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MIRIZZI SYNDROME-I: A CLINICAL CASE
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D. Stratovich2; I. Prusov3 
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Mirizzi syndrome (MS) is a rare, severe complication of cholelithiasis, the original 
morphological sign of which is the compression of the proximal part of the 
hepaticocholedochus, which culminates in the formation of either a stricture or 
a cholecystobiliary fistula. For the preliminary diagnosis of MS, it is necessary 
to remember its basic and additional criteria (clinical, instrumental, including 
ultrasonographic and laboratory). The preoperative diagnosis of MS is a very 
difficult task for surgeons and ultrasonic diagnosticians; its solution makes 
it possible to choose adequate diagnostic and treatment tactics and to avoid 
complications during surgery for complicated calculous cholecystitis.
Key words: cholelithiasis, calculous cholecystitis, Mirizzi syndrome, obstructive 
jaundice, ultrasonographic diagnosis, treatment and diagnostic tactics.
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Представлено клиническое наблюдение разрыва аорты у беременной с 

системной красной волчанкой, протекавшего с преобладанием рас-

стройств поведения и памяти. Отмечен относительно благоприятный ис-

ход; рассмотрены и перспективы хирургического лечения даже при про-

тяженном расслаивании аорты.

Ключевые слова: акушерство и гинекология, расслоение аорты, систем-

ная красная волчанка, беременность.

из практики

Расслаивание аорты (РА) у беременных – крайне редкая 

патология. Она может носить как спонтанный харак-

тер, так и наблюдаться при заболеваниях, сопровождаю-

щихся поражением эластической оболочки аорты и круп-

ных артериальных стволов (синдромы Марфана, Элерса–

Данло, Лоеса–Дитца и Тюрнера). Еще реже РА отмечается 

в качестве осложнения системной красной волчанки 

(СКВ), будучи в основном проявлением раннего развития 

атеросклероза.

В представленном редком клиническом наблюдении РА 

у беременной с СКВ отражена сложность диагностики пора-

жения аорты вследствие атипизма клинической картины за-

болевания с острым развитием в послеродовом периоде ам-

незии и когнитивных нарушений. В дальнейшем (несмотря 

на проведенное протезирование восходящего отдела и дуги 

аорты) отмечалось прогрессирующее распространение рас-

слаивания на церебральные и подвздошные артерии.

Больная М., 1986 года рождения, наблюдалась в 

МОНИИАГ со срока беременности 36–37 нед. Жало-

бы при поступлении на слабость, быструю утомляе-

мость.

Больной себя считает с 12-летнего возраста 

(с июня 1998 г.), когда впервые возникли выраженная 

слабость, утомляемость, боли «в ногах», припухлость 

правого голеностопного сустава, мелкопятнистая 

папулезная сыпь, повышение температуры до 38,5°С, 

похудание. В августе 1998 г. впервые в онкогематоло-

гическом центре Волгограда выставлен диагноз «СКВ. 

Волчаночный нефрит» на основании обнаружения 

LE-клеток в периферической крови, антинуклеарного 

фактора – АНФ (+++), протеинурии до 0,1 г/л, лейко-

цитурии до 20 в поле зрения. Проведено лечение предни-

золоном (80 мг/сут с постепенным снижением дозы до 

15 мг/сут), хлорбутином (до 3 мг/сут), диклофенаком; 

проводился плазмаферез.
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В сентябре 1999 г. находилась на стационар-

ном лечении в ММА им. И.М. Сеченова с диагнозом: 

«СКВ, активность II степени, нефрит, вероятный 

антифосфолипидный синдром (АФС)». Принимала 

преднизолон (13,75 мг/сут); назначен циклофосфан 

(600 мг ежемесячно до октября 2000 г.). Курсовое ис-

пользование циклофосфана отменено в 2002 г. (сум-

марная доза составила 10,2 г). С 2000 по 2004 г. – 

ежегодные госпитализации в ММА И.М. Сеченова. 

С 2003 по 2005 г. чувствовала себя удовлетворитель-

но, принимала метипред (8 мг/сут). В сентябре 2005 

г. в связи с обострением заболевания (усиление болей в 

суставах, нарастание протеинурии) доза метипреда 

была увеличена до 24 мг/сут, возобновлено введение 

циклофосфана (600 мг ежемесячно) до февраля 2006 г. 

В дальнейшем чувствовала себя удовлетворительно, 

принимала метипред (8–12 мг/сут); дозу корректи-

ровала самостоятельно. В марте 2010 г. в связи с обо-

стрением заболевания (полиартралгии, слабость) са-

мостоятельно увеличила дозу метипреда до 20 мг/сут 

с улучшением. В январе 2011 г. отмечена протеи-

нурия (346 мг/сут), эритроцитурия (3000/мл), 

лейкоцитурия (1750/мл), антинуклеарная ДНК 

(а-нДНК) >200 МЕ/мл. Назначено лечение: мети-

пред 16 мг/сут, пульс-терапия метипредом 3 г сум-

марно, циклофосфан ежемесячно до марта 2011 г. 

В апреле 2012 г. консультирована в ФГБНУ НИИР 

им. В.А. Насоновой; назначен плаквенил (400 мг/сут). 

В июле 2012 г. – стационарное лечение в ФГБНУ НИИР 

им. В.А. Насоновой с диагнозом «СКВ, подострое 

течение, активность I степени: иммунологические 

нарушения, АНФ+». В клинической картине преоб-

ладали медикаментозный синдром Иценко–Кушинга 

и сердечно-сосудистая патология (депрессия сегмен-

та ST и артериальная гипертензия – АГ). При вы-

писке рекомендованы снижение дозы метипреда до 

8 мг/сут, прием плаквенила (400 мл/сут). В августе 

2012 г. в РКНПК им. А.Л. Мясникова проведена стресс-

эхокардиография (ЭхоКГ): скрытая коронарная недо-

статочность не выявлена. В 2013 г. при планировании 

беременности в ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой ре-

комендован прием метипреда (8 мг/сут), плаквенила 

(200 мг/сут), тромбоАСС (100 мг/сут). 

В сентябре 2014 г. при сроке беременности 14 нед 

госпитализирована в ФГБНУ НИИР им. В.А. Насо-

новой. При обследовании: а-нДНК – 61,1 ед/мл (нор-

ма <20 ед/мл), антитела к двуспиральной (нативной) 

ДНК – 140,4 (норма <100 Ед/мл), АНФ 1/320 nucl. 

(норма <1/160); гипокомплементемия: С3 компонент 

комплемента – 0,85 г/л (норма 0,9–1,8 г/л), гипопро-

теинемия – 50–60 г/л. Антитела к фосфатидилсерину 

(суммарные) – 14,6 Ед/мл (норма 0–12 Ед/мл), гомо-

цистеин – 5,65 мкмоль/л (норма 5–15 мкмоль/л). Об-

щий анализ мочи, клинический анализ крови – в норме. 

При анализе крови на генетические мутации факто-

ров свертывания выявлена гетерозиготная мутация в 

гене PAI-I.

ЭхоКГ: незначительное краевое уплотнение ство-

рок аортального и митрального клапанов, их недоста-

точность I степени. Незначительное уплотнение лист-

ков перикарда.

УЗИ брюшной полости, щитовидной железы – без 

патологии.

Данная беременность – первая, наступила спон-

танно; I триместр протекал без осложнений. С 27-й 

по 29-ю неделю гестации находилась на стационарном 

лечении в МОНИИАГ в связи с выявленным синдромом 

задержки роста плода I степени. Проводилась тера-

пия, направленная на улучшение функционирования 

фетоплацентарного комплекса (метипред – 8 мг/сут, 

ингаляции гепарином). При сроке гестации 34 нед кон-

сультирована ревматологом; рекомендован прием ме-

типреда (10 мг/сут) и плаквенила (2 таблетки вече-

ром).

30.03.15 поступила в МОНИИАГ с диагнозом: бе-

ременность 36–37 нед. Головное предлежание. Синдром 

задержки роста плода III степени (предполагаемая 

масса плода – 2000 г). Маловодие.

Перенесенные заболевания: с 22 лет – заднекапсу-

лярная катаракта, с 27 лет – по данным денситоме-

трии определяется остеопения.

Состояние относительно удовлетворительное. 

Пациентка правильного телосложения, хорошего пи-

тания (масса тела 57,4 кг, рост 153 см). Симптомы 

матронизма. Кожные покровы физиологической окра-

ски, на туловище множество родинок разного разме-

ра. Экхимозы на голенях. Выраженный гипертрихоз. 

Экзофолиативный хейлит. Периферических отеков 

нет. Лимфатические узлы не увеличены. Гипермо-

бильность в пястно-фаланговых суставах. Перераз-

гибание в локтевых суставах. Грудная клетка кони-

ческой формы, перкуторный звук легочный, дыхание 

с жестким оттенком. Тоны сердца ясные, ритмич-

ные, акцент II тона над аортой, шумов нет. АД – 

110/70 мм рт. ст. справа, 115/75 мм рт. ст. – сле-

ва. Частота сердечных сокращений (ЧСС) 74 в мину-

ту, пульс ритмичный. Язык обложен белым налетом. 

Симптом поколачивания поясничной области отрица-

тельный с обеих сторон. Грубых патологических не-

врологических знаков нет.

Общий анализ мочи, клинический и биохимический 

анализы крови – норма.

Диагноз: СКВ, острое (по началу) течение, актив-

ность I степени (по шкале SLEPDAI – 2 балла); имму-

нологические нарушения. Медикаментозный синдром 

Иценко–Кушинга. Двусторонняя заднекапсулярная 

катаракта. Наследственная тромбофилия (гетеро-

зиготные мутации в генах γ-фибриногена, ингибитора 

активатора плазминогена-I и эпоксидредуктазы вита-

мина К; гомозиготная мутация в гене ангиотензинпрев-

ращающего фермента – АПФ). 

31.03.15 в связи с излитием околоплодных вод, 

абсолютной неготовностью родовых путей у перво-

родящей с декомпенсированной фетоплацентарной 

недостаточностью проведено абдоминальное родо-

разрешение под спинальной анестезией в экстренном 

порядке. Извлечена живая доношенная девочка массой 

тела 2270 г, длиной тела 45 см, оценка состояния по 

шкале Апгар – 7/8 баллов. В соответствии с реко-

мендациями ревматолога проведена пульс-терапия 

метилпреднизолоном (250 мг) в день операции и в 

последующие 2 дня при сохранении дозы метипреда. 

Назначена терапия: цефатоксим (по 1,0 г 2 раза вну-

тривенно), фраксипарин (по 0,3 мг 2 раза подкож-

но); в связи с гипопротеинемией (43 г/л) внутривенно 

вводили альбумин (100 мл, 10% раствора), прозерин, 
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обезболивание осуществлялось трамадолом (по 2,0 мл 

2 раза внутримышечно). Лактация медикаментозно 

подавлена дестинексом.

01.04.15 в 20.00 появились жалобы на «туман» 

в голове, отмечены дезориентация во времени и про-

странстве, эпизоды эйфории и апатии, некоторые 

события ближайшего прошлого не помнит, неодно-

кратно задает одни и те же вопросы. Отмечены 

непроизвольные мочеиспускание и дефекация. Объ-

ективно состояние соответствует тяжести про-

веденной операции. АД 90/60 мм рт. ст. с обеих сто-

рон. В 23.00 отмечены жалобы на интенсивные боли 

внизу живота, купированные трамадолом. 02.04.15 

осмотрена неврологом: когнитивный тест выполнен 

с ошибкой. Очаговой неврологической симптома-

тики не выявлено. Назначена терапия церебролизи-

ном 10,0 г внутривенно капельно. Консультирована 

офтальмологом: заднекапсулярная катаракта, мио-

пия слабой степени обоих глаз. При осмотре тера-

певтом 02.04.15 выявлен короткий систолический 

шум на всех точках, который проводится на со-

суды шеи. АД: справа – 80/60 мм рт. ст., слева – 

110/50 мм рт. ст. Предположен васкулит головного 

мозга. 03.04.15 – ориентирована в месте, времени, эпи-

зодов нарушений памяти нет. Память 

на ближайшие и отдаленные события 

восстановлена. Стул и мочеиспуска-

ния – контролируемые. С 03.04.15 

по 07.04.15 отмечены эпизоды повы-

шения температуры тела до 38,7°С 

с нормализацией в дальнейшем, в кли-

ническом анализе крови от 08.04.15 

выявлен палочкоядерный «сдвиг» 

до 12 в поле зрения при лейкопении 

3,8•106/л. Уровень С-реактивного 

белка составил 24 мл/л (исходно – 

74,9 мг/л при норме до 5 мг/л).

08.04.15 для проведения МРТ в со-

судистом режиме и уточнения диагноза 

переведена в МОНИКИ им. М.Ф. Вла-

димирского. 10.04.15 выполнена муль-

тиспиральная компьютерная томогра-

фия (МСКТ) с внутривенным болюсным 

введением контрастного вещества 

(ультравист 370 – 90 мл).

Определяется РА на всем ее про-

тяжении от уровня корня (тип I по 

DeBakey); диаметр аорты не расши-

рен. Интимальный лоскут визуализи-

руется от самого корня аорты – про-

екционно от верхних отделов правого 

коронарного и некоронарного синусов, 

а также области синотубулярного 

соустья на границе некоронарного и 

левого коронарного синусов. Лоскут 

проходит непосредственно на уровне 

передних отделов устья правой коро-

нарной артерии (с учетом частоты 

пульса у пациентки во время исследо-

вания достоверно высказаться о на-

личии/отсутствии распространения 

диссекции на область устья правой 

коронарной артерии затруднитель-

но); рис. 1. Истинный просвет располагается слева 

от ложного просвета, резко сужен, распластан вдоль 

ложного просвета – данные изменения выражены 

максимально на уровне начальных отделов нисходя-

щей грудной аорты и далее – на всем протяжении в 

брюшном отделе аорты. Ложный просвет диаметром 

до 21 мм, практически не закручивается вокруг ис-

тинного просвета, тромботических масс не содер-

жит. Истинный и ложный просветы контрастиру-

ются практически одинаково на всем протяжении 

(рис. 2). Проксимальная фенестрация визуализиру-

ется преимущественно на уровне восходящей части 

(меньше корня аорты), из-за артефактов от часто-

ты пульса оценить ее протяженность затруднитель-

но. РА распространяется на область устья левой об-

щей подвздошной артерии (ОПА) – на уровне устья 

дистальная фенестрация; на проксимальные отделы 

правой ОПА (дистальная фенестрация). Чревный 

ствол, верхняя брыжеечная артерия, левая почечная 

артерия отходят от резко суженного истинного про-

света аорты с сужением соответственно собствен-

ных устьев. На остальном протяжении артерии 

контрастируются гомогенно. Справа определяются 

2 почечные артерии; обе отходят от ложного про-

Рис. 1. КТ пациентки М., 29 лет. Артериальная фаза сканирования: а – фронтальная реконструк-
ция. Грудная аорта. В просвете визуализируется интимальный лоскут. Определяется уровень 
проксимальной фенестрации (стрелка); б – 3D-реконструкция. Область нисходящей и супраре-
нального отдела грудной аорты. Выявляется расслоение аорты

а б

Рис. 2. То же наблюдение (КТ, аксиальная проекция). Истинный просвет аорты (стрелка). 
Тромбирования истинного и ложного просветов не отмечено; а – уровень грудной аорты; 
б – уровень брюшной аорты, отхождения почечных артерий

а б
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света, контрастируются гомогенно. Брахиоцефаль-

ные артерии (БЦА) отходят от дуги аорты типично. 

Отмечается распространение диссекции на область 

устья левой подключичной артерии, в меньшей сте-

пени – на область устьев брахиоцефального ствола 

(БЦС) и левой общей сонной артерии (рис. 3). Одна-

ко однозначно оценить протяженность диссекции 

затруднительно из-за выраженных артефактов на 

уровне устьев и проксимальных отделов БЦА вслед-

ствие наводки и высокой тахикардии, артефактов 

от контрастного препарата в левой плечеголовной 

вене и неадекватной задержки дыхания. Сердце уве-

личено в размерах (больше – за счет левых отделов 

и правого предсердия), полости сердца контрастиру-

ются гомогенно. В полости перикарда определяется 

жидкость с толщиной слоя до 13 мм практически 

вдоль всей поверхности сердца. В плевральных поло-

стях с обеих сторон определяется жидкость с тол-

щиной слоя до 30 мм справа и до 23 мм слева с затеком 

по междолевой плевре с обеих сторон. 

Заключение: РА I типа по DeBakey (острый аор-

тальный синдром). Рентгенологические КТ-признаки 

интерстициального отека легких, левосторонней 

нижнедолевой пневмонии, участка инфильтрации в 

нижней доле правого легкого. Кардиомегалия. Дву-

сторонний гидроторакс. Гидроперикард (убедитель-

ных данных, подтверждающих гемоперикард, не по-

лучено). 

30.06.15 в РНЦХ им. Б.В. Петровского проведена 

пластика корня аорты, аортального клапана, митраль-

ного клапана опорным кольцом, протезирование вос-

ходящего отдела и дуги аорты по методике «Hemiarch» 

синтетическим протезом «Polythese». Выписана в удо-

влетворительном состоянии.

08.10.15 в МОНИКИ им. М.Ф. Владимирского 

повторно проведена МСКТ (256 срезов). Вокруг про-

тезированного корня и восходящей 

аорты определяется жидкостный 

коллектор, стенки которого нака-

пливают контрастный препарат. На 

этом фоне признаков диссекции на 

уровне протезированной части аор-

ты, выхода контрастного препарата 

в окружающие мягкие ткани не от-

мечено (рис. 4). Диаметр аорты – не 

изменен по сравнению с предыдущим 

исследованием (колебания размеров – 

не более 1 мм). Отмечается расши-

рение истинного просвета, мини-

мальный поперечный его диаметр – 

5 мм (при предыдущем исследовании 

на большинстве уровне истинный про-

свет был резко сужен).

При настоящем исследовании 

толщина интимомедиального лоску-

та больше, чем при предыдущем ис-

следовании. На этом фоне более чет-

ко визуализируются фенестрации: 

непросредственно над уровнем устья 

чревного ствола (протяженность 

3 мм), на уровне устья правой почечной 

артерии (протяженность 5 мм), ми-

нимально – в инфраренальном отделе 

(протяженность до 3 мм). Протяжен-

ность диссекции такая же, как при 

предыдущем исследовании. Контра-

стирование ветвей брюшной аорты го-

могенное. Распространения диссекции 

на ветви брюшной аорты не отмечено. 

Сохраняется распространение дис-

секции на устья БЦА. На уровне левой 

подключичной артерии – фенестрация. 

На уровне левой общей сонной артерии 

фенестрации не отмечено. Оценить 

наличие фенестрации на уровне БЦС 

затруднительно. 

Сердце в поперечнике не расшире-

но, полости сердца контрастируются 

гомогенно. В проекции митрального 

клапана – структуры высокой плот-

ности.

Рис. 3. То же наблюдение. КТ: а – аксиальный срез. Определяется распространение расслоения 
на устья левой подключичной, левой общей сонной артерий и БЦС; б – 3D-реконструкция. 
Уровень брюшной аорты. Выявляется дистальная фенестрация на уровне проксимальных отде-
лов правой ОПА (cтрелка)

а б

Рис 4. То же наблюдение. КТ в динамике после пластики корня и протезирования восходящего 
отдела аорты: а – аксиальная проекция, нативное исследование. Визуализируется протез в виде 
более плотной «стенки» восходящей аорты (стрелка). Небольшой жидкостной послеоперацион-
ный коллектор (пунктирная стрелка); б – фронтальная реконструкция, артериальная фаза ска-
нирования. Отсутствие визуализации интимального лоскута (стрелка)

а б



4710'2017

из практики

Заключение: 30.06.15 – пластика корня аорты 

и аортального клапана, протезирование восходящего 

отдела и дуги аорты, пластика митрального клапана. 

Визуализация жидкостного коллектора вокруг стенок 

протезированной аорты – в рамках послеоперационных 

изменений (3 мес с момента операции). РА от уровня 

операции на всем протяжении с распространением на 

устья БЦА.

В 2017 г. пациентка жива, планируется эндоваску-

лярное лечение РА.

ОБСУЖДЕНИЕ
Беременность и РА. Беременность является фактором, 

существенно увеличивающим вероятность развития такого 

осложнения, как РА. Более 50% случаев РА у женщин моложе 

40 лет встречается в III триместре беременности и послеро-

довом периоде [1]. Когортный анализ более чем 6 тыс. бере-

менностей позволил выявить 36 случаев РА. Частота этого 

осложнения во время беременности и в послеродовом перио-

де составила 5,5 на 1 млн пациенток [2]. Разрыв аорты чаще 

встречается при генетических заболеваниях, сопровождаю-

щихся поражением эластической оболочки аорты, – таких как 

синдромы Марфана, Элерса–Данло, Лоеса–Дитца и Тюрнера 

[3]. Однако в современной литературе встречаются описания 

спонтанного РА и у здоровых пациенток [4–6]. Разрыв аорты 

представляет собой серьезное осложнение с высоким уров-

нем смертности в отношении матери и плода. Вовлечение в 

РА восходящей аорты, дуги и нисходящей части отмечается 

соответственно в 60; 10 и 30% случаев.

Причиной высокой частоты РА у беременных являют-

ся рост содержания эстрогенов, повреждение эластических 

волокон аорты, а также патологические изменения арте-

риальной стенки, вызванные увеличением сопротивления 

кровотоку из-за компрессии маткой аорты и дистальных 

отделов артерий таза [1]. Изменения показателей гемоди-

намики во время беременности (увеличение ЧСС, ударного 

объема, сердечного выброса, массы левого желудочка и его 

конечного диастолического размера) также способствуют 

увеличению риска РА. Кроме того, выявлено ингибирую-

щее действие эстрогена в отношении образования колла-

гена и эластина в стенке аорты и потенцирующее действие 

прогестагена на отложение в ней некомпактного коллагена. 

Это гормональное воздействие приводит к фрагментации 

ретикулиновых волокон, состоящих из коллагена III типа, 

уменьшению количества кислых мукополисахаридов, а так-

же вызывает исчезновение «гофрированности» эластиче-

ских волокон.

СКВ и РА. СКВ является воспалительным заболевани-

ем с аутоиммунным механизмом патогенеза и вовлечением 

многих органов и систем. В последние годы общепризнано, 

что при СКВ прогноз беременности в отношении матери и 

плода хороший [7, 8]. Тем не менее таких пациенток отлича-

ют более высокая частота тромбоэмболических осложнений, 

преждевременных родов, внутриутробной гибели плода, а в 

дальнейшем – ухудшение функции почек у матери, высокая 

материнская и неонатальная смертность [9, 10]. Поражение 

сердечно-сосудистой системы ограничивается возникнове-

нием АГ, мио- и перикардитов, эндокардита Либмана–Сакса, 

венозными тромбозами, васкулитами и высокой частотой 

атеросклероза у пациенток, получающих глюкокортикосте-

роиды (ГКС) [7, 11].

Патогенез повреждения сосудов при СКВ. В патогенезе 

повреждения сосудистой стенки в последние годы большое 

внимание уделяется так называемым нейтрофильным вне-

клеточным ловушкам (НВЛ). Нейтрофильные гранулоциты 

являются самыми многочисленными из лейкоцитов. Нейтро-

фил оснащен богатым набором рецепторов, которые позво-

ляют чутко и дифференцированно реагировать на малейшие 

изменения окружающей среды. Подготовленный нейтрофил 

может действовать на объект, вызвавший его активацию, 

одним из 2 способов: 1) фагоцитировать и уничтожать его в 

фаголизосомах, 2) выделять наружу бактерицидные продук-

ты, которые представляют собой содержимое гранул. От-

крытие V. Brinkmann и соавт. (2004) НВЛ и установление их 

антимикробного эффекта как важнейшего звена врожденного 

иммунитета [12], безусловно, является началом нового этапа 

в понимании жизненного цикла и функции нейтрофильных 

гранулоцитов. 

НВЛ представляют собой сетеподобные структуры, в со-

став которых входят ДНК, гистоны, а также различные белки 

и ферменты гранул – такие как эластаза и миелопероксидаза. 

Сразу было предположено, что эти сетеподобные структуры 

изолируют и уничтожают грамположительные и грамотрица-

тельные бактерии, грибковые патогены. 

Показано, что при отсутствии воспаления в системном 

кровотоке образование НВЛ подавляется, и наоборот, по-

вышенное образование либо нарушение удаления (клирен-

са) НВЛ связано с хроническими иммуновоспалительными 

неинфекционными заболеваниями, – такими как васкулит, 

СКВ, гестозы (преэклампсия) [13–16]. Так, в сыворотке кро-

ви больных СКВ выявлено нарушение деградации НВЛ [14]. 

Важно отметить, что НВЛ гранулоцитов низкой плотности 

оказывают повреждающее влияние на эндотелий, принимая 

участие в раннем развитии атеросклероза при СКВ [16, 17]. 

Кроме того, при СКВ установлено повреждение так назы-

ваемой эндотелийзависимой вазодилатации, являющейся 

важным звеном атерогенеза [18, 19]. Большое значение в 

патогенезе повреждения сосудистой стенки придается дей-

ствию НВЛ на деградацию внеклеточного матрикса, регу-

ляцию тканевой архитектоники, матрикса металлопротеаз 

(МП) и потенцированию протеолиза [20]. Так, при СКВ 

выявлен высокий уровень МП в сыворотке крови, особенно 

МП9 [21].

Эндотелиальная дисфункция в условиях хронического 

воспалительного процесса может способствовать увеличению 

жесткости сосудов и снижению эластичности крупных арте-

риальных стволов [22].

Разрыв аорты при СКВ. Аневризматическое поражение 

аорты при СКВ – крайне редкое осложнение, описанное тем 

не менее как у взрослых пациентов [23], так и у подростков 

[24–27]. Согласно опубликованным данным, это осложнение 

чаще встречается у молодых пациентов с многолетним тече-

нием системного заболевания и длительным применением 

ГКС, что и отмечалось в описываемом нами наблюдении. 

Так, длительное использование ГКС оказывает влияние на 

элементы соединительной ткани, вызывая торможение обра-

зования грануляционной ткани и сульфата хондроитина. При 

этом отмечается деструкция внутренней эластической пла-

стины аорты, определяющей ее упругие свойства, участвую-

щей в морфогенезе сосудов, обеспечивающей торможение и 

пролиферацию гладкомышечных клеток, защиту от миграции 

моноцитов и лимфоцитов, вызывающих деградацию эластина 

[28, 29].

Патофизиология этого страдания при СКВ до конца не 

выяснена. A. Kurata и соавт. [30] проанализировали 35 опубли-

кованных в литературе (с 1969 по 2008 г.) случаев РА при СКВ. 
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Авторы пришли к выводу о существовании корреляции меж-

ду расслаиванием грудной аорты и кистозной дегенераци-

ей ее медиальной оболочки. Также отмечена положительная 

корреляция между кистозной дегенерацией и протекающим 

васкулитом [30] или аортитом [31]. Эти данные подтвержда-

ются результатами морфологического исследования аорты у 

данного контингента [32].

Одной из причин РА у наблюдаемой пациентки мог 

явиться микотический (воспалительный) характер поражения 

аортальной стенки. Развитие микотической аневризмы аорты 

отмечается крайне редко и характеризуется довольно высокой 

частотой разрывов (до 85%) [33].

В литературе есть описания разрыва микотических анев-

ризм брюшной аорты у пациентов с СКВ. Такую возможность 

подтверждает развитие у нашей пациентки лихорадки и па-

лочкоядерного «сдвига» после появления неврологической 

симптоматики. Проведение в течение многих лет иммуносу-

прессии, по-видимому, не позволило выявить характерный 

для микотической аневризмы лейкоцитоз, а возникновение 

систолического шума было объяснено развитием анемии 

в послеоперационном периоде. Тем не менее клиническая 

картина заболевания с острым развитием когнитивных рас-

стройств заставила предположить более частое осложнение 

СКВ – васкулит головного мозга, что и стало основанием для 

тщательного дообследования и позволило провести правиль-

ную диагностику.

При изучении патоморфологии цереброваскулярного по-

ражения при СКВ важно учесть, что одной из основных при-

чин данной патологии является развитие вторичного АФС в 

30–40% случаев [34]. Так, положительный тест на волчаноч-

ный антикоагулянт и антикардиолипиновые антитела выяв-

ляются соответственно в 11–30 и 17–40% случаев [40]. АФС 

представляет собой клинико-лабораторный симптомоком-

плекс, характеризующийся сочетанием выработки патогене-

тически значимых антител к фосфолипидам с рядом клиниче-

ских проявлений, основными из которых являются венозные 

и артериальные тромбозы различной локализации, невы-

нашивание беременности (спонтанные аборты, выкидыши, 

внутриутробная гибель плода), тромбоцитопения. Эти основ-

ные клинические проявления АФС отмечаются у 75% боль-

ных СКВ и обычно предшествуют цереброваскулярным на-

рушениям. Дополнительные признаки включают различные 

неврологические нарушения, изменение кожи в виде ливедо, 

поражение клапанов сердца, почечный синдром, гемолитиче-

скую анемию, хронические язвы ног, легочную гипертензию, 

АГ, асептические некрозы костей. С помощью морфологи-

ческих исследований установлено, что в основе тромбозов, 

кардинального проявления АФС лежит невоспалительная 

васкулопатия, проявляющаяся признаками истинных васку-

литов в виде фибриноидного некроза, инфильтрации сосуди-

стой стенки воспалительными клетками. У пациентки в 2014 

г. было выявлено повышение суммарных антител (IgA/M/G) к 

фосфатидилсерину, однако убедительных данных, подтверж-

дающих развитие АФС, до настоящего времени не получено.

Клиническая картина РА. Разрыв внутренней оболочки 

восходящий отдел аорты с последующим расслоением груд-

ного и брюшного ее отделов (I тип по DeBakey) выявляется 

в 50–77% случаев РА (в том числе у беременных) и сопрово-

ждается интенсивным болевым синдромом в грудной клетке и 

клинической картиной шока [36, 37 и др.]. Однако диагноз РА 

остается часто весьма трудным из-за многообразия «масок» 

страдания. Так, неоднократно описанная безболевая форма 

(6,4% случаев) достоверно чаще сопровождается инсультом 

(11,3%) и более высокой госпитальной летальностью (33,3%) 

[38, 39]. Неврологические симптомы, отмечаемые при РА в 

17–40% случаев, могут проявляться дву- или односторонним 

параличом, потерей сознания, судорогами, расстройством 

деятельности тазовых органов, которые возникают при сдав-

лении сосудов головного или спинного мозга, а также инсуль-

том. Важным клиническим признаком является различный 

уровень АД, определяемого на руках [40, 41].

Наиболее часто причиной инсульта является цереброва-

скулярная патология (ЦВП), наблюдаемая при СКВ. При-

чины ЦВП при СКВ сложны, многообразны и недостаточно 

изучены. Основные виды патологических изменений в сосу-

дах при ЦВП включают: васкулопатию с гиалинизацией со-

судов, периваскулярным лимфоцитозом и эндотелиальной 

пролиферацией (65%); тромбозы и преимущественно васку-

литы (до 15%); инфаркты и геморрагии, преимущественно в 

поверхностных слоях коры головного мозга.

Кроме неврологических симптомов, описаны «погранич-

ная» и психиатрическая патология при РА. Так, у больных 

отмечено появление преходящей глобальной амнезии (ПГА) 

[42], истерии [43], дезориентации во времени с ментальными 

нарушениями без неврологической симптоматики [44].

Неврологическая и психиатрическая симптоматика, свя-

занная с РА, часто носит драматический характер и может 

полностью доминировать в клинической картине заболева-

ния. Данная симптоматика объясняется: 1) устойчивым или 

преходящим нарушением мозгового кровообращения; 2) 

ишемией спинного мозга; 3) ишемической невропатией; 4) 

гипоксической энцефалопатией. Эти симптомы возникают 

вследствие общей артериальной гипотонии или продолжения 

разрыва/окклюзии одной или нескольких ветвей аорты, кро-

воснабжающих головной, спинной мозг или периферические 

нервы. 

По возрасту и полу такие пациенты не отличаются от дру-

гих больных с РА. Неврологические симптомы часто носят 

мимолетный, преходящий характер и исчезают при поступле-

нии в стационар [40]. Быстрое улучшение состояние может 

быть связано с кратковременностью артериальной окклюзии 

в момент диссекции аорты.

Примерно у 25% пациентов симптоматика представлена 

сочетанием различных неврологических симптомов: 1) геми-

парез и синкопе или тонико-клонические припадки; 2) тран-

зиторная ишемическая амнезия и обморок; 3) ишемическая 

невропатия и эпилептический приступ; 4) ПГА [40, 45].

Чаще наблюдаются правосторонние инсульты и крайне 

редко – вертебробазилярное поражение. Возможной при-

чиной этого является большая склонность к вовлечению в 

РА правой общей сонной артерии из-за проксимальности ее 

отхождения по отношению к дуге аорты, однако это не объ-

ясняет симптоматику при чаще всего отмечающемся двусто-

роннем поражении сонных артерий. Возможно, более частое 

правостороннее поражение объясняется различиями в меха-

нических факторах прогрессирования гематомы при РА.

Первыми признаками РА часто являются расстройства 

сознания, обмороки и эпилептические приступы [46]. Обмо-

роки отмечаются практически у половины пациентов и связа-

ны с глобальным нарушением церебрального кровотока или 

сопутствующим болевым приступом. Гипоксическая энцефа-

лопатия часто проявляется психическими расстройствами, 

начиная от дезориентации до потери сознания.

Патогенез ПГА остается неясным, а при ее сочетании 

с незначительными неврологическими симптомами может 

иметь значение кратковременная ишемия головного мозга 
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[45]. Амнезия – важный в клиническом отношении фактор, 

так как в этот период может попасть эпизод болевого присту-

па во время РА [47].

Таким образом, патогенез РА I типа по DeBakey у паци-

ентов с СКВ весьма разнообразен и необязательно связан с 

ранним развитием атеросклеротического поражения сосудов. 

В описываемом клиническом наблюдении беременность яви-

лась провоцирующим фактором этого осложнения, а особен-

ность клинической картины с преобладанием пограничной 

симптоматики была обусловлена распространением процесса 

на БЦА, причем это возможно не только у беременных, но и в 

общем у больных, что делает актуальной своевременную диа-

гностику РА для широкого круга врачей. 
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The paper describes a case of aortic rupture in a pregnant woman with systemic 
lupus erythematosus occurring with a predominance of behavioral and memory 
problems. It points out its relatively favorable outcome and also considers 
prospects in the surgical treatment of even extensive aortic dissection.
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Применение токолитической терапии позволило уменьшить количество 

осложнений у новорожденных, родившихся в сроки до 33 нед гестации.
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Токолиз при угрожaющих преждевременных родах (ПР) 

нaправлен на подготовку плодa к преждевременному 

рождению, что зaключается в проведении прoфилактики ре-

спираторного дистресс-синдрома (РДС) плода и переводе 

беременнoй в перинaтальный центр [1–3].

В настоящее время в лечении угрожающих ПР достигнуты 

oпределенные успехи благодаря препаратам, подaвляющим 

сокрaтительную активность матки. К таким средствам от-

носятся токолитические препaраты, но, к сожaлению, боль-

шинство из них сопровождаются полиорганными побoчными 

эффектами [4].

В медикаментозной терапии пациенток с ПР зна-

чительное место зaнимают β
2
-адреностимуляторы. 

Препaраты этой группы широко распространены в нашей 

стране, однaко в большинстве рaзвитых стран они не при-

меняются из-за высокой частоты ослoжнений [5]. Эти пре-

параты нaзначают главным образом при преждевременной 

рoдовой деятельности, угрозе самoпроизвольного aборта 

(с 16 нед беременности) и при гипертонусе мaтки парен-

терально [6]. 

Анaлиз применения различных токoлитических препара-

тов позволил достоверно установить, что β-адреномиметики 

способствуют пролонгировaнию беременности на 48 ч (эф-

фективность β-aдреномиметиков – 75%) [7], а селективные 

β
2
-aдреномиметики – на 24, 48 ч и 7 дней, что, однaко, не со-

провождается снижением чaстоты РДС или перинатальной 

смертнoсти [8, 9]. В то же время при остром токoлизе гинипра-

лом вероятность сохрaнения беременнoсти обеспечивaется в 

75–80% случаев [10].

Нами у 132 беременных проведены клинические исследо-

вания со сравнением показателей в 2 группах: 1-я (основная) 

включала 65 женщин с угрожающими родами до 33 нед, полу-

чавших токолитическую терапию гексопреналином сульфата 

(гинипралом), 2-я (группа сравнения) состояла из 67 бере-




