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Íåéðîôèáðîìàòîç  (áîëåçíü Ðåêëèíãõàó-
çåíà) – çàáîëåâàíèå èç ãðóïïû ôàêîìàòîçîâ,
øèôð ïî ÌÊÁ-10 – Q85.0, îïèñàíî âî âòîðîé
ïîëîâèíå XIX âåêà ðÿäîì èññëåäîâàòåëåé, â òîì
÷èñëå â 1882 ãîäó ó÷åíèêîì Ðóäîëüôà Âèðõîâà
Ôðèäðèõîì ôîí Ðåêëèíãõàóçåíîì. Ýòî ñàìîå ðàñ-
ïðîñòðàíåííîå çàáîëåâàíèå, ïðåäðàñïîëàãàþùåå
ê âîçíèêíîâåíèþ îïóõîëåé ó ÷åëîâåêà [1]. Ñó-
ùåñòâóþò 7 òèïîâ íåéðîôèáðîìàòîçà, íî íàèáî-
ëåå ÷àñòî âñòðå÷àþòñÿ íåéðîôèáðîìàòîç I òèïà
(ÍÔ1) è íåéðîôèáðîìàòîç II òèïà (ÍÔ2).
Íåéðîôèáðîìàòîç I òèïà îáóñëîâëåí ìóòàöèåé ãåíà
NF1 è õàðàêòåðèçóåòñÿ íàëè÷èåì íåéðîôèáðîì –
äîáðîêà÷åñòâåííûõ îïóõîëåé íåðâîâ, ñîñòîÿùèõ
èç øâàííîâñêèõ êëåòîê è ôèáðîáëàñòîâ, à òàêæå
î÷àãîâîé ãèïåðïèãìåíòàöèè êîæè (ïÿòíà öâåòà
«êîôå ñ ìîëîêîì»). Òèï íàñëåäîâàíèÿ àóòîñîì-
íî-äîìèíàíòíûé. ×àñòîòà âîçíèêíîâåíèÿ çàáî-
ëåâàíèÿ ó ìóæ÷èí è æåíùèí îäèíàêîâà, íàáëþ-
äàåòñÿ ïðèìåðíî ó êàæäîãî 2500–3500-ãî íîâî-
ðîæäåííîãî. Â ïîëîâèíå ñëó÷àåâ çàáîëåâàíèå ÿâ-
ëÿåòñÿ íàñëåäñòâåííûì, â ïîëîâèíå – ðåçóëüòà-
òîì ñïîíòàííîé ìóòàöèè. ×àñòîòà ìóòàöèé ãåíîâ,
ïîëîìêà êîòîðûõ ïðèâîäèò ê íåéðîôèáðîìàòîçó
I òèïà – ñàìàÿ  âûñîêàÿ  èç èçâåñòíûõ äëÿ ãåíîâ
÷åëîâåêà [2]. ÍÔ1 áûë ïåðâûì îïóõîëåâèäíûì
çàáîëåâàíèåì ñ äîêàçàííûì ãåíåòè÷åñêèì ïðîèñ-
õîæäåíèåì [3]. Ëîêóñ ãåíîâ, ïîëîìêà êîòîðûõ ïðè-
âîäèò ê ðàçâèòèþ íåéðîôèáðîìàòîçà, ðàñïîëàãàåò-
ñÿ íà äëèííîì ïëå÷å 17-é õðîìîñîìû (ëîêóñ
17q11) [4], â çîíå, êîäèðóþùåé áåëîê íåéðîôèá-
ðîìèí, ïîäàâëÿþùèé ðîñò îïóõîëåé. Ïðè ÍÔ1 ÷à-
ñòîòà ðàçâèòèÿ îïóõîëåé öåíòðàëüíîé íåðâíîé
ñèñòåìû ñîñòàâëÿåò îò 5 [5] äî 30% [6,7].

Äèàãíîç íåéðîôèáðîìàòîçà òèïà I ìîæåò
áûòü ïîñòàâëåí ïðè íàëè÷èè ó áîëüíîãî ñî÷åòà-
íèÿ äâóõ è áîëåå ïàòîãíîìîíè÷íûõ äëÿ çàáîëå-
âàíèÿ ñèìïòîìîâ [1]:

1. Âûÿâëåíèå êàê ìèíèìóì øåñòè ïÿòåí
öâåòà «êîôå ñ ìîëîêîì» äèàìåòðîì ñâûøå 5 ìì
ó äåòåé â ïðåïóáåðòàòíîì ïåðèîäå è ñâûøå
15 ìì – â ïîñòïóáåðòàòíîì.

2. Íàëè÷èå äâóõ è áîëåå íåéðîôèáðîì.
3. Ãåìàðòîìû ðàäóæêè (äâà è áîëåå óçåëêà

Ëèøà).
4. Ïîõîæèå íà âåñíóøêè ìåëêèå ïÿòíà â

ïîäìûøå÷íûõ âïàäèíàõ.
5. Ãëèîìû çðèòåëüíûõ íåðâîâ.
6. Êîñòíûå àíîìàëèè (èñòîí÷åíèå êîðòè-

êàëüíîãî ñëîÿ òðóá÷àòûõ êîñòåé), ëîæíûé ñóñ-
òàâ áîëüøåáåðöîâîé êîñòè, äèñïëàçèè êðûëüåâ
êëèíîâèäíîé êîñòè.

7. Íàëè÷èå íåéðîôèáðîìàòîçà I òèïà ó
áëèæàéøèõ ðîäñòâåííèêîâ.

Äîïîëíèòåëüíî ïðè ÍÔ1 ìîãóò íàáëþ-
äàòüñÿ:

– êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ – çàòðóäíåíèÿ
îñâîåíèÿ ïèñüìà, ÷òåíèÿ, ìàòåìàòèêè. ×àñòî ñî-
÷åòàþòñÿ ñ óìåðåííûì ñíèæåíèåì èíòåëëåêòà.
Ó áîëüíûõ ÷àñòî îòìå÷àþòñÿ äåïðåññèÿ èç-çà
ñòûäà, âûçûâàåìîãî îáåçîáðàæèâàíèåì ëèöà íåé-
ðîôèáðîìàìè, áîÿçíü îáùåñòâà;

– ýíäîêðèííûå ðàññòðîéñòâà – ôåîõðî-
ìîöèòîìà, íàðóøåíèå ðîñòà è ïîëîâîãî âîñïèòà-
íèÿ;

– ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèïàäêè;
– ñíèæåíèå ìûøå÷íîãî òîíóñà;
– íàðóøåíèÿ ïîâåäåíèÿ;
– çàáîëåâàíèÿ, íàïðÿìóþ ñâÿçàííûå ñ

âîâëå÷åíèåì íåðâîâ – ñòåíîç ïî÷å÷íîé è ëå-
ãî÷íîé àðòåðèé, ëåãî÷íûå êèñòû, èíòåðñòèöèàëü-
íàÿ ïíåâìîíèÿ, íåïðàâèëüíîå ôîðìèðîâàíèå
îòäåëîâ æóëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà;

– ñèðèíãîìèåëèÿ.
Íåéðîôèáðîìàòîç òèïà II âûçâàí ìóòàöè-

åé ãåíà NF2 â 22-é õðîìîñîìå (ëîêóñ 22q12),
êîòîðûé êîäèðóåò áåëîê ìåðëèí, âõîäÿùèé â ñå-
ìåéñòâî áåëêîâ, ñâÿçûâàþùèõ ìåìáðàíó è öè-
òîñêåëåò (îíè âàæíû äëÿ ïîäâèæíîñòè è àäãå-
çèè êëåòêè). Áîëåçíü ïðîÿâëÿåòñÿ ìíîæåñòâåí-
íûìè øâàííîìàìè, îñîáåííî ïðåääâåðíî-óëèò-
êîâîãî íåðâà; ïîâûøåí ðèñê ýïåíäèìîìû è ìå-
íèíãèîìû. Ïðè íåéðîôèáðîìàòîçå òèïà II äâó-
ñòîðîííèå øâàííîìû ïðåääâåðíî-óëèòêîâûõ
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íåðâîâ âîçíèêàþò áîëåå ÷åì ó 90% áîëüíûõ,
îáû÷íî ïðîÿâëÿþòñÿ ïîñëå 20 ëåò ïðîãðåññèðó-
þùåé îäíîñòîðîííåé òóãîóõîñòüþ [1, 4, 5, 6].

Ïðè íåéðîôèáðîìàòîçå I òèïà ðàçðàñòà-
íèÿ îïóõîëåé, èñõîäÿùèõ èç íåðâíûõ êëåòîê,
ìîãóò âñòðå÷àòüñÿ è â ðàçëè÷íûõ îðãàíàõ, ÷òî
ïðåäñòàâëÿåò îïàñíîñòü äëÿ æèçíè áîëüíîãî,
âûçûâàÿ ñïîíòàííûå ðàçðûâû, ãåìàòîìû è âíóò-
ðåííèå êðîâîòå÷åíèÿ. Ëèòåðàòóðíûå èñòî÷íèêè
ïðèâîäÿò åäèíè÷íûå ñëó÷àè ñïîíòàííûõ ðàçðû-
âîâ ïî÷êè, ñâÿçàííûå ñ ðàçëè÷íûìè ïðè÷èíàìè
[8, 9, 10, 11, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 18, 19, 20], ïîýòîìó
äàííûå ñîñòîÿíèÿ ïðèâëåêàþò âíèìàíèå êëè-
íèöèñòîâ âñåãî ìèðà. Ìû ïðèâîäèì êëèíè÷åñ-
êîå íàáëþäåíèå áîëüíîé ñ íåéðîôèáðîìàòîçîì,
ó êîòîðîé ñïîíòàííûé ðàçðûâ ïðàâîé ïî÷êè
ïðèâåë ê íåôðýêòîìèè.

Òàêîé ñëó÷àé ìû íàáëþäàëè ó 24-ëåòíåé
ïàöèåíòêè Ø., äîñòàâëåííîé 01.04.2013 ãîäà â
ýêñòðåííîì ïîðÿäêå â ïðèåìíî-äèàãíîñòè÷åñ-
êîå îòäåëåíèå ÃÓ «ÑÌÑ×-9 ÌÇ Óêðàèíû» ñ
êëèíèêîé îñòðîé ìàññèâíîé êðîâîïîòåðè, â êðàé-
íå òÿæåëîì ñîñòîÿíèè. Îáðàùåíèþ ïðåäøåñòâî-
âàëî îáñëåäîâàíèå è ëå÷åíèå â ðàçëè÷íûõ êëè-
íèêàõ Êèåâà,  Äíåïðîïåòðîâñêà è Êðèâîãî Ðîãà.
Â ðàííåì äåòñòâå, â òðåõëåòíåì âîçðàñòå
(1992 ã.), ïåðåíåñëà îïåðàöèþ íà ìîçãå. Íåéðî-
õèðóðã èç Äàíèè Genrih Hendal óäàëèë îïó-
õîëü ãîëîâíîãî ìîçãà (ãèñòîëîãè÷åñêè – àñòðî-
öèòîìà III áîêîâîãî æåëóäî÷êà). Â ïîñëåîïåðà-
öèîííîì ïåðèîäå íàáëþäàëàñü ýíöåôàëîïàòèÿ,
ïðàâîñòîðîííèé ãåìèïàðåç, âíóòðè÷åðåïíàÿ àñèì-
ìåòðè÷íàÿ ãèäðîöåôàëèÿ. Â 1993 ãîäó – îáëó÷å-
íèå â Êðèâîðîæñêîì îíêîäèñïàíñåðå. Ñ äåòñòâà
îòìå÷àåòñÿ ýïèëåïñèÿ, ïðèíèìàåò êàðáàìàçåïèí
êàê ïðîòèâîñóäîðîæíîå è ïðîòèâîýïèëåïòè÷åñ-
êîå ñðåäñòâî, íà äèñïàíñåðíîì ó÷åòå ó íåâðîïà-
òîëîãà, èíâàëèä äåòñòâà.

Ñ ðîæäåíèÿ îòìå÷àëñÿ ñòåíîç äâóñòâîð÷à-
òîãî êëàïàíà è â 17-ëåòíåì âîçðàñòå (2005 ã.) â
Äíåïðîïåòðîâñêîì äèàãíîñòè÷åñêîì öåíòðå ïðî-
èçâåäåíà êîìèññóðîòîìèÿ àîðòàëüíîãî êëàïàíà. Â
2006 ãîäó â ÍÄÑÁ Îõìàòäåò ÌÇ Óêðàèíû – ïî-
âòîðíîå âìåøàòåëüñòâî íà ñåðäöå – ïåðåíåñëà îïå-
ðàöèþ Ðîññà (çàìåíà ïîâðåæäåííîãî àîðòàëüíîãî
êëàïàíà ñîáñòâåííûì ëåãî÷íûì êëàïàíîì).

Â èþëå 2012 ãîäà ïîñëå ëåâîñòîðîííåé ïî-
÷å÷íîé êîëèêè è îòõîæäåíèÿ ìåëêèõ êîíêðå-
ìåíòîâ ñ ìî÷îé, êîíñóëüòèðîâàíà óðîëîãîì îá-
ëàñòíîé áîëüíèöû èì. È.È. Ìå÷íèêîâà, ïðîèçâå-
äåíà êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ îðãàíîâ áðþø-
íîé ïîëîñòè, ãäå îáíàðóæåíû ó÷àñòêè íåéðîôèá-
ðîçíîé è ëèïîìàòîçíîé òêàíè â îáåèõ ïî÷êàõ è
êèñòà ïå÷åíè, âûñòàâëåí äèàãíîç – ôàêîìàòîç,
àíãèîìèîëèïîìû îáåèõ ïî÷åê, êèñòà ïå÷åíè.

Ñîñòîÿíèå ðåçêî óõóäøèëîñü íî÷üþ
01.04.2013 ã., êîãäà ïîÿâèëàñü ðåçêàÿ áîëü â æè-
âîòå, ñëàáîñòü, ãîëîâîêðóæåíèå, òåìíîòà â ãëàçàõ,
áðèãàäîé ñêîðîé ïîìîùè äîñòàâëåíà â ïðèåì-
íîå îòäåëåíèå. Ïðè ïîñòóïëåíèè ñîñòîÿíèå òÿ-
æåëîå, òåëîñëîæåíèå ïðàâèëüíîå, ïîíèæåííîãî
ïèòàíèÿ, êîæíûå ïîêðîâû áëåäíûå, êîæà ñóõàÿ,
ëèìôîóçëû íå óâåëè÷åíû, ×Ä – 18 â ìèíóòó,
×ÑÑ – 120 â ìèíóòó, ÀÄ – 60/40 ìì ðò. ñò. Ãðà-
íèöû ñåðäöà â íîðìå, òîíû ñåðäöà ïðèãëóøåíû,
ñèñòîëè÷åñêèé øóì íà âåðõóøêå. ßçûê îáëîæåí
áåëåñîâàòûì íàëåòîì, æèâîò ìÿãêèé, áîëåçíåí-
íûé â ïðàâîé ïîëîâèíå, ïåðèñòàëüòèêà ïðîñëó-
øèâàåòñÿ, ïå÷åíü, ñåëåçåíêà  íå ïàëüïèðóþòñÿ,
ìî÷åèñïóñêàíèå ñâîáîäíîå, áåçáîëåçíåííîå. Ñòóë
äâàæäû, æèäêîâàòûé. Òåðàïåâòîì ïðèåìíîãî îò-
äåëåíèÿ âûñòàâëåí äèàãíîç: îñòðàÿ êèøå÷íàÿ
èíôåêöèÿ, èíôåêöèîííî-òîêñè÷åñêèé øîê, ãîñ-
ïèòàëèçèðîâàíà â îòäåëåíèå àíåñòåçèîëîãèè è
ðåàíèìàöèè (ÎÀÐ).  Â ÎÀÐ îñìîòðåíà õèðóðãîì,
êîòîðûé îòìå÷àåò, ÷òî ó ïàöèåíòêè ðàíåå áûëà áîëü
â ïîÿñíè÷íîé îáëàñòè, ñ ìî÷îé îòõîäèëè êîíêðå-
ìåíòû. Íà ìîìåíò îñìîòðà ïîêîëà÷èâàíèå ïî ïî-
ÿñíè÷íîé îáëàñòè áåçáîëåçíåííîå ñ äâóõ ñòîðîí,
îòìå÷àåòñÿ áîëåçíåííîñòü â ïðàâûõ îòäåëàõ è âíè-
çó æèâîòà. Â àíàëèçå êðîâè Íb – 81 ã/ë, ëåéêîöèòû
â êðîâè – 40,6 õ 109/ë, äèàñòàçà ìî÷è – 128 Åä,
êðåàòèíèí êðîâè – 120 ììîëü/ë, ãðóïïà êðîâè
À (II) Rh (+) ïîëîæèòåëüíàÿ.

Âûçâàí ãèíåêîëîã, êîòîðûé îòìå÷àåò, ÷òî
â ãèíåêîëîãè÷åñêîì àíàìíåçå: mensis ñ 13 ëåò,
ïîëîâóþ æèçíü îòðèöàåò. Ãèíåêîëîãè÷åñêèé ñòà-
òóñ: íà êîæå âíóòðåííåé ïîâåðõíîñòè áåäåð ìíî-
æåñòâåííûå ïàïèëëîìû. Íàðóæíûå ïîëîâûå îðãà-
íû ðàçâèòû ïðàâèëüíî. Ðåêòàëüíî: ìàòêà ìàëåíü-
êàÿ, ïëîòíàÿ, áåçáîëåçíåííàÿ. Â îáëàñòè ïðèäàò-
êîâ äîïîëíèòåëüíûõ îáðàçîâàíèé íåò, ïàëüïà-
òîðíî – óìåðåííàÿ áîëåçíåííîñòü. Äâèæåíèÿ çà
øåéêó ìàòêè áåçáîëåçíåííûå. Â ýêñòðåííîì ïî-
ðÿäêå ïðîâåäåíî ÓÇÈ ìàëîãî òàçà: ìàòêà â
anteflexio, êîíòóð ðîâíûé, ÷åòêèé, ðàçìåð 48õ40õ44
ìì, ñòðóêòóðà îäíîðîäíàÿ, ìèîìåòðèé – 11 ìì,
êîíòóð ÷åòêèé, ñòðóêòóðà îäíîðîäíàÿ. Ïðàâûé
ÿè÷íèê 29õ21 ìì, êîíòóð ÷åòêèé, ñòðóêòóðà áåç
îñîáåííîñòåé. Ëåâûé ÿè÷íèê 28õ22 ìì, ñ ÷åò-
êèì êîíòóðîì, ñòðóêòóðà îäíîðîäíàÿ. Â çàäíåì
ñâîäå íåçíà÷èòåëüíîå êîëè÷åñòâî ñâîáîäíîé
æèäêîñòè â áðþøíîé ïîëîñòè. Çàêëþ÷åíèå: íà-
ëè÷èå ñâîáîäíîé æèäêîñòè â áðþøíîé ïîëîñòè.
Ñîñòîÿíèå ðàñöåíåíî êàê ðàçðûâ êèñòû ÿè÷íè-
êà, âíóòðèáðþøíîå êðîâîòå÷åíèå, âûçâàíû çà-
âåäóþùèå ãèíåêîëîãè÷åñêèì è õèðóðãè÷åñêèì
îòäåëåíèÿìè.

Ïî æèçíåííûì ïîêàçàíèÿì ñîâìåñòíîé
áðèãàäîé õèðóðãîâ è ãèíåêîëîãîâ áîëüíàÿ âçÿ-
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òà íà ýêñòðåííóþ îïåðàöèþ ïîä ýíäîòðàõåàëü-
íûì íàðêîçîì. Ïðè ëàïàðîòîìèè âûÿâëåíî, ÷òî
ñïðàâà â çàáðþøèííîì ïðîñòðàíñòâå îïðåäåëÿ-
åòñÿ çàáðþøèííàÿ ãåìàòîìà áîëüøèõ ðàçìåðîâ
è îáðàçîâàíèå, ñâÿçàííîå ñ ïðàâîé ïî÷êîé. Â îïå-
ðàöèîííóþ âûçâàí óðîëîã, êîòîðûì áûëà âñêðû-
òà áðþøèíà íàä îïóõîëüþ, îïðåäåëåíà ðàñïàäà-
þùàÿñÿ îïóõîëü áîëüøèõ ðàçìåðîâ ñ àêòèâíûì
êðîâîòå÷åíèåì èç ñîñóäèñòîé íîæêè. Êðîâîòå-
÷åíèå îñòàíîâëåíî, îïóõîëåâàÿ è ïî÷å÷íàÿ òêàíü
óäàëåíû èç çàáðþøèííîãî ïðîñòðàíñòâà, ñîñó-
äèñòàÿ íîæêà ïåðåâÿçàíà êàïðîíîì. Âî âðåìÿ
îïåðàöèè êðîâîïîòåðÿ ñîñòàâèëà îêîëî 2 ëèò-
ðîâ. Îïåðàöèÿ çàêîí÷åíà äðåíèðîâàíèåì áðþø-
íîé ïîëîñòè è çàáðþøèííîãî ïðîñòðàíñòâà. Ìàê-
ðîïðåïàðàò: ïî÷êà ðàçìåðîì 14,5õ9õ4,5 ñì, ïî-
âåðõíîñòü ñâåòëî-êîðè÷íåâàÿ, ñ ìåëêèìè æåë-
òûìè îáðàçîâàíèÿìè äèàìåòðîì îò 0,3 äî 2,0 ñì,
ñ áîëüøèì îïóõîëåâèäíûì îáðàçîâàíèåì
8,0õ5,5õ5,5 ñì, ñ ðàñïàäîì, íà ðàçðåçå òêàíü ïî÷-
êè ñâåòëî-êîðè÷íåâàÿ ñ æåëòûìè îêðóãëûìè
îáðàçîâàíèÿìè. Îïóõîëåâèäíûå îáðàçîâàíèÿ íà
ðàçðåçå æåëòî-êîðè÷íåâîãî öâåòà ñ ó÷àñòêàìè
òåìíî-êðàñíîãî öâåòà. Ãèñòîëîãè÷åñêèé îòâåò
¹ 1685-94 îò 01.04.2013: â êóñî÷êàõ èç ïî÷êè
èìååòñÿ îïóõîëü, ïîñòðîåííàÿ èç êëåòî÷íî-âî-
ëîêíèñòûõ êîìïëåêñîâ, ðàñïîëîæåííûõ áåñïîðÿ-
äî÷íî, îáðàçîâûâàþùèõ çàâèõðåíèÿ è êîå-ãäå êà-
øåîáðàçíûå ñòðóêòóðû ñ ïîëèìîðôèçìîì êëå-
òîê. Ñðåäè îïóõîëè áîëüøîå êîëè÷åñòâî ñîñó-
äîâ ñ òîëñòûìè ãèàëèíîâûìè ñòåíêàìè. Ïàðåí-
õèìà ïî÷êè àòðîôè÷íà. Çàêëþ÷åíèå: Àíãèîíåâ-
ðèíîìà – çàáðþøèííàÿ îïóõîëü.

Â ïðîöåññå ëå÷åíèÿ â òå÷åíèå ïåðâûõ ñó-
òîê ïàöèåíòêå âíóòðèâåííî êàïåëüíî âëèòî ñâå-
æåçàìîðîæåííîé ïëàçìû (ÑÇÏ) – 1140 ìë, ýðèò-
ðîöèòàðíîé ìàññû (ÝðÌ) – 749 ìë. Â òå÷åíèå
âòîðûõ ñóòîê – 610 ìë ÑÇÌ è 343 ìë ÝðÌ.
Àíòèáàêòåðèàëüíàÿ òåðàïèÿ – êâàäðàöåô ïî
1,0 õ 2 ðàçà â/â íà 200 ìë ôèçðàñòâîðà, ìåòðàãèë
ïî 100 ìë õ 2 ðàçà â/â êàïåëüíî. Èíôóçèîííàÿ
òåðàïèÿ: ãëþêîçà 10%-íàÿ  400 ìë ñ èíñóëèíîì
12 Åä, àñïàðêàì – 30 ìë, MgSO

4
 25%-íîãî 10 ìë,

òðèñîëü 400 ìë, ðåàìáèðèí 400 ìë, ðåàñîðáèëàêò
200 ìë, ôèçðàñòâîð â/â êàïåëüíî, àñêîðáèíîâàÿ
êèñëîòà 5%-íàÿ  6,0 ìë, òðàíåêñàì 5,0 ìë, êåòà-
ëîíã 1,0 ìë, ìåòîêëîïðàìèä 2,0 ìë, ïðîçåðèí
1,0 ìë, òèîòðèàçîëèí 4,0 ìë, äåêñàëãèí 2 ìë,
ñóïðàñòèí 1,0 ìë ïî 2 ðàçà â ñóòêè.

Ëàáîðàòîðíûå äàííûå ïðè âûïèñêå:
Àíàëèç êðîâè îáùèé: Hb – 95 ã/ë; Ýð –
3,3 õ 1012/ë; ÑÎÝ – 24 ìì/÷àñ; ý – 1; ï – 5; ñ –

79; ë – 11; ì – 4. Áèëèðóáèí êðîâè – 7,5 ììîëü/ë;
ÀëÀÒ – 0,14 ììîëü/ë; ÀñÀÒ – 0,44 ììîëü/ë;
êðåàòèíèí êðîâè – 65 ììîëü/ë; îáùèé áåëîê –
58,0 ììîëü/ë; ìî÷åâèíà êðîâè – 4,3 ììîëü/ë;
ÏÒÈ – 95%; ôèáðèíîãåí – 3,77 ã/ë.

Àíàëèç ìî÷è îáùèé: îòíîñèòåëüíàÿ ïëîò-
íîñòü – 1010; áåëîê – 0,066 ã/ë; ñàõàð – îòðè-
öàòåëüíûé; ðåàêöèÿ êèñëàÿ, ýïèòåëèé ïëîñêèé –
7–8 â ï/çð; ëåéêîöèòû – 4–5 ñêîïëåíèÿ â
ï/çð; äðîææåâûå ãðèáêè +++.

ÝÊÃ îò 01.04.13: ñèíóñîâàÿ òàõèêàðäèÿ,
×ÑÑ – 150 â ìèíóòó, íîðìîãðàììà. Íàãðóçêà íà
ëåâîå ïðåäñåðäèå, íàðóøåíèå êîðîíàðíîãî êðî-
âîîáðàùåíèÿ â ðóñëå âåðõóøå÷íîé, çàäíåáîêî-
âîé ñòåíêè ëåâîãî æåëóäî÷êà.

ÝÊÃ îò 02.04.13: ñèíóñîâàÿ òàõèêàðäèÿ,
×ÑÑ – 137 â ìèíóòó, íîðìîãðàììà, íàãðóçêà íà
ëåâîå ïðåäñåðäèå, ëåâûé æåëóäî÷åê. Íàðóøåíèå
êîðîíàðíîãî êðîâîîáðàùåíèÿ â âåðõóøå÷íîé è
çàäíåáîêîâîé ñòåíêå ëåâîãî æåëóäî÷êà.

ÝÊÃ îò 04.04.13: ñèíóñîâàÿ òàõèêàðäèÿ,
×ÑÑ – 100 â ìèíóòó; íîðìîãðàììà, íàãðóçêà íà
ëåâûé æåëóäî÷åê, íàðóøåíèå ïèòàíèÿ ìèîêàðäà
â ïåðåäíåâåðõóøå÷íîé, çàäíåáîêîâîé ñòåíêå ëå-
âîãî æåëóäî÷êà. Ïî ñðàâíåíèþ ñ 02.04.13 óëó÷-
øåíèå ïèòàíèÿ ìèîêàðäà â ïåðåäíåâåðõóøå÷-
íîé, áîêîâîé ñòåíêå ëåâîãî æåëóäî÷êà.

Â ðåçóëüòàòå ëå÷åíèÿ ñîñòîÿíèå áîëüíîé
ñòàáèëèçèðîâàíî, ðàíà çàæèëà ïåðâè÷íûì íàòÿ-
æåíèåì, øâû ñíÿòû è íà äåâÿòûå ñóòêè ïàöèåíò-
êà âûïèñàíà íà àìáóëàòîðíîå ëå÷åíèå.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ, ÷åðåç 2 ãîäà ïîñëå îïå-
ðàöèè áîëüíàÿ íàõîäèòñÿ íà äèñïàíñåðíîì ó÷å-
òå ó óðîëîãà è íåâðîïàòîëîãà, èíâàëèä III ãðóï-
ïû, ïåðèîäè÷åñêè íàáëþäàþòñÿ ïðèñòóïû ýïè-
ëåïñèè, ïðèíèìàåò ïðîòèâîñóäîðîæíûé ïðåïà-
ðàò êàðáàìàçåïèí. Ñîñòîÿíèå îòíîñèòåëüíî óäîâ-
ëåòâîðèòåëüíîå.

Âûâîäû
Íåéðîôèáðîìàòîç – íàñëåäñòâåííîå çàáî-

ëåâàíèå, êîòîðîå ìîæåò ñîïðîâîæäàòüñÿ  ñïîí-
òàííûì ðàçðûâîì ïî÷êè, äîâîëüíî ðåäêèì,
îïàñíûì ñîñòîÿíèåì, óãðîæàþùèì æèçíè
áîëüíîãî. Äèàãíîñòèêà ñëîæíàÿ, çàáîëåâàíèå
ìîæåò ïðîòåêàòü ïîä ìàñêîé ðàçëè÷íûõ ñî-
ñòîÿíèé, ñèìóëèðóÿ êëèíèêó «îñòðîãî æèâî-
òà» è òðåáóåò íàñòîðîæåííîñòè âðà÷åé âñåõ
ñïåöèàëüíîñòåé. Ëå÷åáíàÿ òàêòèêà çàâèñèò îò
òÿæåñòè ñîñòîÿíèÿ ïàöèåíòà, ñòåïåíè êðîâî-
ïîòåðè è äîâîëüíî ÷àñòî òðåáóåò àêòèâíûõ
äåéñòâèé óðîëîãà, õèðóðãà, ãèíåêîëîãà, àíåñòå-
çèîëîãà, ãåìîòðàíñôóçèîëîãà.
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Ó ðîáîò³ ïîäàíèé êë³í³÷íèé âèïàäîê
ë³êóâàííÿ ïàö³ºíòêè 24 ðîê³â ç íåéðîô³áðî-

Summary

NEUROFIBROMATOSIS. SPONTANEOUS
RUPTURE OF THE RIGHT KIDNEY OF THE
24 YEAR OLD GIRL (CASE FROM PRACTICE)

S.V. Berestenko, V.I. Alamaha, S.A. Konareva,
I.V. Zhurilo-Nikonenko, V.V. Plechun,
E.L. Vazhenina, N.V. Berestenko,
A.V. Panchenko, Y.Y. Cepelev

We present the clinical case of the treatment
of patients 24 years old with neurofibromatosis
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ìàòîçîì, óñêëàäíåíèì ñïîíòàííèì ðîçðèâîì
ïðàâî¿ íèðêè.

Ó àíàìíåç³: ó â³ö³ òðüîõ ðîê³â ïàö³ºíòêà
îïåðîâàíà ç ïðèâîäó àñòðîöèòîìè ãîëîâíîãî
ìîçêó, à ó 17-ð³÷íîìó – îïåðàö³ÿ – êîì³ñóðîòî-
ì³ÿ àîðòàëüíîãî êëàïàíà, à ó 18-ë³òíüîìó îïåðà-
ö³ÿ Ðîññà (çàì³íà óøêîäæåíîãî àîðòàëüíîãî êëà-
ïàíà âëàñíèì ëåãåíåâèì êëàïàíîì). Ó ëèïí³
2002 ðîêó ó îáëàñí³é ë³êàðí³ ³ì. ². ². Ìå÷íèêîâà
âñòàíîâëåíèé ä³àãíîç – ôàêîìàòîç, àíã³îì³î-
ë³ïîìè îáîõ íèðîê, ê³ñòà ïå÷³íêè. Ñòðàæäàº íà
åï³ëåïñ³þ ç äèòèíñòâà.

Íà òë³ ïîâíîãî çäîðîâ’ÿ 01.04.13. ó ïàö³-
ºíòêè âèíèê á³ëü ó æèâîò³, ñëàáê³ñòü, çàïàìîðî-
÷åííÿ, ïîòåìí³ííÿ â î÷àõ. Ïðè ãîñï³òàë³çàö³¿ ó
ë³êàðíþ – ñòàí âàæêèé, øê³ðà áë³äà, ñóõà. ×àñòî-
òà äèõàííÿ – 18 çà õâèëèíó, ÷àñòîòà ñåðöåâèõ
ñêîðî÷åíü – 120 çà õâèëèíó, àðòåð³àëüíèé òèñê
60/40 ìì ðò.ñò. Êë³í³êà âíóòð³øíüî¿ êðîâî-
òå÷³ – âèðàæåíà àíåì³ÿ (ãåìîãëîá³í êðîâ³ –
120 ììîëü/ë). Õâîðà óðãåíòíî øïèòàë³çîâàíà –
ï³ä ÷àñ ëàïàðîòîì³¿ âèÿâëåíà ãåìàòîìà ç ðîçðè-
âîì ïðàâî¿ íèðêè, ÿêà áóëà âèäàëåíà.

Ìàêðîïðåïàðàò: íèðêà ðîçì³ðîì 14,5õ9õ
4,5 ñì, ïîâåðõíÿ ñâ³òëî-êîðè÷íåâà, ç äð³áíèìè
æîâòèìè óòâîðåííÿìè ä³àìåòðîì â³ä 0,3 äî
2,0 ñì, ç âåëèêèì ïóõëèíîïîä³áíèì óòâîðåííÿì
8,0õ5,5õ5,5 ñì, ç ðîçïàäîì, íà ðîçð³ç³ òêàíèíà
íèðêè ñâ³òëî-êîðè÷íåâà ç æîâòèìè îêðóãëèìè
óòâîðåííÿìè. Ïóõëèíîïîä³áí³ óòâîðåííÿ íà
ðîçð³ç³ æîâòî-êîðè÷íåâîãî êîëüîðó ç ä³ëÿíêà-
ìè òåìíî-÷åðâîíîãî êîëüîðó.

Ì³êðîïðåïàðàò: ó êóñî÷êàõ ç íèðêè º ïóõ-
ëèíà ç êë³òèííî-âîëîêíèííèõ êîìïëåêñ³â, ðîç-
òàøîâàíèõ áåçïîðÿäíî, óòâîðþþ÷èõ çàâèõðåí-
íÿ òà ïîäåêóäè âåëèêó ê³ëüê³ñòü ñóäèí ç òîâ-
ñòèìè ã³àë³íîâèìè ñò³íêàìè. Ïàðåíõ³ìà íèðêè
àòðîô³÷íà. Âèñíîâîê: àíã³îíåâðèíîìà –
çàî÷åðåâèííà ïóõëèíà.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: íåéðîô³áðîìàòîç, íèðêà,
ñïîíòàííèé ðîçðèâ.

complicated with spontaneous rupture of the right
kidney.

The history: the age of three patient operated
on for a brain astrocytoma, in the age of 17 – the
operation – commissurotomy of the aortic valve in
the age of 18 – Ross procedure (replacement of a
damaged aortic valve own pulmonary valve). In July
2012 the Regional Hospita l .  Mechnikova
diagnosed – phakomatoses, angiomyolipomas both
kidneys, liver cyst. Epilepsy since childhood.

Against the background of complete well-being
of the patient 01.04.2013 there abdominal pain,
weakness, dizziness, dark eyes. On admission to the
hospital in a serious condition, pale skin, dry skin.
Respiration rate – 18 per minute, heart rate –
120 per minute, the blood pressure – 60/40 mm
Hg. Art. Clinic of internal bleeding – severe anemia
(hemoglobin 81 g/L), white blood cells in the blood
40,6h109 / l urine diastase – 128 IU, creatinine of
blood – 120 mg/dL. The patient was urgently
operated on – discovered during laparotomy
retroperitoneal hematoma with rupture of the right
kidney that was removed.

Macropreparations: kidney size 14,5x9x4,5 cm,
the surface is light brown, with small yellow
formations with a diameter of 0.3 to 2.0 cm, with a
large tumor formation 8,0x5,5x5,5 see, with the
collapse, the cut fabric bud light brown with yellow
rounded tumor. Tumor formation on the cut yellow-
brown with patches of dark red color.

Slides: in pieces of a tumor from a kidney
built of cell-fiber complexes located randomly,
forming eddies and somewhere mushy structure
polymorphism of cells, including a large number of
tumor vessels with thick hyaline walls. Atrophic
renal parenchyma. Conclusion: Angionevrinoma –
retroperitoneal tumor.

Keywords: neurofibromatosis, kidney,
spontaneous rupture.
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