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Медико-социальная значимость данной патологии
обусловлена персистирующим течением заболева-
ния, широкой вариабельностью симптомов, часто
поздним развитием специфических клинических
проявлений, а также низким уровнем качества жиз-
ни больных миеломной болезнью при среднем сро-
ке выживаемости не более 3–5 лет.
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The case of multiple myeloma 
diagnosed at the stage 
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Medical and social importance of multiple myeloma
is due to persistent course, wide symptoms, often late
developing of specific clinical signs, as well as low
quality of life in patients with multiple myeloma and
median survival of less than 3-5 years.
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Введение
Множественная миелома (ММ) представляет со-

бой перманентно прогрессирующую опухоль, ха-
рактеризующуюся инфильтрацией костного мозга
плазматическими клетками, наличием монокло-
нального иммуноглобулина в сыворотке крови и
моче, а также сопровождающуюся остеолитиче-
скими поражениями костей [1–3, 12, 15, 28]. Термин
«множественная миелома» был предложен в 1873 г.
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2008 г. данные электронейромиографии: призна-
ков органического поражения мотонейронов спин-
ного мозга и данных за миопатию не получено.

Пациенту поставлен диагноз: Детский церебраль-
ный паралич. Атонически-астатическая форма. За-
держка психомоторного развития. Задержка психо-
речевого развития. Двухсторонний крипторхизм.
Рекомендовано МРТ головного мозга.

В октябре 2009 г. производилось низведение пра-
вого яичка. Осмотр эндокринологом: гипогонадизм,
задержка роста, синдром Прадера-Вилли?

В январе 2010 г. проведен молекулярно-цитогене-
тический анализ. Результат: FISH-исследование , ish-
del (15) (g 11-g11.3) (d15 SIO -) (D15 S11-)( SNRPN-)
GABRB3-). Заключение: молекулярно-цитогенетиче-
ский анализ проведен на лимфоцитах перифериче-
ской крови пациента с использованием локус-специ-
фических ДНК-зондов . Подтверждено наличие де-
леции g11-13 15 хромосомы, что соответствует диаг-
нозу синдром Прадера-Вилли.

Заключение
Данными клиническими примерами мы хотели под-

черкнуть трудности диагностики синдрома Прадера-
Вилли. В обоих случаях дети наблюдались эндокрино-
логом и неврологом, исключались эндокринологиче-
ская и неврологическая патология. Генетики проявили
формальный подход к диагностике заболевания. 

Выявление синдрома Прадера-Вилли у пациентов
не является основанием для наблюдения только эн-
докринологом. По мере роста и развития ребенка
необходим контроль и других специалистов, в том
числе неврологов.
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Джон Рустицким. Связь этого заболевания с пато-
логией плазматических клеток впервые обнару-
жил Райт в 1900 г. ММ встречается преимуществен-
но у лиц мужского пола, редко у женщин, течение
болезни у которых более доброкачественное [4–6].
Своевременная и правильная диагностика миелом-
ной болезни и ее осложнений остается краеуголь-
ным камнем современной онкогематологии и тера-
пии. Известно, что до момента установления диаг-
ноза в течение многих месяцев и даже лет такие ча-
сто встречающиеся симптомы, как протеинурия,
персистирующее повышение СОЭ ретроспективно
могут быть однозначно расценены как проявления
ММ [7, 29, 30].

Заболеваемость ММ составляет 1% от всех случаев
онкологических заболеваний, а в структуре гемо-
бластозов до 15% [7, 8, 27, 30]. Ежегодно в Европей-
ских странах регистрируются четыре новых случая
на 100 000 населения [8, 17, 19]. Заболеваемость ММ
в России составляет 1,2 на 100 000 населения [9]. По
данным отдельных авторов [10, 11], распространен-
ность ММ в Амурской области России находится на
4-м месте в структуре гемобластозов и составляет 1,4
случая на 100 тыс населения. В Украине заболевае-
мость ММ составляет 2,4 случая на 100 тыс человек
[12]. По данным Durie B.G [13], распространенность
ММ среди афроамериканцев составляет 10–12 и до
0,5 – 1 случаев на 100 тыс человек – у жителей Азии.

Клиническая картина ММ в ее развернутой ста-
дии складывается из ряда синдромов: костного, по-
чечного, анемического и геморрагического. Рентге-
нологически в костях выявляется остеопороз с оча-
гами деструкции, однако в некоторых случаях изме-
нения костей отсутствуют. Плазматические клетки
вырабатывают цитокины, они стимулируют рост и
активность остеокластов, деятельность которых
приводит к разрушению костей (резорбции). Разви-
тие остеопорозов и остеодеструкции под влиянием
остеокласт-стимулирующего фактора при ММ со-
провождается повышением содержания кальция в
сыворотке крови, которое в развернутой стадии за-
болевания наблюдается у всех больных с частым
присоединением такого грозного осложнения как
остеолиз [14, 22, 32]. При утрате более 30% массы
костной ткани у больных могут отмечаться тяжелый
остеопороз или очаги разрушения костной ткани,
которые на рентгеновских снимках костей про-
являются в виде «дыр». Эти изменения могут приве-
сти к снижению прочности скелета и способствовать
развитию переломов.

Другим органом, который наиболее часто пора-
жается при ММ, является почка. Поражения почек
при ММ – миеломная нефропатия («cast nephropat-
hy») – обусловлены нефротоксичностью легких це-
пей иммуноглобулинов, гиперкальциемией, гипер-
урикемией и отложением аномального парапротеи-
на. В исследованиях последних лет в генезе миелом-
ной нефропатии большая роль отводится легким це-
пям иммуноглобулинов. Находящиеся в плазме
крови легкие цепи иммуноглобулинов фильтруются
через почки, повторно поглощаются и катаболизи-
руются в почках. Дальнейшее повреждение каналь-
цев ведет к образованию белковых цилиндров, а
также реабсорбции белка В1. Таким образом, разви-
вается воспаление с последующим фиброзом и по-
чечной недостаточностью (ПН). Клинически мие-
ломная нефропатия проявляется упорной, изолиро-
ванной, значительной протеинурией с постепенным
переходом в хроническую ПН [15, 23, 24, 29]. Однако
иногда в 9–12,5% случаев ММ дебютирует с тяжелой
ПН, требующей заместительной почечной терапии,

при этом она длительное время остается единствен-
ным проявлением болезни [16, 25]. Потеря белка с
мочой до нефротического уровня при ММ не сопро-
вождается отеками, гипопротеинемией, гиперхоле-
стеринемией [17, 21]. Известны случаи, когда упор-
ная, стойкая протеинурия была единственным
симптомом миеломной болезни на протяжении
многих лет. Иногда протеинурия может задолго
предшествовать появлению других симптомов этой
болезни. В подобных случаях заболевание долго
протекает под маской хронического гломерулонеф-
рита с изолированным мочевым синдромом. Мие-
ломная нефропатия является важнейшим неблаго-
приятным прогностическим фактором и одинаково
уменьшает выживаемость пациентов при различ-
ных стадиях заболевания [18, 26, 31]. При этом бета
2-микроглобулин может служить ранним маркером
ПН [19, 20, 27]. Несмотря на активное изучение и
множество проведенных исследований, по настоя-
щее время остается неясным, что является причиной
этого заболевания, и как можно предотвратить его
развитие.

Клинический случай. Наблюдался пациент с мно-
жественной миеломой, выявленной в стадии ПН.
Больной К., 53 года, поступил в клинику 24.11.10 г. с
жалобами на одышку в покое, усиливающуюся при
малейшей нагрузке, локальные боли в тазобедрен-
ном и плечевом суставах слева, тошноту, рвоту, пе-
риодически возникающие отеки на правой руке.

В анамнезе: в 1985 г. при проведении планового
обследования было выявлено повышение АД до
140/90 мм рт. ст., была рекомендована немедика-
ментозная терапия. Далее при периодическом на-
блюдении отмечалось повышение АД до 160/100
мм рт ст. В 1997 г. после перенесенного ОРВИ по-
явились гематурия, отеки и стойкое повышение
АД. При обследовании в отделении нефрологии
было выявлено повышение СОЭ до 65 мм/ч, гемог-
лобина – 145 г/дл. Других изменений в общем ана-
лизе крови (ОАК) обнаружено не было. Также от-
мечалась гиперхолестеринемия (6,5 ммоль/л), су-
точная протеинурия составляла – 1562 мг с сохран-
ной скоростью клубочковой фильтрации (СКФ) –
80 мл/мин. При УЗИ исследовании структурной
патологии внутренних органов не выявлено. Де-
структивных изменений костей черепа и таза так-
же не наблюдалось. На основании полученных
данных был выставлен диагноз: хронический гло-
мерулонефрит гипертоническая форма. В отделе-
нии и амбулаторно проводилась коррекция АД 
b-адреноблокаторами (атенолол) и игибиторами
ангиотензинпревращающего фермента (моно-
прил). При обследовании в динамике в 2000 г. 
отмечено нарастание степени протеинурии до 
4134 мг/сут с сохранной азотовыделительной
функцией почек (креатинин сыворотки крови – 
83 мкмоль/л). В ОАК: гемоглобин – 162 г/дл, СОЭ
составила 30 мм/ч. С 2007 г. отмечено увеличение
лимфатических узлов (подчелюстных) и повыше-
ние креатинина сыворотки крови до 148 мкмоль/л,
который в 2009 г. вырос до 259 мкмоль/л. Тогда же
было выявлено снижение СКФ до 27,3 мл/мин и ге-
моглобина до 117 г/дл. СОЭ составила 78 мм/ч.
Однако при исследовании мочи белок Бенс-Джон-
са обнаружен не был.

На фоне проводимой терапии сохранялись ста-
бильное повышение СОЭ, креатинина сыворотки
крови и анемия, несмотря на прием рекомбинантно-
го человеческого эритропоэтина (рекормон). В авгу-
сте 2010 г. перенес пневмонию нижней доли справа,
антибактериальную терапию получал амбулаторно.
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21 ноября 2010 г. с нарастающими признаками ПН
поступил в Национальный Центр кардиологии и те-
рапии имени академика Мирсаида Миррахимова.

При осмотре выявлены бледность, сухость кожи и
слизистых оболочек, дефицит массы тела (65 кг при
росте 182 см), ортопноэ, отеки на голенях, стопах, в
правой верхней конечности и передней брюшной
стенки. Увеличенные лимфоузлы подчелюстной
области слева, не спаянные с кожей, безболезнен-
ные, туго-эластичной консистенции. Органы дыха-
ния и кровообращения без особенностей. АД сидя –
130/80 мм рт. ст., стоя – 120/80 мм рт. ст., пульс – 
76 уд/мин. Язык влажный, чистый. Живот мягкий,
безболезненный. Печень и селезенка не увеличены.
Симптом поколачивания по XII ребру – отрицатель-
ный с обеих сторон.

При обследовании в ОАК выявлены: признаки
анемии (эритроциты – 2,5¥1012/л, гемоглобин – 
68 г/дл, цветовой показатель – 0,8, ретикулоциты –
8%, гематокрит – 20%), повышение СОЭ – 70 мм/ч,
лейкоцитоз – до 9,9¥109/л с палочкоядерным сдви-
гом влево до 12%. Морфология эритроцитов харак-
теризовалась уменьшением среднего диаметра
эритроцитов до 4,3 мкм�. Содержание железа в сы-
воротке крови составило 7 мкмоль/л. На фоне тера-
пии рекормоном и препаратами железа в динамике
повышение уровня гемоглобина не отмечалось, со-
хранялось повышение СОЭ – до 75 мм/ч. Лейкоци-
тоз на фоне антибактериальной терапии несколько
уменьшился до 9,0¥109/л, со снижением палочкоя-
дерных клеток до 8%.

В общем анализе мочи выявлено снижение удель-
ного веса (1007), протеинурия (2617 мг/л), цилинд-
рурия и белок Бенс-Джонса. В динамике, несмотря
на проводимую терапию, отмечалось нарастание
протеинурии до 7500 мг/л и лейкоцитурии до 6250 в
1 мл мочи. Кроме того, наблюдались гиперкалиемия
(6,6 ммоль/л), азотемия (креатинин 654 мкмоль/л),
падение СКФ до 11,63 мл/мин и прирост суточной
протеинурии до 8246 мг в сочетании с гиперфибри-
ногенемией (7770 мг/л).

При электрофорезе белков сыворотки крови на
фоне нормального содержания общего белка от-
мечалось снижение фракции альбуминов и повыше-
ние глобулинов за счет b- и g-глобулинов. Было про-
ведено исследование показателей иммунного стату-
са, где отмечалось значительное повышение кон-
центрации в крови иммуноглобулина (Ig) G – 
28,0 мг/мл (норма – 5,3–16,5 мг/мл), при умеренном
увеличении содержании Ig М класса до 3,0 мг/мл.

Учитывая что, у больного отмечалось стабильное
повышение СОЭ, дефицит массы тела, лимфоаде-
нопатия в подчелюстной области и резистентная к
терапии протеинурия, развившаяся гипохолестери-
немия (2,0 ммоль/л) были проведены анализы на
специфические процессы (бруцеллез и туберкулез),
были получены отрицательные результаты. Показа-
тели кислой, щелочной фосфатазы, лактатдегидро-
геназы и уровень печеночных трансаминаз были в
пределах нормы.

Со стороны сердечно-сосудистой системы на эхо-
кардиографии было выявлено уплотнение створок
аортального клапана, умеренная систолическая
дисфункция левого желудочка (фракция выброса
56%) при нормальных показателях толщины стенок
сердца. Из за выраженных отеков на нижних конеч-
ностях, резистентных к диуретикам, была проведе-
на допплерография сосудов нижних конечностей,
где выявлен выраженный лимфостаз с обеих сто-
рон. Учитывая обнаружение белка Бенс-Джонса в
моче для исключения миеломной нефропатии

больному была проведена рентгенография плоских
костей и компьютерная томография костей таза, где
в боковой проекции черепа выявлены множествен-
ные очаги деструкции различной величины в пе-
редней, средней и задней ямках. Локальных патоло-
гических образований в тазобедренных суставах и
позвоночнике обнаружено не было. В последую-
щем больному после консультации гематолога про-
ведена стернальная пункция. При исследовании
костного мозга отмечалось увеличение числа плаз-
матических клеток до 38% на фоне обильного кле-
точного пунктата и выраженного сужения грануло-
цитарного ростка костного мозга, а также обнару-
жение продуктов катаболизма легких цепей имму-
ноглобулинов, происходящих в почках, что позво-
лило выставить следующий клинический диагноз:
Множественная миелома IIIВ, терминальная ста-
дия. Хроническая болезнь почек 5 стадия. Хрониче-
ская почечная недостаточность, терминальная ста-
дия. Гиперкалиемия.

Больной был переведен в стационар гематологи-
ческого профиля. В гематологическом центре была
проведена специфическая терапия с использовани-
ем химиотерапии комбинированного режима VAD.
Однако в связи с нарастающей азотемией, пациент
был переведен в отделение гемодиализа. 27 декабря
2010 г. при подключении к аппарату «искусственная
почка» у больного развилась фибрилляция желу-
дочков. Реанимационные мероприятия оказались
безуспешными, была констатирована биологиче-
ская смерть.

Таким образом, можно констатировать наличие
случая, довольно редко встречающейся множе-
ственной миеломы, дебютировавшей с поражения
почек и длительной протеинурией, однако специ-
фические симптомы ММ (белок Бенс–Джонса и ос-
теодеструкция) были выявлены только на стадии тя-
желой ПН.

Учитывая документированные выпиской из меди-
цинского учреждения указания на упорную протеи-
нурию, стабильное повышение СОЭ, а также регу-
лярное лечение на протяжении ряда лет, раннее
развитие анемии, не коррелирующее с азотемией, и
флюктуация количества гемоглобина, несмотря на
длительный прием эритропоэтина (около года), у
пациента имелась ММ, протекавшая под маской
хронического гломерулонефрита [14, 23]. В связи с
вышеизложенным надо полагать, что прогноз тече-
ния болезни данного пациента определялся в основ-
ном темпами нарастания ПН [26, 31]. На наш взгляд,
данный клинический случай демонстративен, как
вариант течения ММ с поздним развитием таких
специфических симптомов, как белок Бенс–Джонса
в моче и остеодеструкции.
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