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Логика есть анатомия мышления.
Правильно мыслить более ценно, чем многое знать.

Джон Локк

Начиная наше повествование цитатой великого 
английского философа Джона Локка, мы хотели бы 
подчеркнуть, что разгадка этого интересного клини­
ческого случая лежала на поверхности, но найти ее 
удалось только благодаря клиническому мышлению 
и сплоченной работе команды профессионалов.

Клинический случай
В 2007 г. в гастроэнтерологическое отделение 

Донецкого областного клинического территориаль­
ного медицинского объединения (ДОКТМО) госпи­
тализирована больная Л., 29 лет, которая при поступ­
лении предъявляла жалобы на увеличение массы 
тела, отечность лица, конечностей, передней брюш­
ной стенки, слабость. Особое волнение пациентки 
вызывала прибавка массы тела без выраженного 
усиления аппетита или значительного увеличения 
объема потребляемой пищи на протяжении послед­
них нескольких месяцев. Тщательно наблюдая за 
функционированием органов выделения, больная 
не  отмечала склонности к  запорам (опорожнение 
кишечника 1–2 раза в сутки) и появления патологи­
ческих примесей в каловых массах; также отсутство­
вали визуальные изменения мочи и  дизурические 
жалобы, а объем выделяемой мочи в течение суток 
составлял около 1 л.

Анамнез болезни. Первые признаки увеличения 
массы тела пациентка стала отмечать 6 месяцев на­
зад, когда привычная одежда внезапно стала тесной 
и неудобной. Анализируя собственное пищевое по­
ведение, больная не  отмечала наличия каких-либо 
значимых погрешностей: количество потребляемых 
продуктов и частота приемов пищи не увеличились, 
в  рационе имелись продукты растительного и  жи­
вотного происхождения, объем обычной физиче­
ской активности не  уменьшился. Пациентка не­
сколько сократила долю хлебобулочных изделий 
и сахаросодержащих напитков в своем рационе, но 

это не дало значимого эффекта. Обеспокоенная со­
стоянием своего здоровья, она обратилась в  поли­
клинику по месту жительства, где после исключения 
беременности больной было рекомендовано пройти 
всестороннее обследование в  условиях нефрологи­
ческого отделения ДОКТМО. Результаты лабора­
торно-инструментального исследования позволили 
отмести версию о  нефрологической патологии и,  с 
целью исключения цирроза печени неясной этиоло­
гии, пациентка была переведена в гастроэнтерологи­
ческое отделение ДОКТМО.

Анамнез жизни. Туберкулёз, тифы, малярию, 
венерические заболевания, ВИЧ, вирусные гепа­
титы, гемотрансфузии, травмы и  оперативные 
вмешательства отрицает. Из сопутствующей пато­
логии отмечает хронический риносинусит. Аллер­
гологический анамнез не  отягощен. Наследствен­
ный анамнез отягощен по кардиоваскулярным за­
болеваниям: у  матери пробанда диагностирована 
артериальная гипертензия, у отца — ишемическая 
болезнь сердца. Вредных привычек не имеет (ал­
коголем не злоупотребляет, прием наркотических 
веществ отрицает).

Данные объективного осмотра и  лабора-
торно-инструментального обследования на 
момент обращения (2007). При объективном 
осмотре общее состояние относительно удовлетво­
рительное, положение активное, сознание ясное. 
Рост 160  см, масса тела 78  кг, индекс массы тела 
27,0 кг/м2. Кожные покровы и видимые слизистые 
оболочки чистые, бледноваты, следов внебольнич­
ных инъекций нет. Лицо одутловатое, на верхних 
и нижних конечностях, передней брюшной стенке, 
пояснице  — мягкие отеки. Периферические лим­
фатические узлы не  пальпируются. Температура 
тела  36,6  °С. Щитовидная железа в  размерах 
не  увеличена. Опорно-двигательный аппарат без 
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видимой патологии, активные и пассивные движе­
ния в  суставах сохранены в  полном объеме. При 
пальпации грудная клетка резистентна, безболез­
ненна. Грудная клетка цилиндрической формы, 
перкуторно над всей поверхностью легких ясный 
легочной звук, аускультативно  — везикулярное 
дыхание. При осмотре предсердной области пато­
логической пульсации не  выявлено, перкуторно 
границы относительной сердечной тупости нахо­
дятся в пределах нормативных границ. Тоны серд­
ца звучные, деятельность ритмична, дополнитель­
ные шумы не выслушиваются. Частота сердечных 
сокращений  — 78  ударов в  1  минуту, пульс  — 
78 ударов в 1 минуту, удовлетворительных качеств, 
ритмичный. Артериальное давление на правой 
руке соответствовало таковому на левой и состав­
ляло 110/65 мм рт. ст. Язык розовый, негусто обло­
жен белым налётом, влажный, с выраженными от­
печатками зубов по краям. Живот округлой фор­
мы, симметричный, в  размерах не  увеличен, 
активно участвует в  акте дыхания. При поверх­
ностной пальпации живот мягкий, безболезнен­
ный. Симптомы Кера, Ортнера, раздражения брю­
шины отрицательны. Печень не выступает из-под 
края правой реберной дуги, нижний край гладкий, 
ровный, безболезненный. Размеры печени по Кур­
лову — 9:8:7 см. Селезенка не пальпируется. Сим­
птом Пастернацкого отрицателен с  двух сторон. 
Суточный диурез — до 1,0 л. Физиологические от­
правления — опорожнение кишечника 1 раз в сут­
ки, каловые массы кашицеобразной консистенции, 
коричневого цвета, без патологических примесей. 
Мочеиспускание безболезненно, не затруднено.

В клиническом анализе крови обнаружены явле­
ния гипохромной анемии (эритроциты  — 
3,3×1012/л, гемоглобин  —  89  г/л, цветной показа­
тель — 0,8) и лимфоцитопении (12%) при сохран­
ности остальных показателей. В  биохимическом 
анализе крови отмечена гипопротеинемия (общий 
белок  —  35  г/л), гипоальбуминемия (альбуми­
ны  —  16  г/л), гипоглобулинемия (глобули­
ны — 19 г/л), снижение значений индекса альбуми­
ны  / глобулины  (0,84). Другие функциональные 
пробы печени, а также почечные шлаки находились 
в пределах нормативных значений. Все показатели 
клинического анализа мочи соответствовали нор­
мативным показателям. Анализ данных копрограм­
мы позволил сделать вывод о  наличии стеатореи. 
Содержание фекальной эластазы  1 находилось 
в пределах нормативных значений. 

При проведении рентгенологического исследо­
вания органов грудной клетки патологии не обна­
ружено. Аналогично, в  ходе ультразвукового ис­
следования  (УЗИ) органов брюшной полости 
и малого таза не выявлены отклонения в располо­
жении, форме, строении и структуре печени, желч­
ного пузыря, селезенки, поджелудочной железы, 
почек, матки, мочевого пузыря, а  также основ­
ных артериальных и венозных сосудов. Эхокар­
диографическое исследование представило убе­
дительные данные об отличном структурном 
и  функциональном состоянии миокарда, 

перикарда, клапанного аппарата, допплерогра­
фическое исследование  — об удовлетворитель­
ном состоянии сосудов, их проходимости и  со­
хранности кровотока. Дуплексное ангиосканиро­
вание позволило исключить острое тромботическое 
поражение и хроническую патологию вен.

Исследование гормонпродуцирующей функ­
ции щитовидной железы подтвердило сохран­
ность ее функциональной активности (Т3 свобод­
ный, Т4  свободный, тиреотропный гормон) и  от­
сутствие аутоиммунного поражения железы 
(антитела к  тиреопероксидазе). При УЗИ щито­
видной железы патологические изменения в  ее 
структуре не обнаружены.

В ходе эндоскопического исследования верх­
них отделов желудочно-кишечного тракта пато­
логии со стороны пищевода не выявлено, отмече­
ны признаки поверхностного гастрита и дуодени­
та, уреазный тест отрицательный. Проведена 
биопсия слизистой оболочки желудка, 12-перст­
ной кишки, начального отдела тощей кишки. По­
лученные результаты гистологического исследо­
вания (рис.  1) позволили исключить болезнь 
Уиппла, амилоидоз, рак. 

Отдельно подчеркнем, что ворсинки двенадцати­
перстной кишки были не  укорочены, не  утолщены, 
расширенные лимфатические сосуды и  PAS-пози­
тивные пенистые макрофаги отсутствовали.

На основании данных анамнеза болезни, жизни, 
объективного осмотра, результатов лабораторно-
инструментального исследования сформулирован сле­
дующий предположительный клинический диагноз.

Основной диагноз. Отечный синдром неуточнен­
ной этиологии.

Сопутствующий диагноз. Вторичная гипо­
хромная анемия?

Дифференциальный диагноз. Отсутствие ви­
димых патологических отклонений по данным 
УЗИ различных органов и  систем при наличии 
клинически значимых отеков явилось причиной 
тщательного анализа полученных результатов 
и логического исключения вероятных причин по­
явления отеков.

Наши рассуждения протекали в  следующем на­
правлении. Отеки могут появляться при следующих 
заболеваниях (табл. 1). 

Рис. 1. Слизистая оболочка тощей кишки пациентки Л., 
29 лет. Описание в тексте. Окраска гематоксилин-эози-
ном, увеличение ×90.
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Таблица 1
Причины появления отеков (по Р . А . Л ибис и  соавт., 
2011 [1])

По этиологии
Заболевания сердца, приводящие к развитию хро-
нической сердечной недостаточности
Заболевания почек, приводящие к развитию нефро-
тического или нефритического синдрома
Патология печени (цирроз или рак печени)
Лимфатические отеки
Хроническая венозная недостаточность
Острые нарушения венозного кровообращения 
(тромбоз глубоких вен)
Энтеропатии с повышенной потерей белка (кишеч-
ная лимфангиэктазия, синдром спру, опухоли тонкой 
кишки, болезнь Уиппла)
Нейроэндокринные состояния и заболевания (гипо-
тиреоз, предменструальный синдром)
Отеки беременных
Кахектические отеки (опухоли, инфекции, длитель-
ное голодание, алкоголизм)
Остеоартикулярная патология (деформирующий 
остеоартроз, реактивный полиартрит)
Идиопатические ортостатические отеки
Лекарственные отеки
Смешанные отеки

По патогенезу

Повышение веноз-
ного (гидростатиче-
ского) давления

Сердечная недостаточность
Нарушение венозного оттока
Идиопатические (статические) 
отеки

Снижение онкоти-
ческого давления 
(гипопротеинемия)

Нефротический синдром
Заболевания паренхимы 
печени
Энтеропатия с повышенной 
потерей белка
Кахексия

Нарушение обмена 
электролитов и гор-
монов

Заболевания почек
Предменструальные отеки
Гипокалиемия
Гипотиреоз

Повреждение стен-
ки капилляров

Гломерулонефрит
Воспаление
Аллергия
Наследственный ангионевро-
тический отек
Поражение нервной системы

Нарушение оттока 
лимфы

Периферические лимфатиче-
ские отеки
Вторичные лимфатические 
отеки

Медикаментозные

Гипотензивные препараты 
(антагонисты кальция, блока-
торы β-адренорецепторов, 
гидралазин, миноксидил, 
метилдопа)
Гормональные средства 
(кортикостероиды, эстрогены, 
прогестерон, тестостерон)
Нестероидные противовоспа-
лительные препараты
Тиазолидиндионы
Ингибиторы 
моноаминоксидазы

Ложные отеки
Микседема
Системная склеродермия

При анализе вероятных причин гипопротеинеми­
ческих отеков были достаточно быстро исключены па­
тология печени и почек, кахексия, тогда как для исклю­
чения энтеропатии признано необходимым проведе­
ние капсульной видеоэндоскопии. Приводим ниже 
описание исследования и заключение врача функцио­
нальной диагностики, выполнившего капсульную ви­
деоэндоскопию (20.11.2007) (рис. 2).

«Слизистая оболочка желудка умеренно очагово 
гиперемирована. В  просвете желудка находится се­
креторное содержимое без патологических приме­
сей. Перистальтика желудка равномерная, ее актив­
ность незначительно снижена. Складки тощей кишки 
отечные, ворсинчатость сохранена на всём протяже­
нии, слизистая оболочка кишки имеет пёстрый вид за 
счет наличия множественных белесоватых пятен 
размером 1–2 мм, расположенных от дистальных от­
делов двенадцатиперстной кишки до подвздошной 

Рис. 2. Результаты видеокапсульной эндоскопии — со-
стояние тонкой кишки пациентки Л., 29 лет. Описание в 
тексте.
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кишки. Стенка тонкой кишки ригидная, перисталь­
тика ослабленная, неравномерная за счет снижения 
или полного отсутствия длинных перистальтических 
волн. Видеокапсула достигла начального отдела по­
перечно-ободочной кишки. Слизистая оболочка дан­
ного отдела толстой кишки бледно-розовая, гладкая, 
подслизистый сосудистый рисунок чётко контуриро­
ван. Заключение: экссудативная энтеропатия».

Заключительный диагноз и тактика ведения 
пациента. Результаты капсульной видеоэндоскопии 
позволили установить причину отечного синдрома 
и  следующим образом трансформировать заключи­
тельный диагноз.

Основной диагноз. Первичная кишечная лимф­
ангиэктазия (болезнь Вальдмана, или экссудативная 
энтеропатия) с  выраженным отечным синдромом, 
гипопротеинемией и  гипоальбуминемией, тяжелое 
течение.

Сопутствующий диагноз. Вторичная гипо­
хромная анемия, течение легкой степени тяжести.

Пациентке назначен альбумин (внутривенно), 
препараты железа (перорально). С  целью усиления 
межклеточных контактов в эпителии слизистой обо­
лочки тонкой кишки мы сочли целесообразным на­
значить октреотид и Эссенциале форте Н. Указанная 
терапия способствовала регрессу отечного синдрома, 
значительному уменьшению слабости и массы тела, 
повышению уровня альбуминов и общего белка, ни­
велированию явлений гипохромной анемии.

Обзор литературных данных
Краткие исторические сведения. В  1961  г. 

Вальдман и  соавт. описали 18  случаев «идиопати­
ческой гиперкатаболической гипопротеинемии»: 

у  обследованных пациентов имели место выра­
женные отеки, которые ассоциировались с  гипо­
протеинемией, гипоальбуминемией и  снижением 
концентрации γ-глобулинов [2–6]. Исследователи 
зафиксировали выраженное снижение общего за­
паса белка, определенного при помощи меченного 
131I-альбумина. В ходе микроскопического исследо­
вания биоптатов тонкой кишки выявлена различ­
ной степени выраженности дилатация лимфатиче­
ских сосудов в слизистом, подслизистом и серозном 
слое. Для описания обнаруженной патологии уче­
ные предложили использовать новый термин «ин­
тестинальная лимфангиэктазия» (ИЛ) [2–6].

Эпидемиология. Распространенность клиниче­
ски манифестной ИЛ точно не известна [2–6]. Следу­
ет отметить, что ИЛ может носить бессимптомный 
характер, поражать детей, подростков, взрослых. 
В медицинской литературе описаны единичные слу­
чаи семейной формы болезни Вальдмана [2, 4].

Этиология. Причины возникновения ИЛ в на­
стоящее время точно не известны [2–6]. Установле­
но, что экссудативная энтеропатия может осложнять 
течение различных заболеваний (табл. 2).

Патофизиология. Патогенез ИЛ также остает­
ся пока точно не известным. Относительно недавно 
D.  Levitt и  соавт. (2017)  [5] опубликовали обзор, 
в котором представили несколько возможных па­
тофизиологических механизмов возникнове­
ния ИЛ (рис. 3–6).

Клиника. Основное клиническое проявление 
ИЛ — это периферические отеки различной степени 
тяжести (от умеренной до тяжелой). Они, как прави­
ло, симметричны, очень часто поражают лицо 

Поражение слизистой оболочки Патология лимфатических сосудов
Воспалительные и эрозив-
но-язвенные поражения

Заболевания без эрозив-
но-язвенного поражения Первичная ИЛ

Воспалительные заболевания 
кишечника (болезнь Крона, 
язвенный колит)

Гипертрофическая гастро
патия (болезнь Менетрие)

Вторичная ИЛ

Обструктивная (болезнь 
Крона, саркоидоз, 
лимфома)

Инфекции бактериальные (Salmo-
nella, Shigella, Campylobacter, 
Clostridium difficile); паразитар-
ные (Giardia liamblia); вирусные 
(Rotavirus)

Эозинофильный 
гастроэнтерит

Обусловленная высоким 
лимфатическим давле-
нием (застойная сердеч-
ная недостаточность, кон-
стриктивный перикардит)

Гастроинтестинальные 
новообразования (аденокарци-
нома пищевода, желудка, толстой 
кишки; лимфома, саркома 
Капоши)

Энтеропатия, индуцированная 
приемом пищи

Синдромы (Тернера, 
Нуана, Клиппеля — 
Треноне, Хеннекама,  
фон Реклингаузена)

Целиакия
Тропическая спру
Синдром избыточного 
бактериального роста

НПВП-энтеропатия
Васкулиты (пурпура Шен-
ляйн — Геноха, системная 
красная волчанка)

Некротизирующий энтероколит
Болезнь трансплантат против 
хозяина

Таблица 2
Причины возникновения экссудативной энтеропатии (по М. Braamskamp и соавт., 2010 [3])
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и  наружные половые органы (основной клиниче­
ский признак, который выявляют у  95%  пациен­
тов) [2–6]. Характерно также формирование выпо­
тов различных локализаций (гидроторакс, кон­
стриктивный перикардит, хилезный асцит), однако 

жизнеугрожающая анасарка развивается чрезвычай­
но редко. Отеки при ИЛ мягкие, после надавливания 
остается ямка (вызваны снижением онкотического 
давления на фоне гипоальбуминемии вследствие экс­
судативной энтеропатии) [2–6].



Не только панкреатология

71Вестник клуба панкреатологов     НОЯБРЬ 2018

Иногда течение заболевания сопровождается по­
явлением диареи, синдрома мальабсорбции, механи­
ческой непроходимостью тонкой кишки (обуслов­
ленной локальным отеком, приводящим к  утолще­
нию и сокращению стенки кишечника). Больные ИЛ 
часто страдают целиакией, имеют сопутствующий 
железодефицит и анемию, редко — страдают рециди­
вирующим гемолитическим уремическим синдро­
мом, остеомаляцией [2–6]. В ряде случаев ИЛ может 
манифестировать рецидивирующими гастроинтести­
нальными кровотечениями.

Пять синдромов ассоциированы с  ИЛ  [2–6]: фон 
Реклингаузена, Тернера (Х0), Нуана, Клиппеля — Тре­
ноне, Хеннекама. Как правило, эти синдромы доста­
точно легко диагностировать по наличию аномалий 
на лице (Тернера, Хеннекама), замедленного умствен­
ного развития (Хеннекама), судорог (Хеннекама), 
выраженной лимфедемы конечностей и/или лица 
(Хеннекама), нейрофибром и  других опухолей (фон 
Реклингаузена), гемигипертрофии конечностей, ассо­
циированной с сосудистыми мальформациями (Клип­
пеля — Треноне).

Диагностика. ИЛ подтверждается обнаружени­
ем интестинальной лимфангиэктазии по данным 
гистологического исследования биоптата, получен­
ного в ходе эндоскопического исследования тонкой 
кишки [2–6]. Макроскопически ИЛ характеризует­
ся нежно кремовым, почти желтым окрашиванием 
ворсинок в  сочетании со значимой дилатацией 
лимфатических сосудов. Плотность лимфангиэкта­
зии и ее размеры варьируют от нескольких милли­
метров до нескольких сантиметров. Гистологиче­
ское исследование биоптатов двенадцатиперстной 
и тощей кишки подтверждает наличие лимфы, ди­
латированных лимфатических сосудов в слизистой, 
подслизистой, серозной оболочке и наличие поли­
клональных плазматических клеток. При ИЛ могут 
быть изменены (дилатация) множество или только 
несколько интестинальных лимфатических сосу­
дов. В случае сегментарного или локального пора­
жения лимфатических сосудов верхняя эндоскопия 
может дать отрицательные результаты, в таких слу­
чаях целесообразно проведение видеокапсульной 
эндоскопии, которая имеет максимальную специ­
фичность в диагностике ИЛ, независимо от ее лока­
лизации [2–6].

К косвенным биохимическим признакам, 
подтверждающим ИЛ, относят гипопротеинемию, 
гипоальбуминемию, гипогаммаглобулинемию 
с низким содержанием IgG, IgA, IgM или лимфо­
цитопению  [2–6]. В  диагностике  ИЛ могут ис­
пользоваться определение α1-антитрипсина в кале 
(оценка состояния слизистой оболочки и  потери 
белка в  кишечнике), лимфосцинтиграфия, УЗИ, 
компьютерная томография, магнитно-резонанс­
ная томография [2–6].

Осложнения. Течение заболевания может ос­
ложняться развитием неоплазий, наиболее высока 
вероятность возникновения лимфомы: временной 
промежуток от диагностики ИЛ до развития лим­
фомы составляет 39–40 лет. Как правило, лимфо­
мы локализуются в  желудочно-кишечном тракте 

(желудок, тонкая кишка). Лимфома, в свою очередь, 
может вызвать вторичную ИЛ [2–4, 6].

Лечение. Больным ИЛ рекомендуют соблюдать 
диету с  низким содержанием жира  [2–4,  6]. Ранее 
в лечении ИЛ использовались ингибиторы антиплаз­
мина (в  нескольких исследованиях зафиксировано 
положительное влияние транексамовой кислоты 
в дозе 1 г 3 раза в сутки); ученые объясняли данный 
факт улучшением проницаемости лимфатических со­
судов на фоне усиления фибринолиза.

В настоящее время для лечения ИЛ широко ис­
пользуют октреотид (Сандостатин 150–200  мкг 
2  раза в  сутки подкожно), что позволяет добиться 
клинического, биохимического и гистологического 
улучшения [2–4, 6]. Механизм действия аналога со­
матостатина на гастроинтестинальный тракт остает­
ся окончательно не изученным. Предполагают, что 
октреотид индуцирует кратковременную вазокон­
стрикцию внутренних органов, в том числе лимфа­
тических сосудов, а  также ингибирует абсорбцию 
триглицеридов, что приводит к значительному кли­
ническому эффекту.

В ряде случаев при вторичной ИЛ (у  больных 
с  воспалительными заболеваниями кишечника) на­
значают кортикостероиды [2–4, 6]. К симптоматиче­
ской терапии относят инфузии альбуминов, данный 
вид терапии используется при тяжелом течении за­
болевания [2–4, 6]. Некоторые авторы считают целе­
сообразным проведение хирургического вмешатель­
ства при сегментарном или локальном поражении 
тонкой кишки.

Прогноз. Прогноз при ИЛ зависит от основного 
заболевания: при первичной  ИЛ он неблагоприят­
ный, при вторичной — зависит от основного заболе­
вания, вызвавшего ее появление.

В настоящее время контакт с пациенткой потерян 
(больная сменила место жительства), поэтому как 
сложилась в дальнейшем ее судьба, и прогрессирова­
ло ли заболевание — не известно.

В заключение приводим основополагающие дан­
ные в отношении кишечной лимфангиэктазии, кото­
рые представлены в этой статье (табл. 3).

Таблица 3

Ключевые положения
Выраженные периферические отеки в сочетании 
с гипопротеинемией, гипоальбуминемией, гипогам-
маглобулинемией или лимфоцитопенией являются 
характерными проявлениями ИЛ.

Для подтверждения диагноза необходимо гистологи-
ческое исследование биоптата тонкой кишки, полу-
ченного в ходе верхней эндоскопии или видео-
капсульной эндоскопии.

Для успешного лечения ИЛ необходимо соблюдение 
диеты с низким содержанием жира, симптоматиче-
ская терапия (введение альбуминов, коррекция 
электролитных нарушений), назначение октреотида, 
при необходимости — кортикостероидов.

Прогноз при первичной ИЛ неблагоприятный.
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