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повышение уровня СРБ, прокальцитонина, неустой-
чивая гликемия, показатели азотемии стабильные, в 
динамике не нарастают, гипопротеинемия, субком-
пенсированный смешанный ацидоз. По результатам 
суточного мониторирования ЭКГ – нарушений ритма 
не выявлено. По данным УЗИ – гепатомегалия, асцит.

С 23.05.17 усилена антибактериальная тера-
пия (левофлоксацин, сульперазон), проведен курс 
Пентаглобина. К 24.06.17 – стабилизация состояния, 
нормогликемия, гемодинамика стабильная, диурез 
сохранен. Энтеральное зондовое питание возобновле-
но 25.05.17.

Для дальнейшего лечения и обследования по ини-
циативе родителей девочка была переведена в госпи-
таль Ниса (Валенсия, Испания), где были отмене-
ны парентеральная поддержка и антибактериальная 
терапия. На 8-е сутки пребывания в госпитале кон-
статирован летальный исход (в связи с выраженными 
некорригируемыми электролитными нарушениями и 
развившимся сепсисом).

Основной диагноз: врожденная натриевая диа-
рея, врожденное нарушение обмена веществ.

Осложнения: состояние после клинической смер-
ти от 21.05.2017. Бактериальный сепсис неуточнен-
ной этиологии. Белково-энергетическая недостаточ-
ность тяжелой степени.

Сопутствующий диагноз: атопический дерма-
тит, распространенная форма (сенсибилизация к бел-
кам коровьего молока).

Заключение

Хотя «редкие заболевания» встречаются редко, 
вероятность столкнуться с ними в клинической прак-
тике не исключена, что требует проведения разносто-
роннего диагностического поиска с привлечением спе-
циалистов разного профиля. Своевременная (ранняя) 
диагностика ряда наследственных заболеваний с под-
бором адекватного питания (при наличии лечебных 
смесей) и парентеральной поддержки дает шанс для 
выживания и нормального развития ребенка.

Конфликт интересов: авторы статьи подтвер-
дили отсутствие финансовой поддержки исследова-
ния, о которой необходимо сообщить.
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Экссудативная гипопротеинемическая энтеропатия (кишечная лимфангиэктазия, болезнь 
Вальдмана) – заболевание, при котором развивается расширение лимфатических сосудов 
(лимфангиэктазии), расположенных в тонком кишечнике, в результате чего происходит значи-
тельная интестинальная потеря белка. По данным статистики, эта болезнь развивается крайне 
редко. Представлен клинический случай первичной кишечной лимфангиэктазии у мальчика 
в возрасте 5 месяцев с жалобами на слабость, распространенные отеки на лице, конечностях, 
животе и диарею. В ходе комплексного клинико-инструментального обследования, включая 
гистологическое, был установлен диагноз и определена тактика лечения.

Ключевые слова: кишечная лимфангиоэктазия, гипопротеинемическая энтеропатия, экссуда-
тивная энтеропатия, дети.

Цит.: Л.В. Горленко, Г.Н. Янкина, Т.В. Давыдова, С.В. Вторушин, Е.В. Лошкова, Е.И. Конд-
ратьева, В.А. Желев, Т.С. Кривоногова. Экссудативная энтеропатия у ребенка первого года 
жизни. Педиатрия. 2017; 96 (6): 176–182.

Exudative hypoproteinemic enteropathy (intestinal lymphangiectasia, Waldman's disease) is 
a disease in which the expansion of lymphatic vessels (lymphangiectasia) located in the small 
intestine develops, resulting in a significant intestinal loss of protein. According to statistics, this 
disease is extremely rare. The article presents a clinical case of primary intestinal lymphangiectasia 
in a boy aged 5 months with weakness, diarrhea and widespread edema on the face, extremities and 
abdomen. During the complex clinical and instrumental examination, including histological, the 
disease was diagnosed and treatment tactics was determined.

Keywords: intestinal lymphangiectasia, hypoproteinemic enteropathy, exudative enteropathy, 
children.

Quote: L.V. Gorlenko, G.N. Yankina, T.V. Davydova, S.V. Vtorushin, E.V. Loshkova, E.I. Kondratyeva, 
V.A. Zhelev, Т.S. Krivonogova. Exudative enteropathy in a child of the first year of life. Pediatria. 
2017; 96 (6): 176–182.

Экссудативная энтеропатия (ЭЭП) – патологи-
ческое состояние, которое характеризуется потерей 
плазменных белков через желудочно-кишечный тракт 
(ЖКТ), признаками нарушенного кишечного всасыва-
ния c развитием выраженной гипопротеинемии (гипо-
альбуминемии, гипогаммаглобулинемии) и отечного 
синдрома [1]. Тяжесть течения заболевания диктует 
необходимость информирования врачей в отношении 
диагностики и лечения ЭЭП. На сегодняшний день 
обсуждается мультифакториальный характер забо-
левания, определенную роль играют наследственная 
предрасположенность, сенсибилизация, пороки раз-
вития лимфатической системы [2–4]. Имеются указа-
ния на изменения в экспрессии некоторых регулятор-
ных факторов лимфангиогенеза слизистой оболочки 
(СО) двенадцатиперстной кишки (ДПК) у пациентов 
с болезнью Вальдмана [5]. В основе патогенеза ЭЭП 
лежит экскреция плазменных белков через кишечную 
стенку при абсорбции жирорастворимых соединений, 
определенную роль в формировании сопутствующих 
иммунных нарушений играет энтеральная потеря 
лимфоцитов [1]. Выделяют первичную и вторичную 
формы ЭЭП [6, 7]. К первичной относят интести-
нальную лимфангиэктазию (болезнь Вальдмана или 
Гордона), в основе которой лежит врожденная дила-
тация лимфатических сосудов [7]. Дилатация лимфа-
тических сосудов может быть локализованной (с пора-
жением лимфатических сосудов только кишечника) и 
генерализованной (проявлением общего повреждения 

лимфатической системы). ЭЭП чаще наблюдается у 
детей до 3 лет, но может развиться и у взрослых [7, 
8]. Следует отметить, что заболевание может про-
текать латентно в том случае, когда нарушение лим-
фатической циркуляции формируется на небольшом 
отрезке тонкой кишки, компенсаторные механизмы 
организма достаточно хорошо выражены, а потеря 
белка компенсируется усилением белково-синтетиче-
ской функции печени. В этом случае первичная лим-
фангиэктазия манифестирует в возрасте от 10 до 30 
лет, описаны случаи первичной диагностики и в более 
старшем возрасте [8]. На сегодняшний день описаны 
нередкие ситуации сочетания воспалительных забо-
леваний кишечника (ВЗК), например, болезни Крона, 
целиакии с ЭЭП [9, 10]. При постановке диагноза пер-
вичной формы ЭЭП (болезнь Вальдмана) необходимо 
исключить вторичные причины кишечной лимфан-
гиэктазии, в частности, ВЗК, а также ряд инфекцион-
ных заболеваний, например, туберкулез [11].

Вторичная ЭЭП может развиваться при тяже-
лых поражениях ЖКТ, обусловленных такими забо-
леваниями, как целиакия, непереносимость белков 
коровьего молока, болезнь Крона, болезнь Уиппла, 
язвенный неспецифический колит, болезнь Менетрие, 
лимфосаркома, муковисцидоз, а также при тяжелых 
поражениях печени, гипогаммаглобулинемии, нефро-
тическом синдроме, при констриктивном перикар-
дите [12, 13]. В настоящее время в связи с широким 
внедрением в клиническую практику кардиохирурги-
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ческих методов лечения врожденных пороков сердца 
(ВПС) данное осложнение встречается часто после 
оперативной коррекции ВПС [14–17].

Клинически ЭЭП проявляется преходящими эпи-
зодами диареи и стеатореи, нарастающими отеками 
мягких тканей вплоть до развития анасарки и выпо-
тами в полости тела, гипопротеинемия развивается в 
короткие сроки, так как синтез альбумина печенью 
не восполняет потери из кровяного русла в просвет 
кишечника, недостаток белков в плазме крови слу-
жит главным фактором развития отечного синдро-
ма [18]. Отеки часто являются единственным клини-
ческим симптомом ЭЭП и напоминают таковые при 
нефротическом синдроме, развивающемся вследствие 
массивной протеинурии. Повышенная потеря плазмен-
ных белков через ЖКТ может приводить к состоянию 
гипогаммаглобулинемии с резким снижением уровня 
иммуноглобулинов всех классов. Развитие судорож-
ного синдрома при ЭЭП более характерно для детей 
раннего возраста и связано со значительным снижени-
ем уровня кальция в крови. Приступы тетанических 
судорог усугубляются явлениями гипомагниемии. 
Постоянным клиническим симптомом является стеа-
торея, обусловленная нарушениями всасывания и 
транспорта жиров. Мышечная гипотония, нарушения 
сердечной деятельности, изменения ЭКГ связаны с раз-
вивающейся гипокалиемией. Комплекс тяжелых мета-
болических нарушений, в первую очередь дисбаланс в 
белковом обмене, приводит к снижению роста и массы 
тела, отставанию костного возраста ребенка [18].

Диагноз устанавливают на основании характер-
ной клинической картины и обнаружения плазмен-
ных белков в кале. Одним из методов ориентировочной 
диагностики является тест с трихлоруксусной кисло-
той и фильтратом кала (при наличии в копрофильтрате 
повышенного количества плазменных белков реакция 
считается положительной). Более точным методом, 
позволяющим определить количественные и каче-
ственные потери белков, является иммуноэлектрофо-
ретическая идентификация белков сыворотки крови 
и кала. Используют радионуклидное количественное 
измерение энтеральной потери белка, последнее воз-
можно также по клиренсу 1-антитрипсина, опреде-
ляемого в крови и кале [18].

Неспецифические клинические признаки, такие 
как усталость, тошнота, рвота, боль в животе, поте-
ря веса, отказ от еды, умеренная диарея с фекаль-
ной потерей жира и белка, приводят к росту уровня 
1-антитрипсина и дефициту жирорастворимых вита-
минов [19]. Рентгенологические изменения при ЭЭП 
связаны с отеком стенки кишечника. Пассаж рентге-
ноконтрастного вещества своевременный, выявляется 
грубый рельеф СО ДПК и тощей кишки. При выра-
женной лимфангиэктазии кишечника стенка имеет 
конусообразное утолщение круговых складок в виде 
гирлянды: можно обнаружить псевдополипозные 
образования и наличие жидкости в просвете кишеч-
ника. Эндоскопические изменения, присущие ЭЭП, 
имеют разнообразный характер. На фоне отечной розо-
вой СО тонкой кишки определяются мелкозернистые 
образования белесоватого цвета, которые покрывают 
поверхность кишки, начинаясь от связки Трейтца; 
могут также наблюдаться более крупные округлые 
образования желтоватого цвета или бесформенные 

белесоватые пятна вследствие местного лимфостаза. 
В некоторых случаях выявляется бледная тусклая СО 
тощей кишки с тотальным поражением, имеющая вид 
«белого букле». С целью диагностики целесообразно 
проведение еюнохромоскопии с 0,2–0,5% раствором 
метиленового синего для контурирования зернистых 
образований и элементов в тонкой кишке. Диагноз 
ЭЭП может быть поставлен при проведении капсуль-
ной эндоскопии, но при этом нет возможности взять 
биопсию. Таким образом, энтероскопия и биопсия в 
сочетании могут быть использованы в качестве эффек-
тивного диагностического инструмента [20].

Морфологическая картина СО тонкой кишки про-
является дилатацией лимфатических сосудов кишеч-
ных ворсин и собственной пластинки, могут отмечать-
ся булавовидные расширения ворсин. Электронно-
микроскопически в биоптатах СО тонкой кишки 
выявляются расширение межцеллюлярных про-
странств, наличие хилоподобной субстанции в про-
свете эктазированных лимфатических сосудов, отек 
собственной пластинки, ее инфильтрация макрофага-
ми со светлой пенистой цитоплазмой. При первичной 
генерализованной форме ЭЭП обнаруживают изме-
нения лимфатических сосудов других органов, бры-
жейки тонкой кишки, конечностей, а также грудного 
протока. Однако лимфографическое контрастирова-
ние пораженных лимфатических сосудов брыжейки и 
кишки достигается редко [20].

Лечение ЭЭП при значительно выраженной гипо-
протеинемии заключается в парентеральном введении 
белковых препаратов (смесей аминокислот для парен-
терального питания, иммуноглобулинов для парен-
терального введения, альбумина) [21–27]. Показано 
назначение диеты с исключением животных жиров и 
заменой последних растительными маслами (кокосо-
вым, оливковым, подсолнечным и др.), содержащими 
большое количество ненасыщенных жирных кислот 
[21]. У детей старше года используют смеси для лечеб-
ного энтерального питания с высоким содержанием 
белка и калорий (изокалорийные (1 ккал/1 мл и гипер-
калорийные (1,5–2 ккал/мл)), например, сухая изока-
лорийная смесь Nestle Peptamen Junior (с 1 года до 10 
лет), жидкая гиперкалорийная смесь Nestle Resource 
2.0+Fibre (с 3-х лет). Клиническим преимуществом 
этих продуктов является высокое содержание и гидро-
лиз белка, а также высокая доля средне-цепочечных 
триглицеридов (СЦТ) которые быстрее расщепляются 
панкреатической липазой без участия желчных кис-
лот, снижают лимфопродукцию и лимфоток [22].   

Особенности состояния ЖКТ при данном состоя-
нии у детей первого года жизни ставят перед клини-
цистами задачу выбрать такой субстрат энтерального 
питания, который обеспечит как хорошую толерант-
ность к питанию, так и оптимальный рост и развитие 
ребенка. Без сомнения, таким субстратом является 
грудное молоко (ГМ). Однако, учитывая тот факт, 
что данное патологическое состояние характеризуется 
потерей плазменных белков через ЖКТ, признака-
ми нарушенного кишечного всасывания c развити-
ем выраженной гипопротеинемии, для увеличения 
квоты белка и коррекции витаминно-минеральной 
недостаточности у детей первого полугодия жизни 
целесообразно применение обогатителей ГМ. При 
выборе обогатителя ГМ предпочтительным представ-
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ляется использование гидролизатов белка, так как 
гидролизованный белок лучше растворяется в ГМ, 
легче усваивается и не оказывает негативного влия-
ния на почки ребенка. В РФ в настоящее время заре-
гистрирован обогатитель ГМ – PreNAN FM-85, кото-
рый содержит 100% гидролизованный сывороточный 
белок, холин, таурин, карнитин, инозитол, углеводы 
(лактоза, мальтодекстрин), минералы (Са, Р, Mg, Fe, 
Сu, Na, K, CE, Zn, Mn, Йод), витамины (А, Д, Е, К, В1, 
В2, С, ниацин, В6, фолиевую кислоту, пантотен, В12, 
биотин). Повышенная дотация витаминов и минера-
лов при применении фортификатора у доношенных 
детей оправдана при тяжелой мальабсорбции.  

При отсутствии ГМ или его недостаточном коли-
честве подбирается специализированная смесь. В этом 
случае также важным является качество белка в 
смеси. Предпочтение отдается сывороточному белку, 
как наиболее полноценному источнику незаменимых 
аминокислот. Кроме того, увеличение доли казеинов 
замедляет процесс утилизации белка, может приво-
дить к метаболическому ацидозу, увеличению кон-
центрации фенилаланина, тирозина, метионина, сни-
жению уровня таурина. Казеин ухудшает толерант-
ность к питанию вследствие более низкой скорости 
эвакуации из желудка, снижения абсорбции и спо-
собности коагулироваться в кислой среде желудка. 
С этих позиций возможность применения 100% сыво-
роточного гидролизованного белка выглядит привле-
кательной с точки зрения улучшения толерантности к 
энтеральной нагрузке, а также достижения обеспече-
ния необходимым количеством белка. В Российской 
Федерации в 2015 г. зарегистрирована единственная 
готовая к применению смесь для вскармливания недо-
ношенных и маловесных детей с частично гидролизо-
ванным белком PreNAN Stage 0. Состав смеси на 100 мл: 
белок 2,88 г (на сегодня это смесь с самым высоким уров-
нем белка из представленных на рынке в Российской 
Федерации), жир 3,99 г, углеводы 8,12 г, калорийность 
80 ккал, осмоляльность 308 мОсм/кг. Белок в смеси 
представлен 100% сывороточным белком при соотно-
шении белок/энергия 3,6/100 ккал. Смесь обогащена 
таурином до среднего уровня его содержания в ГМ. 
В составе углеводного компонента смеси 40% составляет 
лактоза, 60% – мальтодекстрин. Это позволяет не толь-
ко предупредить развитие симптомов непереносимости 
лактозы, но и снизить осмолярность смеси, что оказы-
вает важное значение для переносимости энтеральной 
нагрузки. Жировой компонент смеси на 40% пред-
ставлен среднецепочечными триглицеридами, усвоение 
которых не требует увеличения активности фермент-
ных систем. Эти характеристики продукта позволяют 
назначать данную смесь при выраженном поражении 
кишечника и тяжелой мальабсорбции. После стабили-
зации состояния пациента и отмены частичного парен-
терального питания необходимо продолжать кормление 
PreNAN Stage 0 до купирования нутритивного дефи-
цита и нормализации показателей белкового обмена 
(альбумин, трансферрин и др.). Потребность в белке 
рассчитывается индивидуально и зависит от степени 
белково-энергетической недостаточности. 

В ряде случае показано включение в комплекс-
ную терапию глюкокортикоидных гормонов длитель-
ными курсами из расчета 2–3 мг преднизолона на 1 кг 
массы тела с учетом суточного ритма, в т.ч. топиче-

ских стероидов [23]. При выраженном отечном син-
дроме назначают диуретики (фуросемид, антагонисты 
альдостерона – спиронолактон). Требуется введение 
препаратов, корригирующих обмен электролитов (ком-
плексные электролитные растворы), витаминов, воз-
можно парентеральное введение препаратов витаминов 
(Виталипид, Солувит, растворов аминокислот, угле-
водов). Показаны мембраностабилизирующие сред-
ства, препараты, улучшающие метаболизм печеночной 
клетки (витамины Е и А, эссенциальные фосфолипи-
ды, урсодезоксихолиевая кислота и др.). Для контроля 
диареи используют аналоги соматостатина, например, 
октреотид, обладающий способностью к кратковремен-
ной вазоконстрикции сосудов внутренних органов и 
подавлению абсорбции триглицеридов [24].

Прогноз при интестинальной лимфангиэктазии 
у детей серьезный, зависит от протяженности пора-
жения кишечника, степени генерализации патологи-
ческого процесса, возможности коррекции основного 
заболевания при вторичных формах ЭЭП. При сегмен-
тарном и локализованном поражении тонкой кишки 
возможна резекция участков лимфангиэктазии.

В качестве иллюстрации приводим клиническое 
наблюдение больного И., 5 месяцев, поступившего в 
тяжелом состоянии с жалобами на отеки лица, конеч-
ностей, асцит, редкое мочеиспускание до 3–4 раз в 
течение суток, жидкий стул до 4–5 раз с жирным бле-
ском, снижение аппетита, вялость, слабость.

Из анамнеза жизни известно, что ребенок от I 
беременности, протекавшей с угрозой прерывания в 
13 недель, в III триместре мать перенесла респира-
торную инфекцию. Роды физиологические, в срок 40 
недель. Масса тела при рождении 3760 г, рост 53 см. 
Находится на грудном вскармливании до настоящего 
времени. Развивался соответственно возрасту. Привит 
согласно национальному календарю прививок. Ранее 
реакций на лекарственные препараты не было заре-
гистрировано. Однократно перенес респираторную 
инфекцию в легкой форме. Родители практически 
здоровы. Наследственность не отягощена. Контакт с 
больными туберкулезными больными отрицают.

Из анамнеза заболевания известно, что ребенок 
болен с 11.02.17. На всем протяжении заболевания 
отмечались рвота, срыгивания, увеличение кратности 
стула до 4 раз в день. Амбулаторно получал симпто-
матическую терапию (смекта, линекс, энтерофурил, 
креон, фосфалюгель). 24.02.17 обращался в детскую 
инфекционную больницу в связи с сохраняющейся 
диареей, от госпитализации ребенка родители отка-
зались, поэтому были даны рекомендации по амбу-
латорному лечению инфекционного гастроэнтерита. 
С 10.03.17 присоединились недомогание, кашель, по 
поводу чего ребенок получал лечение в стационаре. 
Диагноз при выписке (20.03.17): ОРЗ, ринофарин-
гит, ларингит, средней тяжести. Атопический дер-
матит. После выписки сохранялись жидкий стул, 
периодически рвота, в последующем отмечалось сни-
жение диуреза, в связи с чем ребенок направлен в 
стационар с диагнозом: реконвалесцент ОРЗ, олигу-
рия. Инфекция мочевыводящих путей? В стационаре 
состояние ребенка продолжало ухудшаться и в связи 
с выраженной дегидратацией пациент был переведен 
в отделение реанимации с рабочим диагнозом: гастро-
энтерит инфекционный, неуточненный, тяжелой сте-
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 6 пени тяжести. Пилороспазм? На фоне проводимой на 
всех этапах лечения инфузионной терапии у мальчика 
наблюдалось усиление отечного синдрома.

При обследовании выявлена выраженная гипопро-
теинемия (общий белок 25,8 г/л), АСТ 47 Ед/л, АЛТ 24 
Ед/л, СРБ отрицательный, ПТВ 27 с, ПТИ 56%, АЧТВ 
28 с, фибриноген 2,6 г/л, холестерин 2,9 ммоль/л. По 
результатам бактериологического посева кала зареги-
стрирован рост Klebsiella oxytoca 107 КОЕ/г. Анализ 
кала (31.03.17) на токсины А и В Clostridium difficile 
был отрицательным. Многократные посевы кала на 
патогенную микрофлору также были отрицательные. 
В анализах мочи без отклонений.

Пациенту проведено УЗИ сердца и плевральной 
полости 31.03.17: размеры полостей и сократимость 
желудочков в норме. Фракция выброса левого желу-
дочка 70%. Клапаны функционируют нормально. 
Систолическое давление в правом желудочке 25 мм рт. 
ст. Нижняя полая вена не расширена. Функционирует 
овальное окно, сброс слева направо незначительный. 
В перикарде 10 мл жидкости. Плевральные полости: 
слева 80 мл, справа 100 мл жидкости, умеренный ате-
лектаз с обеих сторон.

Объективный статус на момент поступления в 
отделение реанимации: состояние тяжелое, самочув-
ствие значительно снижено, в сознании, заторможен, 
плач тихий. Большой родничок не выбухает, 2х2,5 см. 
Телосложение правильное, ребенок пастозный, отеки 
на лице, ногах, руках, пастозность передней брюш-
ной стенки. Кожа бледная, мраморный рисунок, 
лицо бледное; телеангиоэктазии на щеках, сосуди-
стый рисунок на груди и животе усилен. СО розовые, 
чистые, влажные. Лимфатические узлы не пальпи-
руются. Носовое дыхание свободное. Грудная клетка 
цилиндрической формы, перкуторно звук с коробоч-
ным оттенком. В легких дыхание жесткое, хрипы 
выслушиваются по всем полям влажные разнокали-
берные, вдох и выдох свободны, тахипноэ. Тоны серд-
ца ритмичные, несколько приглушены, шумы явно не 
выслушиваются. Живот увеличен в объеме, вздутие 

умеренное, при пальпации плотноват, тимпанит над 
кишечником, безболезненный. Петли эластичные, 
перистальтика выслушивается. Печень плотная, но 
подвижная, выступает на 3 см из-под края реберной 
дуги, безболезненная. Селезенка +2 см, подвижная. 
Стул кашеобразный, необъемный, до 3–5 раз в день, 
с жирным блеском. Мочится самостоятельно, редко, 
безболезненно. 

Диагноз при поступлении: интестинальная лим-
фангиоэктазия первичная? Осложнение: гипопро-
теинемия (гипопротеинемические отеки подкожной 
клетчатки, асцит, гидроторакс, гидроперикардит). 
Анемия I степени. Белково-энергетическая недоста-
точность I степени.

В ходе обследования выявлены стойкая гипопро-
теинемия (общий белок 31,9 г/л), снижение холесте-
рина (2,9 ммоль/л), гипокальциемия (1,97 ммоль/л), 
показатели функции печени и почек в норме. Анализы 
мочи без патологических отклонений. Общий анализ 
крови: гемоглобин 98 г/л, гематокрит 30%, лимфопе-
ния до 7%, СОЭ 2 мм/ч. УЗИ брюшной полости и забрю-
шинного пространства при поступлении: признаки 
асцита. Копрограмма: мышечные волокна+, нейтраль-
ныйжир++, жирные кислоты+, детрит+++, лейкоциты 
0–1–2 в поле зрения. Реакция на сывороточный белок 
с трихлоруксусной кислотой резко положительная 4+, 
на фоне лечения проба слабоположительная.

Рентгенограмма органов грудной клетки в пря-
мой проекции в горизонтальном положении 6.04.17: 
легочные поля увеличены (правый купол диафрагмы 
на уровне переднего отрезка УШ ребра), легочной 
рисунок значительно усилен во внутренних и ниж-
них зонах с обеих сторон за счет периваскулярного 
компонента, центральные отделы с элементами отеч-
ного синдрома, в верхних отделах тени дисковидных 
ателектазов. Паракостально на всем протяжении от 
верхушек до базальных отделов больше справа с чет-
кой внутренней границей определяется небольшое 
количество жидкости (паракостальная плевра справа 
утолщена до 6 мм). Корни не расширены. Тень средо-

Таблица

Результаты исследования фенотипического состава лимфоцитов периферической крови (23.05.17)

Фенотипический состав лимфоцитов периферической крови
Количество лейкоцитов у пациента – 5,7•109/л

Количество 
лимфоцитов

CD20 
В-лимфоцитов

CD3 
Т-лимфоцитов

CD4 Т- 
хелперы

CD8 Т- 
супрессоры

Норма относительное 
содержание, % 47–69 7–15 45–70 33–50 16–28

Показатели у пациента, % 34,1 37 20 12 8

Абсолютное содержание у 
пациента, •109/л 1,9 0,7 0,38 – –

Содержание иммуноглобулинов в сыворотке
IgA IgM IgG

Норма, г/л 0,7–3 0,5–2 7–16
Показатели у пациента, г/л 0,82 0,29 2,14

Содержание циркулирующих иммунных комплексов
4% ПЭГ

Норма, у.е. 40–100
Показатели у пациента, у.е. 40 

Определение функциональной активности нейтрофилов
НСТ – спонтанный

Норма, % 2–15
Показатели у пациента, % 25
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стения с четкими контурами, расположена средин-
но, в поперечнике не расширена. Купола диафрагмы 
слева нечеткий, уплощены. Синусы воздушны. На 
фоне лечения отмечена положительная динамика.

ЭКГ 7.04.17: ритм синусовый 155 в мин. Поло-
жение электрической оси сердца вертикальное. 

УЗИ брюшной полости и забрюшинного про-
странства в динамике 10.04.17: печень увеличена, 
контуры четкие и ровные, край острый, умеренно 
повышенной эхогенности. Косой вертикальный раз-
мер правой доли 98 мм, передне-задний размер пра-
вой доли 65 мм, передне-задний размер левой доли 
52 мм. Структура паренхимы однородная. Желчные 
протоки и сосуды не расширены. Желчный пузырь 
овальной формы. Контуры ровные, четкие. Стенка не 
утолщена. Содержимое однородное. Размер 30х8 мм. 
Поджелудочная железа расположена типично, конту-
ры ровные, четкие, умеренно повышенной эхогенно-
сти, ткань железы однородная, размеры 9,5х6х10 мм. 
Почки овальной формы, расположены типично, кон-
туры ровные, четкие, размер правой почки 60х28 мм, 
левой – 58х27 мм, паренхима не изменена, толщина 
d=10, s=10 мм, соотношение слоев 2:1, чашечно-
лоханочная система – лоханки с двух сторон до 3 мм 
(норма). Селезенка расположена типично, изоэхоген-
ная, ткань железы не изменена, размер 47х28 мм. 
Петли кишечника не растянуты, местами просвет до 
4–5 мм. Свободной жидкости в брюшной полости и 
малом тазу нет. Заключение: эхоскопически увеличе-
ние печени (в динамике меньше). Диффузные измене-
ния печени и поджелудочной железы сохраняются.

Консультация офтальмолога 11.04.17: без пато-
логии. 

Консультация невролога 13.04.17: со стороны 
неврологического статуса на момент осмотра очаговой 
симптоматики нет.

Консультация ЛОР-врача 11.04.17: без патологии.
Характеристика состава лимфоцитов и содержа-

ние иммуноглобулинов представлены в таблице, обра-
щают на себя внимание выраженная лимфопения и 
гипогаммаглобулинемия.

Эзофагогастродуоденоскопия (ЭГДС) 5.05.17 
выполнена на фоне лечения. Пищевод, розетка кар-
дии не изменена. В желудке мутная жидкость, пени-
стая слизь, СО бледно-розовая без видимой патологии. 
Складки, угол не деформированы. Привратник смыка-
ется. В луковице и постбульбарных отделах ДПК уме-
ренный отек и слабая гиперемия СО, нежная лимфа-
тическая сосудистая сеть, просвет свободен. Большой 
дуоденальный сосок не изменен. В тощей кишке СО 
слабо гиперемированная, умеренно отечная, с неж-
ной густой лимфатической сетью, просвет свободен. 
Биопсия СО тощей кишки 3 фрагмента, биопсия СО 
ДПК – 1 фрагмент. Заключение: умеренный экссуда-
тивно-эритематозный дуоденит; умеренный экссуда-
тивный еюнит, интестинальная лимфангиопатия.

Данные гистологического исследования: гисто-
логическая структура СО сохранена. Соотношение 
крипты–ворсинки не нарушено, количество бокало-
видных клеток не снижено, клетки Паннета встре-
чаются неравномерно. В строме отмечаются нерав-
номерная преимущественно лимфоплазмоцитарная 
инфильтрация (рис. 1), единичные эозинофильные 
лейкоциты, мелкие очаги фиброза. В ряде полей зре-

ния встречаются несколько утолщенные ворсинки, 
в строме которых отчетливо определяются много-
численные несколько расширенные лимфатические 
капилляры (рис. 2). 

Заключение: картина хронического еюнита без 
признаков обострения.  С учетом клинических и лабо-
раторных данных, наличия мелких расширенных 
лимфатических сосудов в ворсинках слизистой обо-
лочки морфологическая картина в СО тонкой кишки 
не противоречит клиническому диагнозу интести-
нальной лимфангиопатии.

Количественное определение концентрации 
панкреатической эластазы 1 в кале 14.05.17 – 530 
мкг/г фекалий (норма – более 200 мкг/г фекалий).
Исследование 1-антитрипсина в кале 20.05.17 – 
270,75 мг/л (референсные значения <250 мг/л).

Серологическая диагностика на целиакию: антите-
ла (АТ) к эндомизию IgА 21.04.17: <1:5 титр (референс-
ные значения <1:5); сывороточный IgA 0,09 г/л (норма 
0,08–0,91 г/л); АТ к деамидированным пептидам глиа-
дина IgA <0,5 отн. ед/мл (норма <25 отн. ед/мл); АТ к 
тканевой трансглутаминазе в пределах нормы.

Кальпротектин фекальный 153,2 мкг/г (норма 
менее 500 мкг/г). Анализ кала на углеводы 11.04.17: 
содержание углеводов 0% (референсные значения 
<0,25%).

Таким образом, проведенное обследование позво-
лило исключить нефрогенный, кардиогенный и гепа-
тогенный генез отечного синдрома, стойкая и выра-
женная гипопротеинемия была связана с энтеральной 
недостаточностью. Данные ЭГДС позволили сделать 
вывод, что гипопротеинемия связана с лимфоэктати-
ческой болезнью – одной из форм ЭЭП.

Рис. 1. Лимфоплазмоцитарная инфильтрация в СО тон-
кой кишки.
Здесь и на рис. 2: окраска гематоксилином и эозином, ув. 
400.

Рис. 2. Расширенная сеть лимфатических капилляров в 
строме ворсинки тонкой кишки.
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Литература

Проведенное исследование позволило обосновать 
заключительный диагноз. Основное заболевание: 
кишечная лимфангиоэктазия (первичная?), тяже-
лое течение (К55.8). Осложнение: гипопротеинемия 
(гипопротеинемические отеки подкожной клетчат-
ки, асцит, гидроторакс, гидроперикард). Анемия I 
степени. Белково-энергетическая недостаточность 1 
степени. Сопряженный: дуоденит экссудативно-эри-
тематозный. Еюнит экссудативный.

Ребенку была назначена нутритивная поддержка, 
включавшая лечебное энтеральное питание. В каче-
стве основного продукта, учитывая возраст пациента, 
выбрана смесь PreNAN Stage 0, имеющая оптималь-
ный состав с высоким содержанием гидролизованного 
белка, СЦТ, калорий, сниженным количеством лак-
тозы. Пациент также получал частичное парентераль-
ное питание (аминовен инфант) и симптоматическую 
терапию (креон, урсофальк, верошпирон).  Для умень-
шения потери белка пациенту назначен сандостатин 
(октреотид) в дозе 50 мкг 2 раза в сутки подкожно. На 
фоне лечения частота стула уменьшилась до 1–3 раз 
в сутки, купировалась стеаторея. Несмотря на прово-
димое частичное парентеральное питание и наличие 
нутритивной энтеральной поддержки, сохранялась 
стойкая гипопротеинемия, в связи с этим в лечение 
добавлен преднизолон из расчета 2 мг/кг/сут. Это 
позволило повысить уровень общего белка пациента к 

выписке из стационара – более 40 г/л. Ребенок выпи-
сан с улучшением.  В дальнейшем на фоне проводимой 
терапии (лечебное питание, гормональная терапия, 
октреотид, ферментная терапия) отмечалась положи-
тельная динамика: уровень общего белка через 3 меся-
ца лечения составлял 62 г/л, повысились содержание 
альбумина, уровень гемоглобина, улучшились копро-
логические показатели; кратность стула уменьшилась 
до 1 раза в день. Ребенок находится на динамическом 
наблюдении мультидисциплинарной командой специ-
алистов для последующей коррекции лечения.

Таким образом, сложность диагностики ЭЭП обу-
словлена редкостью этой патологии, а также доми-
нированием, как в данном случае, в клинической 
картине отечного синдрома, сочетающегося с диареей. 
Своевременная диагностика ЭЭП позволяет предот-
вратить глубокие нарушения метаболизма, которые 
возникли у пациента (рефрактерная к терапии пер-
вой линии гипопротеинемия, отечный синдром, нару-
шения нутритивного статуса). Лечение детей с ЭЭП 
требует мультидисциплинарного подхода с участием 
педиатра, гастроэнтеролога, диетолога, иммунолога.
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