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ЭНДОВИДЕОХИРУРГИЯ В ЛЕЧЕНИИ БОЛЬНЫХ  
С ПЕРФОРАТИВНЫМИ ГАСТРОДУОДЕНАЛЬНЫМИ ЯЗВАМИ

© Мусабек Керимович Керимов, Николай Юрьевич Коханенко, Андрей Львович Луговой, 
Сергей Александрович Данилов, Валерий Александрович Сериков
Санкт-Петербургский государственный педиатрический медицинский университет.  
194100, Санкт-Петербург, Литовская ул., 2.

Контактная информация: Николай Юрьевич Коханенко — доктор медицинских наук, профессор, заведующий 
кафедрой факультетской хирургии им. проф. А. А. Русанова. E-mail: kohanenko@list.ru

Резюме. В мире язвенной болезнью (ЯБ) желудка и двенадцатиперстной кишки (ДПК) стра-
дает от 3 до 15% взрослого населения. Одним из грозных осложнений этого заболевания 
является перфорация язв. Частота развития перфоративных гастродуоденальных язв (ПГДЯ) 
составляет 7–15% от общего числа больных ЯБ, летальность варьирует от 3,3% до 17,5%. 
В настоящее время наиболее распространенной операцией является ушивание перфоратив-
ного отверстия с последующей комплексной противоязвенной терапией. В последние годы 
широкое применение находит лапароскопический метод ушивания, который обладает рядом 
преимуществ перед традиционной операцией. Целью работы является улучшение результа-
тов хирургического лечения больных с ПГДЯ. Работа основана на ретроспективном анализе 
историй болезни 168 больных с перфоративными язвами, проходивших лечение на базах ка-
федры факультетской хирургии им. проф. А. А. Русанова. Диагноз устанавливали, используя 
общепринятую комплексную диагностическую программу. Из специальных методов иссле-
дования применялась фиброгастродуоденоскопия (ФГДС) и диагностическая лапароскопия, 
оценена их роль в диагностическом процессе. Все больные были разделены на две группы. 
Основная включала 61 (36,3%) пациента, которым было выполнено эндовидеохирургическое 
вмешательство, контрольная — 107 (63,7%) пациентов, после традиционного ушивания пер-
форативной язвы. Конверсия на лапаротомию потребовалась у 7 (4,2%) больных. Летальных 
исходов после лапароскопического ушивания не было. Смертность в  контрольной группе 
составила 10,1% (17 больных). Результаты работы показали, что лапароскопический метод 
ушивания сопровождается менее выраженным болевым синдром, ранней активизацией боль-
ного, снижением количества послеоперационных осложнений, летальности и длительности 
госпитализации.
Ключевые слова: перфоративная язва, язвенная болезнь, лапароскопическое ушивание, 
шкала Boey.

ENDOVIDEOSURGERY IN THE TREATMENT  
OF PERFORATIVE GASTRODUODENAL ULCER
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Abstract. In the world of peptic ulcers, 3 to 15% of the total adult population suffers from this illness. 
Ulcer perforation is the severe complication. The frequency of perforated gastroduodenal ulcers 
(PGDU) is 7–15% of the total number of patients with this condition. Mortality varies from 3.3% 
to 17.5%. Currently, the most common operation is suturing the perforated cavity with subsequent 
antiulcer therapy. In recent years, the laparoscopic method for suturing has become widely used, which 
has several advantages over traditional operations. The aim of this study is to improve the results of 
surgical treatment of patients with PGDU. The work is based on retrospective analysis of case studies 
of 168 patients with perforative ulcers who were treated at the Department of Faculty Surgery. prof. 
A. A. Rusanov. The diagnosis was established using the generally accepted comprehensive diagnostic 
program. Esophagogastroduodenoscopy (EGDS) and diagnostic laparoscopy were used in the 
diagnostic process of evaluation. All patients were divided into two groups. The main group included 
61 (36.3%) patients who underwent endoscopic surgical intervention, control — 107 (63.7%) patients, 
after traditional suturing of perforated ulcers. Conversion to laparotomy was required in 7 (4.2%) 
patients — there were no fatal outcomes after laparoscopic suturing. Mortality in the control group 
was 10.1% (17 patients). The results showed that the laparoscopic method of suturing is accompanied 
by a less pronounced pain syndrome, activation of the patient, and a decrease in the number of 
postoperative complications, mortality, and length of hospitalization.
Key words: perforated ulcer, peptic ulcer, laparoscopic suturing, scale Boey.

отдаленные результаты их были не однознач-
ными [2].

В настоящее время ушивание прободной язвы 
остается основным видом оперативного вмеша-
тельства, которая позволяет спасти жизнь боль-
ному [5, 8, 23].

Появление высокоселективных противоязвен
ных препаратов с  доказанной способностью 
ускорять репаративные процессы при ЯБ, позво-
лили уменьшить количество рецидивов после 
ушивания с 30–50% до 3,8–9%, что наряду с тех-
нической простотой, доступностью хирургам 
разной квалификации и  надежностью, является 
важным преимуществом в  ургентной хирургии 
[3, 4, 12]. Однако традиционная операция сопря-
жена с отрицательными последствиями широкой 
лапаротомии. К ним относятся: выраженный бо-
левой синдром, нагноение послеоперационной 
раны, эвентрация, образование вентральных 
грыж, лигатурных свищей, развитие спаечного 
процесса в брюшной полости [11].

В конце минувшего столетия в лечение дан-
ного осложнения язвенной болезни был вне-
дрен лапароскопический доступ, который вско-
ре получил широкое распространение [9, 13]. 
Большинство исследований отмечают малую 
травматичность вмешательства, менее выра-
женный болевой синдром в  послеоперацион-
ном периоде [16, 20]. Данные литературы ука-
зывают, что до 86–100% перфоративных язв 
можно устранить лапароскопическим спосо-
бом, что указывает на  высокую доступность 
этого метода лечения [17, 15].

Несмотря на  явные преимущества, лапаро-
скопическое ушивание имеет ряд недостатков, 

ВВЕДЕНИЕ

Язвенная болезнь желудка и двенадцатипер-
стной кишки, несмотря на совершенствование 
методов диагностики и  лечения, продолжает 
занимать одно из ведущих положений в струк-
туре заболеваний желудочно-кишечного трак-
та [10].

Согласно зарубежной и  отечественной ста-
тистике, в мире ЯБ страдает от 3 до 15% взрос-
лого населения [6]. Успехи фармакотерапии не 
принесли ожидавшегося сокращения ослож-
ненных форм ЯБ, а по данным некоторых авто-
ров, даже стали наблюдаться в 1,5–2 раза чаще 
[2, 19].

Одним из наиболее грозных и  опасных ос-
ложнений язвенной болезни желудка и ДПК яв-
ляется перфорация язв.

По данным литературы, частота развития 
ПГДЯ остается стабильно высокой и составля-
ет 7–15% от общего числа больных ЯБ, при 
этом у  10–25% перфорация сочетается с  кро-
вотечением и/или пилоробульбарным стенозом 
[14, 18]. Летальность варьирует от 3,3% до 
17,5% и не имеет тенденции к снижению за по-
следнее десятилетие [18, 24].

Несмотря на большое количество работ, по-
священных ПГДЯ, вопрос выбора объема опе-
рации не утратил своей актуальности и  в  на-
стоящее время [1, 22].

В  разные периоды приоритеты отдава-
лись ушиванию язвы, гастроэнтеростомии, ре-
зекции желудка, различным вариантам вагото-
мии  с  пилоропластикой, однако ближайшие и 
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которые ограничивают ее повсеместное приме-
нение при перфоративных язвах. Многие ис-
следователи отмечают более высокий уровень 
несостоятельности швов, удлинение време-
ни оперативного вмешательства, частое разви-
тие интраабдоминальных абсцессов, необходи-
мость подбора пациентов, которым будет воз-
можно выполнить лапароскопическое вмеша-
тельство [24,25].

Анализ литературы показал, что не суще-
ствует единства взглядов по поводу показаний 
и  противопоказаний к  лапароскопическому 
ушиванию, критериев отбора пациентов для 
данной операции, что и  определяет актуаль-
ность этой темы и в настоящее время.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Улучшить результаты хирургического лече-
ния больных с ПГДЯ.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИя

Нами проведен ретроспективный анализ 
168 больных с П ГДЯ, проходивших лечение 
на базах кафедры факультетской хирургии им. 
проф. А. А. Русанова с 2015 по 2017 гг. Среди 
всех пациентов мужчин было 139 (84,0%), жен-
щин — 27 (16,0%). Возраст больных на момент 
обследования и  лечения колебался от 18 до 
101 года. Средний возраст пациентов составил 
43  года. Большая часть (83,3%) представле-
на  больными молодого и  среднего возраста 
(по ВОЗ).

В  первые 6 часов от момента перфорации 
поступило 124 (73,8%) пациента, в  интерва-
ле 6–24 часа — 27 (16,1%), после 24 часов — 
17 (10,1%) пациентов.

Перфоративная язва локализовалась в  теле 
желудка в 12 (7,2%) случаях, в области выход-
ного отдела  — в  82 (48,8%), в ДПК   — 
в 74 (44,0%) случаях.

Диагноз устанавливали, используя обще-
принятую комплексную диагностическую про-
грамму. Для дифференциальной диагностики 
при неясной клинической картине, проводи-
лась ФГДС и лапароскопия.

Все больные были разделены на две группы. 
Основная группа включала 61 (36,3%) пациен-
та, которым было выполнено эндовидеохирур-
гическое вмешательство. Контрольная группа 
состояла из 107 (63,7%) пациентов, подверг-
шихся традиционному ушиванию перфоратив-
ной язвы. Достоверных статистических разли-
чий в исследуемых группах по полу и возрасту 
не было.

Для оценки риска послеоперационной ле-
тальности использовалась прогностическая 
шкала J.  Boey, основанная на  трех критериях: 
шок при поступлении, длительность заболева-
ния более 24 часов, выраженность сопутствую-
щей патологии (ASA III–V).

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЯ

В  большинстве случаев диагностика пер-
форативной язвы не представляла больших 
трудностей. Диагностические ошибки в  ос-
новном наблюдались на  догоспитальном эта-
пе. Только у 40 (24,0%) пациентов диагноз при 
поступлении соответствовал окончательному. 
При расспросе язвенный анамнез был выяв-
лен у 47 (30,0%) пациентов, клиника перфора-
ции — у 138 (82,0%). Нехарактерная клиниче-
ская картина была обусловлена атипичной 
перфорацией у 4 (2,4%) больных и поздними 
сроками госпитализации у  26 (15,5%) паци
ентов.

Всем больным была выполнена обзорная 
рентгенография брюшной полости. Свободный 
газ под куполом диафрагмы был выявлен в 
128 (76,0%) случаях, что явилось достоверным 
признаком перфорации полого органа и  пока-
занием к экстренной операции. При отсутствии 
свободного газа и неясном диагнозе 69 (41,1%) 
больным мы выполнили ФГДС, что позволило 
обнаружить перфорацию у 67 (40,0%) больных, 
у  1 (0,6%)  — перфорация сочеталась с  состо
явшимся кровотечением из язвы, «зеркаль-
ные»  язвы выявлены у  7 (4,1%) больных, у 
4 (2,4%) — язва локализовалась на задней стен-
ке тела желудка. Эндоскопическое установле-
ние локализации язвы, размера перфорации, 
наличия сопутствующих осложнений язвенной 
болезни, определяло впоследствии методику 
вмешательства.

Диагностическая лапароскопия была вы-
полнена 61 (36,3%) больному (основная груп-
па), в том числе 2 (1,2%) пациентам, у которых 
неинвазивные методы оказались неинформа-
тивными. В  ходе лапароскопии проводилась 
ревизия брюшной полости, идентифицирова-
лась зона перфорации, определялся характер 
перитонита и возможность эндовидеохирурги-
ческого ушивания. Диагностическая лапаро-
скопия позволила подтвердить диагноз во всех 
случаях.

Данные из таблицы 1 демонстрируют высо-
кую диагностическую эффективность ФГДС 
и лапароскопии.

Осложнений во время проведения данных 
процедур не было, что указывает на  возмож-
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ность безопасного применения в условиях ур-
гентной хирургии.

Следует подчеркнуть, что в ряде случаев ди-
аметр перфорации и периульцерозной инфиль-
трации при эндоскопическом исследовании 
на 5–7 мм был больше, чем со стороны сероз-
ной оболочки, что необходимо учитывать при 
ушивании перфоративной язвы. Размер перфо-
рации в  большинстве наблюдений (97,6%) не 
превышал 10 мм.

Все больные были оперированы в  течение 
1,0–1,5 часов с  момента поступления, после 
проведения необходимых диагностических ис-
следований.

Одним из главных аргументов, склоняющих 
хирургов к  простому ушиванию прободной 
язвы является перитонит. Во время интраопе-
рационной ревизии брюшной полости, выпол-
ненной как открытым, так и  лапароскопиче-
ским способом, был выявлен распростра
нённый серозно-фибринозный перитонит у 
131  (78%) больного, гнойный  — у  25 (15%), 
местный — у 12 (7%) пациентов. Мы считаем, 
что противопоказанием к лапароскопическому 
шву является распространенный гнойный пе-
ритонит с большим количеством выпота (более 
1,0 литра) и парезом кишечника, препятствую-
щие детальной визуализации и адекватной са-
нации брюшной полости. Следует подчеркнуть, 
что при бактериологическом исследовании пе-
ритонеального экссудата, роста микрофлоры 
не наблюдалось, когда длительность заболева-
ния не превышала 24 часов. В положительных 
посевах преобладала смешанная кишечная бак-
териальная флора и грибы рода Candida.

Лапароскопическое ушивание было осу-
ществлено 61 (36,3%) больному, у 7 (4,2%) по-
требовалась конверсия на  лапаротомию. При-
чиной конверсии был распространенный гной-
ный перитонит у  4 (2,3%) больных, грубый 
спаечный процесс после ранее перенесенных 
операций — у 3 (1,8%) пациентов. Диагности-
ческий этап лапароскопии не превышал 20 ми-

нут, что не отразилось на  состоянии больного 
во время операции и в послеоперационном пе-
риоде. В 54 (32,1%) случаях выполнено ушива-
ние перфоративного отверстия с формировани-
ем интракорпорального шва.

Средняя продолжительность операции в ос-
новной группе составила 63±8,5 мин, а в кон-
трольной группе 56±5,5 мин. Следует отме-
тить, что удлинение времени в лапароскопиче-
ской группе связано с  освоением данной 
методики на  начальном этапе. В  дальнейшем, 
после прохождения кривой обучения, средняя 
продолжительность операции снизилась до 
46±12 мин, что сопоставимо с открытой опера-
цией.

В  послеоперационном периоде осложне-
ния  чаще встречались в  контрольной группе 
(таблица 2). У 1 (0,6%) больного на 3-е сутки 
после лапароскопического вмешательства воз-
никла несостоятельность швов, что потребова-
ло лапаротомии и  ушивания возникшего 
дефекта.

В целом ранний послеоперационный период 
после лапароскопического вмешательства про-
текал более благоприятно. Больные активизи-
ровались на 1–2 сутки после операции, потреб-
ность в  наркотических анальгетиках у  них 
была значительно ниже, прием пищи возобнов-
лялся в  более ранние сроки, по сравнению 
с контрольной группой.

Длительность стационарного лечения в  ос-
новной группе составляла 5 дней (максимально 

Таблица 1
Диагностическая ценность инструментальных 

методов исследования
Методы 

исследования
Количество 

больных
Признаки  

перфорации
Обзорная рентге-
нография брюш-

ной полости

168 (100%) 128 (76,2%) 

ФГДС 69 (100%) 67 (97,1%) 
Диагностическая 

лапароскопия
61 (100%) 61 (100%) 

Таблица 2
Структура послеоперационных осложнений

Осложнения Основная группа 
(n=61) 

Контрольная 
группа (n=107) 

Несостоятель-
ность швов

1 (0,6%) 1 (0,6%) 

Нагноение 
п/о раны

1 (0,6%) 3 (1,8%) 

Эвентрация – 1 (0,6%) 
Кровотечение  

из язвы
– 2 (1,2%) 

Пневмония – 4 (2,4%) 

ТЭЛА – 2 (1,2%) 

Панкреонекроз – 1 (0,6%) 
Перфорация 
острой язвы 
сигмовидной 

кишки

– 1 (0,6%) 

Поддиафраг-
мальный абсцесс

– 1 (0,6%) 
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9 суток). В  группе сравнения этот показатель 
составил 10 дней (максимально 60 суток).

Летальных исходов после лапароскопиче-
ского ушивания не было. Смертность в  кон-
трольной группе составила 10,1% (17 больных). 
Все больные поступали в  тяжелом состоянии, 
что было обусловлено поздней госпитализаци-
ей, распространенным перитонитом и  комор-
бидным фоном. Причины летальности пред-
ставлены на рисунке 1.

Иностранные авторы широко используют 
прогностическую шкалу Boey для оценки ри-
ска летальности при перфоративных язвах. 
Было отмечено, что у пациентов с баллами 0, 1, 
2 и  3 по шкале Boey смертность составляла 
0, 10, 45,5 и 100%, соответственно [21].

Ретроспективное распределение больных 
по шкале Boey представлено в  таблице 3, из 
которой следует, что у всех 15 (9,0%) пациен-
тов с  3 баллами, смертность совпала с  про-
гнозируемой. Эти результаты отражают высо-
кую чувствительность данной системы 
и  определяют необходимость ее внедрения 
в клиническую практику. Кроме того, некото-
рые авторы используют эту шкалу для плани-
рования эндовидеохирургического вмеша-
тельства. Было установлено, что лапароско-
пическое ушивание безопасно у  больных 
с  баллами по системе Boey 0  и  1. Пациенты 
с суммой баллов 2 и 3 ассоциируются с высо-
кой частотой осложнений и смертности, неза-
висимо от вида выполненной операции [24]. 
Данные в таблице 3 демонстрируют, что бал-
лы 0–1 в  основной группе имели 58 (35,4%) 
больных, в  контрольной  — 85 (50,6%). Ана-
лиз историй болезни и  данные шкалы Boey 
показывают, что применение эндовидеохи-
рургии было возможно у  большего количе-
ства больных.

На основании выполненной работы опреде-
лены диагностические критерии отбора паци-

ентов для лапароскопического ушивания, к ко-
торым относятся:

1. Баллы по шкале Boey в пределах 0–1;
2. О тсутствие сочетанных осложнений ЯБ 

по данным эндоскопического исследования;
3. Исключение распространенного гнойного 

перитонита и  выраженного пареза кишечника 
при диагностической лапароскопии.

Таким образом, применение лапароскопиче-
ского метода ушивания позволяет улучшить ре-
зультаты хирургического лечения ПГДЯ, путем 
снижения количества послеоперационных ос-
ложнений, смертности, длительности госпита-
лизации и ускорения социально-трудовой реа-
билитации.

ВЫВОДЫ

1. К омплексное применение обзорной рент-
генографии, ФГДС и  лапароскопии позволяет 
в 100% случаях диагностировать ПГДЯ.

2. П рименение прогностической шкалы 
Boey позволяет оценить риск летальности 
и определить рациональный выбор объема опе-
рации.

3. В сем больным показано выполнение 
ФГДС для уточнения локализации язвы, диаме-

Рис. 1. Структура послеоперационной летальности (n=17)

ТЭЛА Острая 
сердечная

недостаточность

10
9
8
7
6
5
4
3
2
1
0

Количество больных

ПневмонияАбдоминальный
сепсис

9

2 2

4

Таблица 3
Распределение больных по шкале Boey

Баллы 
Boey

Основная 
группа 
(n=61) 

Леталь-
ность 
в ос-

новной 
группе

Кон-
трольная 
группа 
(n=107) 

Леталь-
ность 
в кон-

трольной 
группе

0 46 (27,4%) – 15 (9,0%) –
1 12 (7,1%) – 70 

(41,6%) 
–

2 3 (1,7%) – 7 (4,2%) 2 (1,2%) 
3 – – 15 (9,0%) 15 (9,0%) 
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тра перфорации и  язвенного инфильтрата, ис-
ключения сочетанных осложнений ЯБ.

4. П ри отсутствии сочетанных осложнений 
ЯБ, всем больным следует выполнить диагно-
стическую лапароскопию, которая позволяет 
оценить расположение и размер перфоративно-
го отверстия, распространенность перитонита 
и пареза кишечника

5. Л апароскопический метод ушивания яв-
ляется операцией выбора при соблюдении кри-
териев отбора пациентов.
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Макроглобулинемия Вальденстрема:  
диагностика в клинической практике

© Наталья Яковлевна Дзеранова, Екатерина Юрьевна Кудряшова,  
Анна Владимировна Никитина, Владимир Анатольевич Исаков
Санкт-Петербургский государственный педиатрический медицинский университет.  
194100, г. Санкт-Петербург, ул. Литовская, д. 2.

Контактная информация: Наталья Яковлевна Дзеранова — профессор кафедры факультетской терапии  
им. проф. В. А. Вальдмана. E-mail: vlisak@mail.ru

Резюме. Макроглобулинемии Вальденстрема (МВ): литературный обзор и  описание кли-
нического случая. МВ  — редкая лимфо-миелоцитарная лимфома, характеризующаяся вы-
работкой моноклонального иммуноглобулина М. Моноклональная гаммапатия часто пред-
шествует развитию МВ. Представлен случай моноклональной гаммапатии, сочетающийся 
с криоглобулинемией, повышенным уровнем антинуклеарных антител и ревматоидного фак-
тора, у 79-летней пациентки. Рассмотрен дифференциальный диагноз между МВ, ревматоид-
ным артритом и другими заболеваниями.
Ключевые слова: макроглобулинемия Вальденстрема; иммуноглобулин-М; ревматоидный 
фактор; моноклональная гаммапатия.

Waldenström macroglobulinemia: diagnostics  
in clinical practice
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Abstract. Waldenström macroglobulinemia (WM): literature review and clinical case report are 
presented. WM is a rare lymphoplasmacytic lymphoma with immunoglobulin M (IgM) monoclonal 
protein. WM is often preceded by monoclonal gammopathy. The case of a 79-year old woman 
with immunoglobulin M gammopathy, cryoglobulinaemia, elevated level of rheumatoid factor and 
antinuclear antibodies is reported. Differential diagnosis of WM, rheumatoid artrithis and other 
deseases is considered.
Keywords: Waldenström macroglobulinemia; immunoglobulin M; rheumatoid factor; monoclonal 
gammopathy.

Обзор литературы

Согласно определению ВОЗ (2008) макро-
глобулинемия Вальденстрема (МВ) определя-
ется как В-клеточная лимфоплазмоцитарная 
лимфома, для которой характерно вовлечение 
в опухолевый процесс костного мозга и нали-
чие моноклонального иммуноглобулина-М (Ig-
M) в любой концентрации [12].

Этиология и  патогенез МВ, как и  других 
лимфом, до настоящего времени не ясны. Об-

суждается роль генетических факторов, влия-
ние радиационных воздействий, химических 
мутагенов и вирусов. В качестве существенно-
го фактора риска МВ рассматривается наличие 
в  анамнезе IgM-моноклональной гаммапатии 
неуточненного генеза. Многолетние наблюде-
ния показывают, что относительный риск раз-
вития опухолевого заболевания у  больных 
с I gM-моноклональной гаммапатией увеличен 
в  6,5 раз. Причем наиболее характерна транс-
формация в МВ , заболеваемость которой на-
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много опережает трансформацию в другие воз-
можные лимфопролиферативные заболевания 
(множественная миелома, неходжкинская лим-
фома, хронический лимфолейкоз) [4, 6, 8].

С  другой стороны, ретроспективное иссле-
дование больных с МВ  показывает, что почти 
в  половине случаев появлению клинических 
симптомов предшествует моноклональная гам-
мапатия [14].

Распространенность моноклональной гам-
мапатии неуточненного генеза достаточно ве-
лика, особенно у  лиц пожилого возраста. Она 
встречается в 5,3% случаев у лиц старше 70 лет 
и в 7,5% — у лиц старше 80 лет, однако у пода-
вляющего большинства (63%) концентрация 
патологического иммуноглобулина относи-
тельно невелика — менее 1  г/дл, и  только 
у 4,5% —  превышала 2 г/дл [7].

Риск трансформации в  опухоль за 5, 10, 
15  лет составляет соответственно 10%, 18%, 
24%, в  среднем — 1,5% в  год. Показано, что 
прогрессирование заболевания значительно 
ускоряется, если имеются дополнительные не-
благоприятные факторы, такие как: повышение 
уровня моноклонального М-иммуноглобулина 
более 1,5 г/дл и  повышенное содержание лег-
ких цепей иммуноглобулинов в сыворотке [4].

Особенно быстро заболевание начинает 
прогрессировать при наличии так называемой 
дремлющей МВ, при которой имеется выра-
женная моноклональная IgM гаммапатия (бо-
лее 3 г/дл) и лимфоплазмацитарная инфильтра-
ция костного мозга (более 10%), однако отсут-
ствуют любые клинические признаки МВ, 
в частности анемия, конституциональные сим-
птомы, лимфоаденопатия, гепатоспленомега-
лия, гипервязкость крови и др. Скорость транс-
формации из «дремлющей» в симптомную МВ 
составляет за 1  год — 6%, за 3  года 39%, за 
5 лет — 55%, что значительно выше приведен-
ных выше значений прогрессирования [3–5].

В ряде случаев течение IgM-моноклональ-
ной гаммапатии может быть и  доброкаче-
ственным. У  таких пациентов в  крови при 
электрофоретическом и  иммунохимическом 
обследовании определяется моноклональный 
иммуноглобулин, однако нет увеличения лим-
фатических узлов, печени и селезенки, нет ха-
рактерной картины костного мозга, а концен-
трация иммуноглобулина с  годами не увели-
чивается.

Диагностика МВ в  начальных стадиях за
болевания достаточно затруднительна, т. к. 
болезнь представлена лишь общими симпто-
мами. Отмечаются слабость, утомляемость, 
снижение работоспособности, ощущение уста

лости, отсутствие улучшения самочувствия 
после сна, постепенная потеря веса, стабиль-
ное или периодическое повышение температу-
ры до субфебрильных цифр, головные боли, 
головокружения, повышенное потоотделение, 
артралгии [1].

Более характерные симптомы связаны с раз-
витием гиперпластического синдрома, который 
отмечается почти у  половины больных МВ. 
Возможно бессимптомное увеличение лимфа-
тических узлов любой локализации, увеличе-
ние размеров печени и  селезенки. В  редких 
случаях вовлекаются легкие, что создает карти-
ну легочных инфильтратов, узлов и  даже 
плеврального выпота. Редко встречаются осте-
олитические поражения и периваскулярная ин-
фильтрация головного мозга [1, 10].

Клинический анализ крови может длитель-
ное время оставаться нормальным. Затем опу-
холевая инфильтрация костного мозга посте-
пенно приводит к развитию анемии и тромбо-
цитопении. Хотя, снижение эритроцитов может 
быть обусловлено и  вторичной аутоиммунной 
гемолитической анемией, характерной для МВ, 
и повторными кровопотерями. Количество лей-
коцитов и  лейкоцитарная формула меняются 
мало. Появление лейкоцитоза обычно связано 
с  присоединением вторичной инфекции. Ско-
рость оседания эритроцитов в  большинстве 
случаев значительно повышена, однако, при-
мерно у 15% больных не превышает 30 мм [1].

Примерно у  15% больных МВ встречается 
синдром повышенной вязкости крови, который 
возникает вследствие циркуляции в  крови 
больших молекул иммуноглобулина М и  их 
агрегации с другими белками крови.

Синдром повышенной вязкости проявляется 
нарушениями периферического кровотока, не-
врологической симптоматикой, изменениями 
глазного дна. Возможно прогрессирование коро-
нарной патологии, развитие сердечной недоста-
точности с высоким сердечным выбросом в свя-
зи с увеличением осмотического давления крови 
и увеличением внутрисосудистого объема.

В  некоторых случаях отмечается кровото
чивость кожи и  слизистых, а  иногда и  крово
течения из слизистых оболочек: десен, носа, 
кишечника. Причиной геморрагического синд
рома считаются нарушения адгезивной и агре-
гационной функции тромбоцитов вследствие 
окутывания белком, что вызывает их функцио-
нальную неполноценность.

Синдром повышенной вязкости иногда со-
четается с  явлениями криоглобулинемии, по-
скольку циркулирующие Ig-M могут подвер-
гаться преципитации при температурах ниже 
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37°С, то есть обладать свойствами криоглобу-
линов. Криоглобулины определяются пример-
но у  20% больных МВ, но меньше 5% имеют 
связанные с ней клинические симптомы [15].

Наиболее частыми проявлениями криоглобу-
линемии являются артралгии и сосудистая пур-
пура. Поражение кожи — это проявление васку-
лита мелких сосудов, чаще всего в виде рециди-
вирующей пурпуры (70–90% случаев) на нижних 
конечностях, которая может распространяться 
на туловище и верхние конечности. Сыпь может 
состоять из петехиальных элементов, эритемато-
зных, папулезных, язвенно-некротических, урти-
карных высыпаний. Сыпь часто рецидивирует, 
купируется через 3–10  дней, оставляет после 
рассасывания участки гиперпигментации кожи. 
Язвенно-некротические поражения существуют 
более длительно и часто инфицируются.

Артралгии отмечаются в  40–80% случаев, 
иногда развиваются неэрозивные двусторонние 
симметричные недеформирующие артриты 
мелких и крупных суставов. В отличие от боль-
ных ревматоидным артритом антитела к цикли-
ческому цитруллинированному пептиду отри-
цательны.

В  20–55% встречается поражение перифе-
рической нервной системы, обычно по типу 
дистальной полинейропатии. Чуть реже пора-
жается центральная нервная система, что про-
является транзиторными ишемическими атака-
ми, инсультами и/или развитием энцефалопа-
тии, снижением зрения и слуха. Симптоматика 
усугубляется в случае развития аутоиммунной 
агрессии патологического Ig-M против мие-
лин-связанного гликопротеина, а  также дру-
гих компонентов нервной ткани, что приводит 
к димиелинизации нервных волокон [11].

Поражение почек при криоглобулинемиче-
ском васкулите наблюдается у  1/3 больных. 
Другие проявления: сиалоаденит, васкулит ме-
зентериальных сосудов, поражение легких по 
типу интерстициального легочного фиброза, 
коронарный васкулит с  развитием инфаркта 
миокарда, перикардита, сердечной недостаточ-
ности встречаются реже.

Примерно у 3–10% пациентов обнаружива-
ются холодовые гемагглютинины, которые реа-
гируют с  антигенами оболочки эритроцитов 
при температуре ниже 37  оС, что приводит 
к  развитию хронической иммунной гемолити-
ческой анемии. Клинические признаки появля-
ются при охлаждении и  только при высоком 
титре антител — больше чем 1:2000 (1:8–1:64). 
Характерными клиническими признаками яв-
ляются анемия, синдром Рейно, акроцианоз, 
холодовая крапивница.

Отдельную группу составляют симптомы, 
связанные с  отложением Ig-M в  тканях. При 
МВ наблюдаются значительные нарушения 
сборки молекулы Ig-M, когда в отличие от нор-
мальных пентамерных молекул образуются 
моно-, ди-, три- и тетрамеры. Их отложения об-
наружены в клубочках почек, кишечнике, коже, 
что проявляется протеинурией, диареей, появ-
лением кожных папул или узлов. Парапротеи-
немическая нефропатия в виде нефротического 
синдрома с отеками, протеинурией, гипопроте-
инемией и  гиперхолестеринемией выявляется 
редко — 3,3% [16].

Амилоидоз, связанный с  преимуществен-
ным отложением в тканях легких цепей имму-
ноглобулинов, встречается в  5% случаев. Он 
поражает главным образом адвентициальную 
оболочку сосудов, сердце, язык, железы вну-
тренней секреции, периферические нервы, 
почки, лимфатические узлы, реже печень, селе-
зенку и легкие [2].

Таким образом, при МВ могут встречаться 
самые разнообразные поражения внутренних 
органов, которые создают значительные труд-
ности при дифференциальном диагнозе с дру-
гими заболеваниями, в особенности у лиц по-
жилого возраста.

В  качестве иллюстрации приводится слу-
чай  диагностики МВ, развившейся на  фоне 
длительно предшествовавшей малосимптом-
ной моноклональной гаммапатии, сочетавшей-
ся с  высокой криоглобулинемией и  повышен-
ной циркуляцией ревматоидного фактора.

Клиническое наблюдение

Больная М ., 79  лет, госпитализирована в 
плановом порядке с  жалобами на  умеренные 
боли в  плечевых, коленных и  тазобедренных 
суставах, мелких суставах кисти, поясничном 
отделе позвоночника. Кроме того, отмечала 
эпизодические боли жгучего характера в обла-
сти сердца, отдающие в  левую руку, лопатку, 
периодические подъемы артериального давле-
ния, максимально до 230/100 мм рт. ст., сопро-
вождающиеся головными болями, головокру-
жением.

Боли в области мелких и крупных суставов 
беспокоили в течение 6 лет, преимущественно 
носили нагрузочный характер, отмечались ми-
алгии, ограничение движений из-за болей. 
Утренней скованности, местных признаков 
воспаления не было.

С первого года заболевания был заподозрен 
ревматоидный артрит. Дифференциальный ди-
агноз проводился с  полиостеоартрозом. При 
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обследовании выявлены гипергаммаглобулине-
мия и повышение ревматоидного фактора (РФ). 
В анализе крови обнаружено повышение обще-
го белка до 83,4 г/л (63-82), β-2-микроглобу
лина до 3,81 г/л (0,80–2,2 г/л) каппа-легких це-
пей иммуноглобулинов до 6,13 г/л (1,37–3,70), 
лямбда-легких цепей до 2,63 г/л (0,93–2,42) РФ 
до 26,6 ед/мл (0,00–14,0).

Доля гамма-глобулинов была увеличена 
до  25,6%, наблюдалось формирование до
полнительного электрофоретического пика, 
что позволяло заподозрить парапротеинемию. 
Дальнейшее исследование показало увеличе-
ние уровня Ig-M до 5,33 г/л (0,40–2,33) и Ig-G 
до 20,7 г/л (7,00–16,0).

В  течение всех 6  лет показатели гиперпро-
дукции иммуноглобулинов оставались прибли-
зительно в тех же пределах, однако постепенно 
нарастал уровень РФ, достигавший уровня 
140 ед/мл (0,00–14,0).

Антинуклеарный фактор с крупногрануляр-
ным типом свечения ядра выявлялся в  повы-
шенном титре, максимально – 1:5120 (не более 
1:160). Исследование уровня СРБ, антинукле-
арного фактора, антител к цитоплазме нейтро-
филов, антител к циклическому цитруллиново-
му пептиду не выявляло отклонений от нормы. 
В клиническом анализе крови иногда отмечал-
ся умеренный лимфоцитоз и ускорение СОЭ.

На четвертый год заболевания больной вы-
полнено повторное обследование в стационаре 
для уточнения диагноза. Дополнительно обна-
ружено повышение уровня криоглобулинов. 
Криокрит — 10% (не более 1%)

Отсутствие динамики воспалительных 
изменений со стороны суставов, эрозивного 
поражения суставных поверхностей, типич-
ных рентгенологических изменений и антител 
к  циклическому цитруллиновому пептиду 
позволяло исключить ревматоидный артрит 
и  расценивать увеличение уровня ревматоид-
ного фактора как проявление смешанной кри-
оглобулинемии.

По данным миелограммы количество плаз-
матических клеток было в допустимых преде-
лах (1%). Скоплений плазматических клеток не 
обнаружено, что говорило не в пользу лимфо-
плазмоцитарной лимфомы. Очаги деструкции 
в  плоских костях, признаки амилоидного по
ражения почек, сердца, отложения амилоида 
в  подкожно-жировой клетчатке также отсут-
ствовали.

На основании сохраняющихся в течение не-
скольких лет изменений белковых фракций 
крови, при отсутствии парапротеинов в  моче 
поставлен диагноз: Моноклональная гаммапа-

тия неясного генеза. Смешанная криоглобули-
немия.

Как сопутствующие заболевания диагности-
рованы: гипертоническая болезнь III стадии, 
риск 4, распространенный атеросклероз с  по-
ражением аорты, коронарных артерий, ИБС, 
атеросклеротический кардиосклероз, сердеч-
ная недостаточность II ф. кл. атеросклероз со-
судов головного мозга.

Спустя 2 года, при обследовании в ходе пла-
новой госпитализации в миелограмме обнару-
жена умеренная лимфоидная инфильтрация 
(19,2%) преимущественно за счет зрелых лим-
фоидных элементов. Из них 5,2% — мезогене-
рации с высоким и крайне высоким ядерно-ци-
топлазматическим отношением, с  округлым 
ядром, 2% — с расщепленным ядром. Структу-
ра ядерного хроматина несколько сглажена, ци-
топлазма разной степени базофилии. Единич-
ные клетки (0,6%) макрогенерации с округлым 
ядром, сглаженной структурой хроматина, ба-
зофильной цитоплазмой. Также выявлены 
морфологические изменения клеток плазмати-
ческого ряда (эксцентрично расположенные 
ядра, неправильная форма, «пламенеющая» 
цитоплазма). Гранулоцитарный росток относи-
тельно сужен (52,2%). Увеличено количество 
моноцитов (3,8%). Эритроцитарный росток со-
хранен (22,2%), нормобластический тип кро-
ветворения. Мегакариоцитарный росток сохра-
нен (в препарате 26 форм, умеренно отделяю-
щих пластинки).

Таким образом, обнаружено увеличение 
доли лимфоцитарного ростка, нарастание чис-
ла плазматических клеток с  появлением ати-
пичных клеток, в  частности, фуксифильных 
плазмоцитов с  «пламенеющей» цитоплазмой. 
Выявленные изменения являются типичными 
признаками лимфо-плазмоклеточной инфиль-
трации, что в совокупности с наличием моно-
клональной гаммапатии составляет два основ-
ных критерия, позволяющих диагностировать 
МВ.

Обсуждение

Длительная предсуществующая гаммапатия 
является типичной для МВ и  множественной 
миеломы. Невысокий уровень циркулирующе-
го иммуноглобулина М в отсутствие пролифе-
рации лимфоидного ростка или в  период на-
чальной пролиферации, когда общая популя-
ция лимфоцитов не превышает 20%, обычно не 
сопровождается яркими клиническими сим-
птомами, что и  имело место в  данном наблю
дении.
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Повышение уровня РФ также не является 
редкостью при гаммапатии с  иммуноглобули-
немией-М, так как последний обладает анти-
тельной активностью в отношении иммуногло-
булина G. Кроме того, высокий титр РФ может 
являться отражением смешанной криоглобули-
немии.

Тем не менее вкупе с  жалобами пациентки 
на боли в суставах данный факт требовал исклю-
чения ревматоидного артрита. Лишь длительное 
наблюдение, клинические данные и  отсутствие 
антител к циклическому цитруллиновому пепти-
ду позволили отвергнуть этот диагноз.

Труднее объяснить появление антинуклеар-
ного фактора с крупногранулярным типом све-
чения ядра в высоком титре, который указывает 
на  присутствие антинуклеарных антител, на-
правленных против рибонуклепротеиновых ан-
тигенов. Высокие титры РФ и антинуклеарного 
фактора выявлены на  фоне моноклональной 
гаммапатии задолго до появления признаков 
лимфоцитарной пролиферации в  костном моз-
ге, что указывает на  явную аутоантительную 
активность М-парапротеина или предрасполо-
женность к ассоциации с заболеваниями, в па-
тогенезе которых инициируется механизм ауто-
иммуноагрессии, в частности, системной крас-
ной волчанкой, склеродермией и др. Описание 
таких сочетаний относится, скорее, к клиниче-
ским наблюдениям, их природа и патофизиоло-
гические механизмы остаются пока неясными 
и  требуют дальнейшего наблюдения и  изуче-
ния.

В  нашем случае определенный интерес 
представляло бы дообследование больной 
на  уровень экспрессии клеточных антигенов 
(CD19, CD20, CD22, CD25, CD27, CD52, 
CD79a, FMC7 и  др.), а  также исследование 
лимфоплазмоцитарных клеток костного мозга 
молекулярным методом на  наличие мутации 
L265P в гене MYD88 [9, 13, 17].

Несмотря на длительное доброкачественное 
течение, развитие лимфо-плазматической ин-
фильтрации костного мозга является предикто-
ром прогрессирования «дремлющей» МВ, что 
серьезно отягощает прогноз.
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ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ РАКА ПОДЖЕЛУДОЧНОЙ ЖЕЛЕЗЫ 
СОВРЕМЕННОЕ СОСТОЯНИЕ ПРОБЛЕМЫ

© Юлия Дмитриевна Костина, Константин Вадимович Павелец
Санкт-Петербургский государственный педиатрический медицинский университет.  
194100, г. Санкт-Петербург, ул. Литовская, д. 2.

Контактная информация: Юлия Дмитриевна Костина — аспирант кафедры факультетской хирургии  
имени проф. А. А. Русанова ГБОУ ВПО СПбГПМУ. E-mail: yulia_kostina88@mail.ru.

Резюме. Проблема лечения больных раком поджелудочной железы остается одной из наибо-
лее сложных в современной онкологии. Отмечается неуклонный рост заболеваемости. При 
этом, несмотря на совершенствование методов диагностики и хирургической техники, в ми-
ровой статистике показатели смертности также остаются практически неизменными. Среди 
всех экзокринных новообразований поджелудочной железы 95% приходится на протоковую 
аденокарциному, которая имеет более злокачественное течение и неблагоприятный прогноз. 
Это отражается на эпидемиологии рака головки поджелудочной железы в целом. Основным 
методом лечения рака головки поджелудочной железы является хирургический. Однако, опу-
холь потенциально резектабельна лишь у 20% больных. Это объясняется тем, что рак головки 
поджелудочной железы диагностируется в поздних стадиях заболевания. Огромно значение 
диагностических методов визуализации в постановке диагноза на ранней стадии, предопе-
рационном стадировании, определении дальнейшей тактики. Помимо рентгенологических 
и ультразвуковых методик на первое место в ранней диагностике опухоли поджелудочной 
железы и определении прогноза выходят биомаркеры. Некоторые из них показали многообе-
щающие результаты в доклинических исследованиях. Проведен ряд клинических исследова-
ний, которые указывают на улучшение отдаленных результатов при применении резекции 
поджелудочной железы и адъювантной химиотерапии. Влияние неоадъювантной химиоте-
рапии продолжает изучаться, однако отмечено увеличение выживаемости при внедрении ее 
у больных с высоким риском R1 резекции. Лучевая терапия не показала значимого улучше-
ния отдаленных результатов. На данном этапе продолжается поиск оптимальных схем ком-
бинированного лечения. Однако прогноз остается серьезным, учитывая порой отсутствие 
чувствительности опухоли к химиопрепаратам. Все это заставляет продолжать поиск новых 
стратегий в лечении и ранней диагностике рака головки поджелудочной железы.

Ключевые слова: аденокарцинома поджелудочной железы, комбинированное лечение, 
проблема современной онкологии.
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Abstract. The problem of treating patients with pancreatic cancer remains one of the most difficult 
in modern oncology. There is a steady increase in the incidence. At the same time, despite the 
improvement of diagnostic methods and surgical techniques, in the world statistics, mortality 
data also remain almost unchanged. Among all exocrine tumors of the pancreas, 95% are ductal 
adenocarcinoma, which has a more malignant course and a poor prognosis. This is reflected in the 
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epidemiology of pancreatic head cancer in general. The main treatment for pancreatic head cancer 
is surgical. However, the tumor is potentially rezexlun only in 20% of patients. This is because 
pancreatic head cancer diagnoses in the later stages of the disease. The enormous importance of 
diagnostic imaging methods in the diagnosis at the early stage, preoperative staging, the definition 
of further tactics. In addition to x-ray and ultrasound techniques, biomarkers are in first place in 
the early diagnosis of pancreatic tumors and in determining the prognosis. Some of them have 
shown promising results in preclinical studies. A number of clinical studies has been conducted that 
indicate improved long-term results with the use of pancreatic resection and adjuvant chemotherapy. 
The effect of neoadjuvant chemotherapy continues to be studied, but to improve survival when it is 
introduced in patients with a high risk of R1 resection. Radiation therapy did not show a significant 
improvement in long-term results. At this stage, the search continues for optimal schemes of combined 
treatment. However, the prognosis remains serious, given the sometimes lack of sensitivity of the 
tumor to chemotherapy drugs. All this makes it necessary to continue the search in the diagnosis of 
pancreatic head cancer.
Key words: pancreatic adenocarcinoma, combined treatment, the problem of modern oncology.

цидива. По прогнозам, базирующимся на демо-
графических и ежегодных процентных измене-
ниях показателей заболеваемости и  смертно-
сти, к 2030 г рак поджелудочной железы будет 
второй ведущей причиной смерти от онкопато-
логии в Соединенных Штатах Америки [47].

В  структуре онкологических заболеваний 
населения России рак поджелудочной железы 
в 2015 г. составил 3,3%. Средний возраст забо-
левших мужчин  — 64,6  года, женщин  — 
70,3  года. Стандартизированные по возрасту 
показатели заболеваемости раком поджелудоч-
ной железы среди мужчин — 9,14, среди жен-
щин — 5,16 на 100 тысяч населения. Прирост 
показателей заболеваемости раком среди муж-
чин за предшествующие 10 лет составил 9,39%, 
среди женщин — 14,95% [1].

В  структуре смертности рак поджелудоч
ной  железы достиг 5,9%, что соответствует 
5-му месту после рака лёгкого, желудка, обо-
дочной кишки и  молочной железы. Прирост 
показателей смертности от рака поджелудоч
ной железы среди мужчин за предшествую-
щие  10  лет составил 5,6%, среди женщин  — 
7,61% [1].

Общий прогноз при данной патологии оста-
ется неутешительным, что свидетельствует 
о  необходимости новых методов ранней диа-
гностики и лечения [21].

ЦЕЛЬ

Представить информацию об особенностях 
диагностики и лечения рака головки поджелу-
дочной железы на современном этапе, оценить 
перспективы дальнейшего развития новых ме-
тодов лечения данного заболевания.

ВВЕДЕНИЕ

Рак поджелудочной железы агрессивно про-
текающее онкологическое заболевание, чаще 
локализующееся в головке поджелудочной же-
лезы. Протоковая аденокарцинома составляет 
95% экзокринных опухолей поджелудочной 
железы. Таким образом, данные о  заболевае-
мости и  смертности от рака поджелудочной 
железы в  большей степени отражают стати-
стические закономерности, характерные для 
протоковой аденокарциномы [1], которая оста-
ется одним из самых смертоносных видов рака 
[25].

Основываясь на оценках GLOBOCAN 2012, 
рак поджелудочной железы вызывает более 
331000 смертельных исходов в год и составля-
ет 4,0% в  структуре общей смертности, зани-
мая седьмое место среди причин смерти от он-
копатологии в мире, 5-е место в Европе, 4-е ме-
сто в С ША, а  также 11-е место в  структуре 
заболеваемости [20]. Пятилетняя выживае-
мость для рака поджелудочной железы соста-
вила менее 5%. Показатели заболеваемости 
и  смертности от протоковой аденокарциномы 
во всем мире коррелировали с  возрастом 
и  были более высокие у  мужчин, чем у  жен-
щин. В  последние десятилетия смертность от 
рака поджелудочной железы возрастала у обо-
их полов (в Соединенных Штатах, европейских 
странах, Японии, Китае) [25, 27].

По оценкам Американского онкологическо-
го общества за последние десятилетия был до-
стигнут небольшой прогресс с  результатами 
5-летней выживаемости, которая составила 7% 
(в США) [46], однако, даже для ранней стадии 
заболевания характерен высокий процент ре-
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МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Проведен анализ литературы, включая оте-
чественные и  зарубежные статьи. Освещены 
современные стандарты диагностики и  лече-
ния рака поджелудочной железы, а также пред-
ставлены исследования, направленные на  по-
иск новых эффективных методов раннего вы-
явления и борьбы с представленной нозологией.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Диагностика рака поджелудочной железы 
представляет собой трудную задачу, т. к. на ран-
них стадиях заболевание может протекать бес-
симптомно. В  настоящее время, как скрининг 
рекомендуется только для лиц с  повышенным 
риском (наследственная, генетическая предрас-
положенность). Симптомы этого заболевания 
могут включать потерю веса, желтуху (около 
60%), расстройство стула, боль (в 60–70% слу-
чаях), диспепсию, тошноту, рвоту, иногда забо-
левание проявляется клинической картиной 
панкреатита. Однако заподозрить карциному 
поджелудочной железы на  начальных стадиях 
крайне сложно. Многочисленные исследования 
показали взаимосвязь между вновь возникшим 
неинсулинозависимым диабетом и  развитием 
рака поджелудочной железы [13]. Поэтому 
впервые возникший диабет может быть при-
знаком раннего рака поджелудочной железы.

ЛАБОРАТОРНАЯ ДИАГНОСТИКА

У пациента с РПЖ может наблюдаться хро-
ническая гипохромная анемия, гипербилируби-
немия при билиарной гипертензии. В  настоя-
щее время считается самым надежным и  наи-
более клинически значимым биомаркером для 
раннего выявления и наблюдения за раком под-
желудочной железы — СА 19–9 (чувствитель-
ность от 79% до 81% и специфичность от 80% 
до 90%) [26]. Предоперационный уровень 
СА  19–9 коррелирует с  распространенностью 
процесса и резектабельностью [30]. По послед-
ним клиническим рекомендациям следует из-
мерять уровни СА 19–9 в сыворотке перед опе-
рацией, после операции, непосредственно пе-
ред ведением адъювантной терапии 
и в процессе наблюдения [15].

На  сегодняшний день ведутся клинические 
исследования, направленные на  идентифика-
цию новых биомаркеров для раннего выявле-
ния этого сложного заболевания, а  также ин-
траоперационной диагностики. Например, та-
кие маркеры, как Integrin αvβ6 и CEACAM 5 

в  доклинических испытаниях показали высо-
кий уровень экспрессии в случае РПЖ по срав-
нению с  нормальной панкреатической тканью 
(P=0,001 и P<0,001 соответственно) и хрониче-
ским панкреатитом (P=0,003 и P <0,001 соот-
ветственно). Экспрессия Avβ6 и CEACAM 5 
успешно идентифицировала пораженные лим-
фатические узлы, что открывает огромные пер-
спективы для дифференциации РПЖ в окружа-
ющих тканях и для идентификации метастазов. 
Эти биомаркеры являются перспективными 
мишенями для молекулярной визуализации 
РПЖ.

Также исследуются генетические предрас-
положенности. С целью выявления локусов ри-
ска рака поджелудочной железы, было запуще-
но крупномасштабное исследование GWAS 
протоковой аденокарциномы поджелудочной 
железы (PDAC) в  популяциях европейского 
происхождения c участием 9040 пациентов 
и  12 496, составляющих контрольную группу 
с европейской родословной. Эти исследования, 
а  именно PanScan I12, PanScan II13, PanScan 
III14,15 и PanC416, привели к идентификации 
13 геномных локусов, отвечающих за риск раз-
вития рака поджелудочной железы.

ИНСТРУМЕНТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА

Основным методом предварительного ста-
дирования, а  также определения резектабель-
ности РПЖ является визуализация с помощью 
инструментальной диагностики [11].
1)	У ЗИ — рутинный метод визуализации обра-

зования поджелудочной железы и  оценки 
наличия метастазов, существенно уступает 
КТ в  отношении оценки инвазии сосудов. 
Женщинам рекомендуется дополнительное 
УЗИ органов малого таза в  связи с  риском 
метастазирования в придатки матки.

2)	КТ  позволяет оценить размеры опухоли, ее 
связь с близлежащими органами и крупны-
ми сосудами, выявить метастазы опухоли. 
В идеальных условиях необходима КТ-анги-
ография с использованием двухфазного про-
токола поджелудочной железы, с изображе-
ниями, полученными в  панкреатической 
и портальной венозной фазе. Исследования 
показали, что в  среднем у  70%–85% боль-
ных резектабельность опухоли, выявленной 
с  помощью КТ-визуализации, подтвержда-
лась интраоперационно и  считается золо-
тым стандартом диагностики РПЖ [11].

3)	МРТ  поджелудочной железы с  контрастом 
может быть дополнением к КТ для характе-
ристики поражений печени и  подозревае-
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мой первичной опухоли, не установленной 
по данным КТ. МРХПГ позволяет судить 
о природе стриктуры панкреатического про-
тока, внутри- и  внепеченочных желчных 
протоков, что делает необязательным даль-
нейшее выполнение ЭРХПГ [43].

4)	 Эндоскопическое ультразвуковое исследо-
вание (EUS) для постановки диагноза РПЖ 
T1–T2 обладает чувствительностью и спец-
ифичностью 72 и  90% соответственно; для 
T3–T4 составляет 90% и 72% [31]. Основная 
роль EUS заключается в  тонкоигольной 
биопсии ткани опухоли для цитологическо-
го диагноза, EUS предоставляет дополни-
тельную информацию для пациентов, чьи 
первоначальные исследования не выявляют 
опухолевого образования, или имеет место 
подозрение на  метастатическое поражение 
лимфоузлов [16]. EUS-ТAБ является очень 
точной и  надежной методикой для опреде-
ления злокачественности. Если биопсия не 
подтверждает злокачественность, необходи-
мо выполнить по крайней мере 1 повторную 
биопсию. Перед назначением химиотерапии 
необходимо гистологическое подтвержде-
ние, что не требуется перед хирургическим 
вмешательством для резектабельного или 
погранично резектабельного РПЖ. Биопсия 
не должна задерживать радикальную опера-
цию при наличии обоснованного клиниче-
ского подозрения на рак поджелудочной же-
лезы.

5)	 ЭГДС — обязательный метод, позволяет ви-
зуализировать инвазию двенадцатиперстной 
кишки, оценить степень опухолевого стено-
за ДПК.

6)	Р оль эндоскопической ретроградной холан-
гиопанкреатографии (ERCP) в  основном 
терапевтическая и  используется для разре-
шения желтухи в отдельных случаях при не-
обходимости стентирования. МРТ/магнит-
но-резонансная холангиопанкреатография 
считается эквивалентной EUS/ERCP по диа-
гностической ценности [17, 34].

7)	Д иагностическая лапароскопия может иден-
тифицировать канцероманоз или другие от-
даленные метастазы, пропущенные с помо-
щью инструментальных методик. Основная 
цель  — избежать ненужной лапаротомии, 
которая возможна у 23% пациентов. Рутин-
ное использование ​​лапароскопии является 
спорным, данный метод не должен заменять 
качественного предоперационного стадиро-
вания [8]. Проведение лапароскопии воз-
можно для пациентов с  резектабельным 
РПЖ и повышенным риском распростране-

ния диссеминированного процесса (напри-
мер, при значительном повышении СА 19–
9), и  для пациентов с  погранично резекта-
бельной опухолью до начала неоадъювантной 
терапии.

8)	П ЭТ КТ рекомендуется при невозможности 
исключить метастатический процесс други-
ми методами исследования, а  также если 
подтверждение наличия отдаленных mts из-
менит тактику дальнейшего лечения. Добав-
ление данного метода к  стандартному про-
токолу увеличивает чувствительность ин-
струментальной диагностики отдаленных 
метастазов от 57 до 87% [42].

ЛЕЧЕНИЕ

Единственным радикальным методом лече-
ния рака поджелудочной железы является опе-
рация в объеме резекции [42] (ПДР, либо дис-
тальная субтотальная резекция поджелудочной 
железы в зависимости от локализации процес-
са). Однако более чем 80% пациентов страдают 
нерезектабельной формой рака данной локали-
зации. Даже в оптимальных условиях проспек-
тивных клинических испытаний медиана вы-
живаемости, перенесших радикальную опера-
цию и  последующую адъювантную терапию, 
колеблется от 20,1 до 28,0 месяцев [35, 36]. 
При резектабельном раке поджелудочной же-
лезы I–III стадий (T1-3N0-1M0) первым этапом 
рекомендуется проводить хирургическое лече-
ние при отсутствии абсолютных противопока-
заний [4, 5]. При сомнительной резектабельно-
сти и  нерезектабельном раке (T3-4N0-1M0) 
оценка возможности удаления опухоли должна 
проводиться в крупных хирургических центрах 
с  участием мультидисциплинарной группы 
специалистов [3].

ПРЕДОПЕРАЦИОННАЯ ПОДГОТОВКА 
(БИЛИАРНАЯ ДЕКОМПРЕССИЯ)

Основные цели предоперационного билиар-
ного дренирования — облегчить симптомы ме-
ханической желтухи (зуда и холангита, снизить 
риск печеночной недостаточности), предотвра-
тить послеоперационные осложнения. Стенти-
рование/ дренирование билиарной системы мо-
жет улучшить функцию печени, но до конца 
неясно, могут ли эти изменения снизить смерт-
ность, связанную с  операцией Уиппла. В  на-
стоящее время в ряде проспективных и ретро-
спективных исследований не было отмечено 
снижения смертности у  пациентов с  предопе-
рационной декомпрессией желчного дерева. 
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[39, 49]. Билиарная декомпрессия требуется до 
проведения неоадъювантной терапии для паци-
ентов с желтухой [52, 53].

ОПРЕДЕЛЕНИЕ КРИТЕРИЕВ 
РЕЗЕКТАБЕЛЬНОСТИ

Согласно стандартам лечения рака подже-
лудочной железы, NCCN 2017 г., рекомендует-
ся проводить резекции поджелудочной желе-
зы в  учреждениях, которые выполняют боль-
шое количество (не менее 15–20) резекций 
поджелудочной железы ежегодно, с  участием 
мультидисциплинарной группы специалистов, 
осуществляющих отбор больных для хирурги-
ческого вмешательства. Были определены 
критерии резектабельности опухоли, что по-
зволило увеличить вероятность резекции R0. 
[7, 12]. Резектабельность определяется на ос-
новании оценки вовлечения в  опухолевый 
процесс верхней брыжеечной, печеночной 
артерии, чревного ствола, а  также верхней 
брыжеечной и  воротной вены. Опухолевая 
инфильтрация ≤180° (половина или менее) 
окружности ВБА, периартериальная исчер-
ченность и  опухолевые очаги, выпуклой по-
верхностью контактирующие со стенкой сосу-
да (на небольшой площади), вовлечение фут-
ляра общей печеночной артерии на небольшом 
протяжении (чаще в  зоне отхождения гастро-
дуоденальной артерии), вовлечение короткого 
сегмента воротной или ВБВ с  неизмененным 
сосудом выше и  ниже (изолированное вовле-
чение сегмента вены без инвазии верхней 
брыжеечной артерии является редкостью 
и должно быть явно выражено на всех сним-
ках КТ), все вышеперечисленное говорит 
о пограничной резектабельности опухоли, при 
этом хирург должен быть готов к резекции со-
суда с последующей реконструкцией. При от-
сутствии данных признаков опухоль резекта-
бельна. К нерезектабельным новообразовани-
ям относят опухоли с  инфильтрацией ВБА 
более 180°, печеночной артерии, чревного 
ствола и  отсутствие технических возможно-
стей для реконструкции из-за вовлечения 
чревного ствола на уровне отхождения селезе-
ночной и левой желудочной артерии или рас-
пространения на  проксимальный отдел чрев-
ного ствола, полной окклюзии и  отсутствия 
перспектив реконструкции ВБВ, воротной 
вены. На основании этого опухоли классифи-
цируются как 1) подлежащие резекции, 2) по-
гранично резектабельные и 3) нерезектабель-
ные (т. е. местно-распространенные или мета-
статические формы заболевания) [48, 50].

При функционально операбельном и резек-
табельном раке поджелудочной железы харак-
тер и  масштаб вмешательства зависит от ме-
стоположения и  размера опухоли. Пациенты 
с опухолями в головке поджелудочной железы 
подвергаются открытой или лапароскопиче-
ской ПДР (операции Уиппла с  пересечением 
поджелудочной железы слева от верхних 
брыжеечных сосудов) [45, 54]. Резекция R0, 
небольшой размер опухоли и отсутствие мета-
стазов в  лимфатических узлах являются на
иболее важными прогностическими показате-
лями долгосрочной выживаемости пациентов. 
[9, 24, 28]. Данные из нескольких рандомизи-
рованных клинических исследований не пока-
зали какого-либо преимущества относительно 
выживаемости проведения расширенной ре
гиональной лимфаденэктомии в  дополнение 
к  стандартной панкреатодуоденэктомии [45]. 
Хотя исследование аортокавальных лимфоуз-
лов и лимфоузлов печеночной артерии позво-
ляет оценить выживаемость, т. к. метастазиро-
вание в описанные коллекторы значимо ухуд-
шает прогноз [14, 44]. Больным с  высоким 
риском R1 резекции показано выполнение не-
оадьювантной терапии с  последующей по-
вторной оценкой резектабельности. При функ-
ционально неоперабельном раке поджелудоч-
ной железы (на фоне тяжелой сопутствующей 
патологии) рекомендуется проведение паллиа-
тивного медикаментозного лечения, миниин-
вазивных процедур (например, ЧЧХС, стенти-
рование общего желчного протока, стентиро-
вание двенадцатиперстной кишки) для 
купирования симптомов желтухи или высокой 
тонкокишечной непроходимости, а также сим-
птоматической терапии.

В  настоящее время рецидив заболевания 
после панкреатодуоденальной резекции воз-
никает более чем у 80% больных, а 5-летняя 
выживаемость больных с  резектабельной 
опухолью не превышает 15–20% [38]. Данные 
доклинических исследований, свидетельству-
ющие о  том, что рак поджелудочной железы 
является системным заболеванием, указыва-
ют на возможную выгоду раннего назначения 
системной терапии у этих пациентов [22]. Та-
кой взгляд на  проблему также может объяс-
нить низкие показатели выживаемости боль-
ных раком головки поджелудочной железы, 
несмотря на перенесенную радикальную опе-
рацию с  удалением регионарных лимфокол-
лекторов. Поэтому для всех пациентов с  ре
зецированной аденокарциномой поджелу
дочной железы требуется дополнительная 
терапия.
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АДЪЮВАНТНАЯ ХИМИОТЕРАПИЯ

С 1985 г. на основании крупного рандоми
зированного исследования GITSG ученые ста-
ли отмечать преимущества комбинированного 
лечения рака поджелудочной железы (в  дан-
ном случае с применением 5-фторурацила), по 
сравнению с  только хирургическим методом 
[22]. О положительном влиянии адъювантной 
терапии свидетельствует и  исследование 
CONKO-00115, в  котором после радикальной 
операции, определения стадии заболевания, 
состояния регионарных узлов и края резекции 
пациенты были рандомно распределены на 
2  группы, одна из которых получала адъю-
вантную терапию гемцитабином в  течение 
6 месяцев и контрольную группу наблюдения. 
Полученные результаты продемонстрировали 
достоверное увеличение медианы выживае-
мости до 22,8 месяцев в  группе, получавшей 
химиотерапию, по сравнению с 20,2 месяцами 
в  группе, перенесшей только хирургическое 
лечение (P=0,01) [37].

Результаты ряда последующих исследова-
ний также показали, что адъювантная терапия 
улучшает результаты у  пациентов, перенес-
ших радикальную операцию. При этом медиа-
на выживаемости для пациентов в группе c 
адъювантной ХТ в различных исследованиях 
была сопоставима: в группе с применением 
гемцитабина в исследовании CONKO-001 ме-
диана составила 22,8 месяца, в группе гемци-
табина в исследовании RTOG9704 — 20,5 ме-
сяцев, в группе с болюсным введением 5-FU/
лейковорина в исследовании ESPAC-1 — 20,1 
месяца, в группах гемцитабина и 5-FU/лейко-
ворина исследования ESPAC-3 — 23,6 и 23,0 
месяца соответственно. Только результаты 
рандомизированного исследования ESPAC-4 
III фазы, в  котором гемцитабин в  сочетании 
с  капецитабином сравнивали с  монотерапией 
гемцитабином в  режиме адъювантной тера-
пии, показали, что медиана выживаемости 
была выше для участников с  комбинирован-
ным режимом адъювантной терапии (28,0 ме-
сяца), по сравнению с монотерапией гемцита-
бином (25,5 месяца).

Стандарт адъювантной терапии рака подже-
лудочной железы еще не определен, однако, ос-
новываясь на  вышеописанных данных в  каче-
стве клинических рекомендаций в  различных 
источниках упоминаются следующие вариан-
ты: химиотерапия только с гемцитабином, 5-FU 
+ лейковорин, гемцитабин +капецитабин или 
непрерывная инфузия 5-FU, а также монотера-
пия капецитабином [6, 22, 32]. Рекомендуемая 

общая продолжительность химиотерапии не-
метастатического рака поджелудочной железы 
составляет 6 месяцев. При применении предо-
перационной химиотерапии с  последующим 
хирургическим лечением, после операции ре-
комендовано применение адьювантной химио-
терапии таким образом, чтобы общая продол-
жительность химиотерапии составила 6 меся-
цев. При проведении неоадъювантной терапии 
в течение 6 мес в послеоперационном периоде 
достаточно динамического наблюдения [33]. 
Роль адъювантной ЛТ в настоящее время изу-
чается в  проспективных рандомизированных 
исследованиях. Эффект химиолучевой терапии 
в  адъювантном режиме по данным последних 
исследований остается спорным, т. к. преиму-
ществ перед адъювантной химиотерапией вы-
явлено не было [22].

НЕОАДЪЮВАНТНАЯ ТЕРАПИЯ

Единого протокола неоадъювантной тера-
пии не существует. Однако считается целесоо-
бразным применение данного метода в случае 
опухоли с  пограничной резектабельностью 
у больных с высоким риском резекции R1 [29]. 
Данная терапия целесообразна для отдельных 
пациентов, у  которых новообразование пред-
ставляется технически резектабильным, но 
имеют место плохие прогностические призна-
ки (повышение уровня СА 19–9, крупная пер-
вичная опухоль, большие региональные лим-
фатические узлы, чрезмерная потеря веса, 
сильная боль) [32]. Основным методом лечения 
остается химиотерапия, сходная с  режимами 
лечения метастатического рака поджелудочной 
железы (FOLFIRINOX, nab-паклитаксел). Дли-
тельность определяется достижением макси-
мального эффекта. Оценка производится каж-
дые 6–8 недель по данным КТ/МРТ. При отсут-
ствии положительной динамики по данным 
двух последних исследований продолжение 
интенсивной комбинированной ХТ нецелесоо-
бразно. При достижении резектабельности ре-
комендуется хирургическое лечение в  макси-
мально короткие сроки. При сохранении нере-
зектабельной карциномы после окончания 
неоадъювантной терапии рекомендуется либо 
лучевая терапия, либо назначение поддержива-
ющей ХТ (монохимиотерапия 5-FU или гемци-
табином). Лучевая терапия иногда включается 
в  неоадъювантном режиме после химиотера-
пии, по данным некоторых небольших иссле-
дований, это способно увеличить вероятность 
достижения резектабельности [6]. Несколько 
метаанализов, которые включали пациентов 
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с погранично резектабельной опухолью, полу-
чавших лечение в неоадъювантном режиме, не 
показали увеличение выживаемости по срав
нению с результатами при хирургическом вме
шательстве и  адъювантной химиотерапии. 
Причиной подобных результатов могло слу-
жить отсутствие четких критериев погранич-
ной резектабельности в  разных учреждениях 
[10, 23]. В то же время по данным ретроспек-
тивного анализа Колумбийского университета 
за период с 1992 г. по 2011 г. среди пациентов, 
страдающих погранично резектабельным ра-
ком поджелудочной железы, нуждающихся 
в резекции сосудов, частота резекции R1 была 
ниже в неоадъювантной группе по сравнению 
с контрольной, а медиана выживаемости была 
более продолжительной для пациентов, полу-
чавших неоадъювантную терапию (27,3 месяца 
против 19,7 месяца, Р<0,05) [18]. Таким обра-
зом, применение неоадъювантной терапии 
в лечении рака поджелудочной железы требует 
дальнейшего изучения, на  данном этапе про-
должаются исследования по оценке эффектив-
ности применения различных схем химиотера-
пии в  неоадъювантном режиме у  больных ра-
ком поджелудочной железы [32]. Ограниченная 
чувствительность карциномы поджелудочной 
железы к химиотерапии вынуждает искать но-
вые стратегии лечения для преодоления этой 
проблемы [22].
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строэнтерологии. 2012; N3: 21–32.

4.	П атютко Ю. И., Кудашкин Н. Е., Котельников А. Г. Ге-
патопанкреатодуоденальная резекция — есть ли пер-
спективы? Хирургия. Журнал им. Н. И. П ирогова. 
2011; N8: 41–46.

5.	П атютко Ю. И., Кудашкин Н. Е., Поляков А. Н., Аби-
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СОВРЕМЕННЫЙ ПОДХОД К ЛЕЧЕНИЮ ХОЛЕДОХОЛИТИАЗА
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Резюме. В настоящее время холедохолитиаз остается одним из грозных осложнений желчно-
каменной болезни и встречается в структуре заболевания с частотой от 8 до 30%. «Золотым 
стандартом» в  лечении холедохолитиаза считаются малоинвазивные, видеоэндоскопиче-
ские хирургические вмешательства. Приоритетным направлением считается эндоскопиче-
ская папиллосфинктеротомия, баллонная папиллодилатация в сочетании с литотрипсией 
(контактной, лазерной) и экстракцией конкрементов, лапароскопическая холедохолитото-
мия. В лечении холедохолитиаза иногда возникают причины препятствующие эффективно-
му применению малоинвазивных методик, к таковым относятся множественный и крупный 
холедохолитиаз, изменения билиопанкреатодуоденальной зоны в результате хронического 
воспаления и перенесенных оперативных вмешательств. Остается актуальным вопрос в 
выборе оперативного вмешательства в этой сложной категории больных.

Ключевые слова: холедохолитиаз, баллонная дилатация, холедохолитотомия.

MODERN APPROACH IN THE TREATMENT  
OF CHOLEDOCHOLITHIASIS
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Summary: Currently, choledocholithiasis remains one of the menacing complications of cholelithiasis 
and meets from 8 to 30% in the structure of the disease. The “gold standard” in the treatment of 
choledocholithiasis is considered to be minimally invasive, video endoscopic surgical interventions. 
The priority direction is endoscopic papillosphincterotomy, balloon papillodilation in combination 
with lithotripsy (contact, laser) and extraction of stones, laparoscopic choledocholithotomy. Among 
the minimally invasive techniques in the treatment of choledocholithiasis, the reasons preventing the 
full-fledged operative intervention are often traced, such as multiple and major choledocholithiasis, 
changes in the biliopancreatoduodenal zone as a result of chronic inflammation and surgical 
interventions. The question remains in the choice of surgical intervention in this complex category 
of patients.

Key words: choledocholithiasis, balloon dilatation, choledocholithotomy.
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Несмотря на  значительные успехи в  лече-
нии желчнокаменной болезни (ЖКБ) на совре-
менном этапе до сих пор широко дискутирует-
ся вопрос о  тактике лечения холедохолитиаза, 
частота которого, по данным разных авторов, 
колеблется от 8 до 30% [1, 9, 18]. Механиче-
ская желтуха, холангит, острый и хронический 
панкреатит, билиарный цирроз печени, стеноз 
большого дуоденального сосочка  — часто 
встречающиеся осложнения холедохолитиаза 
[5, 10, 11, 30]. У современного хирурга имеется 
большой арсенал лечебных методик при дан-
ном заболевании.

«Золотым стандартом» в  лечении холедо-
холитиаза в  настоящее время считаются ма-
лоинвазивные, видеоэндоскопические хирур-
гические вмешательства [6]. Приоритетным 
направлением считается эндоскопическая па-
пиллосфинктеротомия (ЭПСТ) в  сочетании 
с литотрипсией (контактной, лазерной) и экс-
тракцией конкрементов, лапароскопическая 
холедохолитотомия. Перечисленные методи-
ки наряду с преимуществами обладают рядом 
недостатков, связанных со специфическими 
осложнениями, характерными для каждой из 
них [6, 37].

Эндоскопическая папиллосфинктеротомия, 
выполненная впервые в  Германии в  1973  г. 
L. Demling и M. Classen [6, 8], заняла ведущее 
место в  лечении заболеваний панкреатоби
лиарной зоны, в  том числе и  холедохолитиа-
за.  ЭПСТ рассматривалась как альтернатива 
трансдуоденальным операциям, в  том числе 
и  при повторном хирургическом вмешатель-
стве при резидуальном холедохолитиазе. По 
результатам эффективности лечения ЭПСТ по-
степенно вытеснила традиционные вмешатель-
ства [15, 16, 17]. Эффективность санации об-
щего желчного протока (ОЖП) при использо-
вании папиллотомии в качестве единственного 
метода лечения может достигать 80–95,5% [2, 
20, 21, 27]. После ЭПСТ относительно неболь-
шие конкременты (диаметром менее 10 мм) са-
мостоятельно мигрируют в  двенадцатипер-
стную кишку. Имеются наблюдения Н. Buhner 
(1982), Н.  Koch (1978) [2, 20, 21, 22, 23, 27] 
о самостоятельном отхождении камней диаме-
тром 30–40  мм при максимальной длине па-
пиллотомического разреза 35  мм. Необходи-
мость механической экстракции конкрементов 
(МЭК) из ОЖП возникает у 12–78% пациентов. 
Конкременты удаляются при помощи 
экстракционных корзинок Дормиа различных 
модификаций, экстракционного баллонного ка-
тетера типа Фогарти, а также эндоскопическо-
го механического литотриптора. Эндоскопиче-

ские экстракционные баллонные катетеры пре-
имущественно применяются у  больных 
с  множеством мелких, диаметром до 5–8  мм, 
конкрементов, c «мягкими» камнями и микро-
литами [3, 15].

Причинами неудач при осуществлении МЭК 
после ЭПСТ большинство авторов называют 
несоответствие размеров папиллотомического 
отверстия и конкрементов, множественный хо-
ледохолитиаз, большие размеры конкрементов, 
узкая интрапанкреатическая часть ОЖП, лига-
турные камни. Перечисленные причины пре-
пятствуют эффективности эндоскопической 
санации билиарной системы в  8–20% случаев 
[4, 11, 30]. По данным многих авторов, ЭПСТ 
сопровождается осложнениями в 5,7–18% слу-
чаев [7, 12, 14, 22, 23]. Самыми частыми ос-
ложнениями являются кровотечение из папил-
лотомного разреза и острый панкреатит. К ред-
ким осложнениям относятся: перфорация 
задней стенки двенадцатиперстной кишки, 
острый гнойный холангит, разрушение и вкли-
нение корзинки Дормиа, используемой для уда-
ления конкрементов [7, 12, 14]. Осложнения, 
связанные с ЭПСТ, являются основной причи-
ной летальных исходов в  0,7–2,2% случаев 
[7, 15].

Холедохолитиаз в 5–20% случаев при обту-
рации желчных путей приводит к развитию хо-
лангита, печеночной недостаточности, острого 
панкреатита. Послеоперационная летальность 
при неопухолевой желтухе составляет 5,6–6,3% 
[1, 2, 9]. Высокая летальность вследствие пече-
ночной недостаточности после операций, про-
веденных на фоне длительной желчной гипер-
тензии, диктует необходимость предваритель-
ного выполнения декомпрессии желчных путей 
для восстановления функции печени и  норма-
лизации гомеостаза [6, 7, 8, 15, 22]. Эндоскопи-
ческая методика с  использованием современ-
ных инструментов позволяет в  значительном 
числе случаев одномоментно выполнить де-
компрессию желчных путей и литоэкстракцию.

В  последние годы отмечается возрастание 
интереса к  применению чрескожных чреспе
ченочных лечебно-диагностических процедур 
у  больных с  механической желтухой. Совер-
шенствование методов и инструментария (вне-
дрение тонких гибких игл, ультразвукового 
и  рентгеновского контроля) позволило суще-
ственно снизить частоту осложнений. Чре-
скожный чреспеченочный доступ к  желчным 
протокам позволяет обеспечить выполнение 
антеградной чреспеченочной холедохолито-
трипсии и  холедохолитэкстракции или анте-
градное низведение конкрементов общего 
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желчного протока (ОЖП) в  двенадцатипер-
стную кишку [2, 7, 12, 23].

В последнее время используют комбиниро-
ванную методику вмешательства на  желчевы-
водящих путях, так называемая технология 
“rendez vous”. Эта методика включает в  себя 
одновременное использование антеградного 
(чрескожно-чреспеченочного) и ретроградного 
(эндоскопического) доступа и  совместное вы-
полнение внутрипросветных манипуляций 
в желчных протоках.

Основными причинами осложнений чре-
скожной чреспеченочной холангиостомии 
(ЧЧХлС) являются технические трудности при 
проведении дренирования (выраженная изви-
тость внутрипеченочных желчных протоков, 
уплотнение их стенок, уплотнение паренхимы 
печени), внутрибрюшное кровотечение, желче-
истечение, миграция дренажа в  послеопераци-
онном периоде, холангит.

При эндоскопическом вмешательстве раз
рушение сфинктерного аппарата рассматрива-
ется рядом авторов как серьезная проблема 
в отдаленном периоде. Рефлюкс кишечного со
держимого в  желчные протоки приводит к 
инфицированию желчи, развитию холангита, 
рецидивирующего панкреатита, функционально-
морфологическим изменениям печени. В лите-
ратуре имеется информация о рецидивном хо-
ледохолитиазе, рестенозе БДС. Сведения о ча-
стоте отдаленных осложнений после ЭПСТ 
разноречивы (от 5.2 до 24%) [26], причем пока-
затель осложнений выше у авторов с длитель-
ным периодом наблюдений за больными, пере-
несшими папиллосфинктеротомию. Некоторые 
авторы полагают, что в  отдаленном периоде 
после ЭПСТ имеется риск развития злокаче-
ственных новообразований на слизистой желч-
ных путей [32, 36, 39, 41].

Альтернативным методом эндоскопическо-
го вмешательства без разрушения сфинктерно-
го аппарата большого дуоденального сосочка 
(БДС) является эндоскопическая дилатация 
сфинктера Одди  — эндоскопическая папил
лодилатация (ЭПД) [26, 43]. Эндоскопическая 
методика баллонной дилатации сфинктера 
Одди предложена M.  Staritz спустя 10  лет 
(1983) после выполнения первой ЭПСТ. Пред-
ложенный способ сохраняет сфинктерный 
аппарат и  уменьшает процент осложнений 
в  отдаленном периоде. Однако широкого рас-
пространения эндоскопическая баллонная ди-
латация БДС не получила, так как имеет ряд 
ограничений, обусловленных размером кон-
крементов общего желчного протока (не более 
10  мм), количеством конкрементов (единич-

ный холедохолитиаз), наличием билиарной ги-
пертензии, отсутствием стеноза и дисфункции 
сфинктера Одди по данным его манометрии 
[26]. Выполнение ЭПД больным с выраженной 
билиарной гипертензией, наличием крупных 
и/или множественных конкрементов опасно, 
поскольку требует различных видов литотрип-
сии [31, 33, 38, 42, 44], повторных вмеша-
тельств, выполнения ЭПСТ. ЭПД может яв-
ляться важным дополнением к  техническим 
возможностям в эндоскопии панкреатобилиар-
ной зоны, а  как самостоятельная методика 
в ограниченных случаях.

Активное внедрение лапароскопической 
техники позволило расширить арсенал опе
ративных вмешательств при холедохолитиазе 
[4, 13, 34, 35]. Накопленный опыт зарубежных 
и  отечественных хирургов позволяет по-ново-
му взглянуть на  проблему холедохолитиаза. 
Считается достаточно простой и эффективной 
процедура инструментального удаления кам-
ней из просвета холедоха диаметром менее 1 см 
через расширенный пузырный проток под 
рентгенологическим контролем или под кон-
тролем холедохоскопа [3, 15, 16]. Препятстви-
ем для успешного выполнения манипуляции 
в некоторых случаях могут стать крупные или 
множественные конкременты, узкий или ано-
мально впадающий пузырный проток, рубцо-
во-инфильтративный процесс в области гепато-
дуоденальной связки [25]. При возникновении 
сложности извлечения конкрементов через 
культю пузырного протока, применяется лапа-
роскопическая холедохолитомия [28, 40]. Кон-
троль за качеством санации и  проходимости 
БДС осуществляется холангиографией и эндо-
скопической холедохоскопией. Операцию за-
канчивают ушиванием холедоха с оставлением 
дренажа в  желчевыводящих путях. Наружное 
дренирование желчных протоков преимуще-
ственно осуществляют через культю пузырно-
го протока или Т-образным дренажом через 
холедохотомическое отверстие. При условии 
прохождения эндоскопа в двенадцатиперстную 
кишку через терминальный отдел холедоха, 
в  редких случаях операция завершается нало-
жением глухого шва на стенку холедоха.

По мнению авторов, противопоказаниями 
для лапароскопического лечения холедохоли-
тиаза являются:

•	 выраженное расширение общего желчного 
протока, просвет которого полностью вы-
полнен конкрементами;

•	 умеренное расширение общего желчного 
протока с «ущемленным» камнем в ампу-
ле большого дуоденального соска;
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•	 множественные мелкие конкременты в не-
расширенном или незначительно расши-
ренном общем желчном протоке.

Среди рассмотренных малоинвазивных ме-
тодик в лечении холедохолитиаза часто просле-
живаются причины, препятствующие полно-
ценному оперативному вмешательству, к тако-
вым относятся множественный и  крупный 
холедохолитиаз, изменения в  билиопанкреато-
дуоденальной зоне в  результате хронического 
воспаления и перенесенных оперативных вме-
шательств [29]. Подобная проблема в  отече-
ственных и  зарубежных статьях отображается 
как собирательное понятие «сложный» или 
«сложной формы» холедохолитиаз [19, 24]. 
А в лечении холедохолититаза в этих условиях 
до 50% случаев прибегают к выполнению тра-
диционного (открытого) вмешательства, как 
более безопасного метода.

Остается предметом дискуссии вопрос вы-
бора оперативного вмешательства в этой слож-
ной категории больных.
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Резюме. В обзоре представлены литературные данные о развитии представлений о наслед-
ственных нарушениях (дисплазиях) соединительной ткани (ННСТ) в России и за рубежом, 
а также современное состояние проблемы диагностики и классификации ННСТ. Подробно 
рассмотрен алгоритм диагностики синдрома Марфана во временном аспекте, описаны совре-
менные представления о диагностических критериях и  генетических маркерах этого забо-
левания. Обсуждены и подвергнуты критическому анализу основные алгоритмы выявления 
наследственных нарушений соединительной ткани, использующиеся в нашей стране — коли-
чественный и балльный подходы. Проведен сравнительный анализ информативности реко-
мендаций Российского кардиологического общества (2009, 2013) и Российского научного ме-
дицинского общества терапевтов (2016). Предложена своя классификация ННСТ, обоснована 
целесообразность выделения ряда диспластических фенотипов, характеризующихся призна-
ками вовлечения костной системы (ВКС)  — марфаноидной внешности, марфаноподобного 
фенотипа, пролапса митрального клапана, сочетающегося с признаками ВКС. Показана про-
гностическая значимость ДФ, характеризующихся ВКС, в выявлении нарушений сердечного 
ритма, признаков вегетативной дисфункции, морфофункциональных особенностей сердца.
Ключевые слова: наследственные нарушения (дисплазии) соединительной ткани, пролапс 
митрального клапана, костные признаки дизэмбриогенеза, марфаноидная внешность.
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Вопросы терминологии и  диагностики на-
следственных нарушений соединительной тка-
ни (ННСТ)  — одна из наиболее актуальных 
и дискутабельных проблем современной меди-
цины. До настоящего времени существует тер-
минологическая путаница и несогласованность 
критериев диагностики ННСТ.

История изучения ННСТ относится ко вто-
рой половине 80  годов прошлого века, когда 
была разработана и  принята медицинской об-
щественностью Берлинская нозология болез-
ней соединительной ткани (1986) [35]. Под 
ННСТ стали понимать генетически детермини-
рованные наследственные нарушения развития 
белков внеклеточного матрикса, проявляющие-
ся дефектами структуры и  функции соедини-
тельной ткани.

Развитие представлений о ННСТ в мировой 
науке определялось достижениями генетики. 
Так, в течение последних 20 лет идет активное 
изучение патогенетических механизмов клас-
сифицированных ННСТ, в  первую очередь  — 
синдрома Марфана (СМ). Одним из таких ци-
токинов, влияющих на  течение и  прогноз 
у  больных СМ, является трансформирую-
щий  фактор роста-β (TGF-β). Известно, что 
TGF-β  — мультипотентный цитокин, являю-
щийся важным модулятором клеточного роста, 
пролиферации и  дифференцировки, а  также 
воспаления, внеклеточного матричного 
депонирования и  апоптоза [33, 34]. TGF-β не-
посредственно стимулирует ангиогенез [52], 
регулирует активность остеобластов [33]. По-
лиморфизмы в гене TGF-β1, детерминирующие 
продукцию ростового фактора, могут также 
быть полезны для прогноза восприимчивости 
к  некоторым болезням. Дефекты функции 
TGF-β связаны со множеством патологических 
состояний и рассматриваются в двух ключевых 
аспектах: при повышенной сывороточной про-
дукции в  случае прогрессирования роста кле-
точной опухоли, фиброзе, артериальной гипер-
тензии, остеопорозе и аутоиммунных болезнях 
[43, 53] и при пониженной продукции в случае 
раннего канцерогенеза, наследственной гемор-
рагической телеангиэктазии, репаративных 
процессах и  атеросклерозе [42]. В  настоящее 
время известны две изоформы этого цитоки-
на — TGF-β 1 и 2. Имеются данные о мутациях 
TGF-β 2 у больных СМ и семейной аневризмой 
аорты, а также первичным пролапсом митраль-
ного клапана [47, 50, 51]. Мутации в рецепто-
рах TGF-β 1 или TGF-β 2 вызывают развитие 
синдрома Loeys-Dietz, имеющего сходные фе-
нотипические проявления с СМ , такие как 
аневризму аорты, арахнодактилию, дуральную 

эктазию. Отличительными признаками синдро-
ма Loeys-Dietz являются: гипертелоризм (не-
нормальное увеличение расстояния между дву-
мя парными органами, например, глазами), 
краниосиностоз (преждевременная оссифика-
ция черепа и  облитерация швов), расщеплен-
ное или широкое мягкое небо и генерализован-
ная артериальная извилистость [44].

TGF-β является также регулятором костного 
метаболизма, что при определенных мутациях 
приводит к  уменьшению формирования кост-
ной массы и  развитию постклимактерическо-
го остеопороза [39, 53]. TGF-β 1 и 2 участвуют 
в  общих процессах восстановления тканей 
и  регенерации кости. Основное действие этих 
факторов заключается в  регуляции хемотак
сиса и  митогенеза клеток-предшественников 
остеобластов и способности стимулировать де-
позицию коллагеновой матрицы при заживле-
нии ран и  восстановлении кости [41]. Кроме 
того, эти факторы роста ускоряют формирова-
ние кости посредством возрастания скорости 
пролиферации стволовых клеток, а  также, до 
некоторой степени, подавляют формирование 
остеокластов, т. е. резорбцию кости [37, 38].

В. М. Яковлев, понимая глубину отставания 
отечественной генетики, предложил опираться 
на  признаки дизэмбриогенеза и  ввел термин 
«дисплазия соединительной ткани» (ДСТ) [32]. 
Под ДСТ он предлагал понимать генетически 
детерминированные нарушения развития вне-
клеточного матрикса, ведущие к  расстройству 
гомеостаза в  виде различных дефектов функ-
ции органов с  прогредиентным течением. Та-
ким образом, определение ДСТ в целом дубли-
рует дефиницию Берлинской нозологии, с важ-
ным дополнением  — ДСТ приписывается 
прогредиентность течения.

Тогда же было предложено деление ДСТ 
на  дифференцированные (моногенные заболе-
вания, к  которым относят синдром Марфана, 
Элерса-Данло и др.) и недифференцированные 
или неклассифицированные согласно термино-
логии Российского общества кардиологов [5]. 
При этом В. М. Яковлевым не были сформули-
рованы критерии диагностики, за что концеп-
ция ДСТ часто подвергается справедливой кри-
тике.

Что касается моногенных ННСТ, то сегодня 
известно более 250 таких наследственных за-
болеваний, подавляющее большинство из кото-
рых встречается весьма редко [3, 11]. Более из-
вестными и  относительно часто встречающи-
мися моногенными заболеваниями являются 
СМ, СЭД и несовершенный остеогенез. Их вы-
явление основано на международных согласо-
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ванных диагностических критериях — для ди-
агностики СМ используются Гентские крите-
рии (ГК) (1996, пересмотр 2010) [40, 45], для 
СЭД — Вилльфраншская классификация (1998, 
пересмотр 2017) [36, 48]. Частота этих моно-
генных форм ННСТ сравнительно невелика — 
распространенность СМ и С ЭД составляет 
примерно 1 на 5 тыс. населения. В недавно вы-
шедшем пересмотре СЭД выделено 13 подти-
пов, среди которых наиболее распространены 
гипермобильный, классический и  сосудистый. 
Однако современные подходы к  диагностике 
подтипов СЭД основаны на  генетических ис-
следованиях, весьма дорогостоящих и малодо-
ступных в наших условиях [49].

Подходы к  диагностике неклассифициро-
ванных ННСТ (по В. М. Яковлеву — недиффе-
ренцированных) до сих пор остаются несогла-
сованными. Довольно долго в  российской 
практической медицине использовался упро-
щенный количественный подход, основанный 
на выявлении условно избранного числа внеш-
них и/или висцеральных признаков дизэмбрио-
генеза. Общее число таких признаков около 
300 и в разных исследованиях оценивалось от 
16 стигм ДЭГ до 37. Разным был и диагности-
ческий порог, необходимый для выявления 
ННСТ — от 2 до 6–8. Были попытки введения 
дифференцированного подхода для выявления 
ДСТ среди лиц мужского и женского полов — 
четыре признака для женщин и пять для муж-
чин. В результате полученные разными иссле-
дователями данные оказались практически не-
сопоставимыми.

Между тем, не вызывает сомнений то, что 
чувствительность и специфичность отдельных 
признаков в выявлении ННСТ совершенно раз-
лична. Ранее было показано, что такие призна-
ки как миопия, сколиотическая деформация 
позвоночника (СДП) и  астеническое телосло-
жение (АТК) имеют низкую чувствительность, 
в то время как наибольшей чувствительностью 
обладают арахнодактилия (АРД), деформации 
грудной клетки (ДГК), выраженная гипермо-
бильность суставов (ГМС), повышенная растя-
жимость кожи [1].

Очевидно, что при использовании порога 
в три и более внешних признака создаются ус-
ловия для гипердиагностики ДСТ, поскольку 
при таком подходе достаточно наличия трех 
низкоспецифичных и чрезвычайно распростра-
ненных признаков (сколиоз, плоскостопие, ми-
опия) для принятия решения о  наличии ДСТ. 
Примером, иллюстрирующим прямую зависи-
мость между числом использованных призна-
ков дизэмбриогенеза (ДЭГ) и  представлением 

о распространенности ДСТ, могут быть данные 
Г. И. Нечаевой (2006), которая при таком подхо-
де определила распространенность ДСТ среди 
практически здорового молодого населения 
в 85,4%. Столь высокая частота выявления СТД 
свидетельствует о  необходимости согласова-
ния определения понятия и  об опасности ги-
пердиагностики этих состояний при включе-
нии в  эту группу не только лиц с  доклиниче-
скими формами патологии или небольшими 
отклонениями структуры и  функции соедини-
тельной ткани, но и большого числа практиче-
ски здоровых лиц.

Еще в  1987  г. Т. М илковской-Димитровой 
и А . К аркашовой была предпринята попытка 
разделения признаков, использующихся для 
выявления ДСТ, на главные и второстепенные. 
К главным признакам авторы отнесли в основ-
ном костные признаки (плоскостопие, высокое 
арковидное нёбо, ДГК, АРД), к  второстепен-
ным  — аномалии ушных раковин, зубов, ар-
тралгии, вывихи и подвывихи суставов, грыжи. 
Однако и этот довольно прогрессивный подход 
не учитывал то обстоятельство, что помимо 
внешних стигм ДЭГ следует выявлять висце-
ральные признаки, а разные внешние признаки 
имеют различную диагностическую мощность.

Принципиально иным оказался балльный 
подход к  оценке ДСТ. Первоначально такой 
подход был предложен В. М. Я ковлевым 
и  Г. И.  Нечаевой (1994) [31], позже подобные 
шкалы разрабатывались и  другими авторами 
[12, 24]. Исследователями предпринималась 
попытка уточнить диагностическую значи-
мость отдельных внешних и  висцеральных 
стигм, а также биохимических признаков ДСТ, 
определив диагностический вес этих призна-
ков (в баллах) с использованием процедуры по-
следовательного анализа по Вайльду. Эта про-
цедура предполагает определение весов (диа-
гностических коэффициентов) каждого из 
признаков. При этом достижение некоего поро-
гового значения по сумме баллов, присвоенных 
каждому из признаков и  полученных расчет-
ным путем, позволяет ставить диагноз. При 
всей внешней привлекательности предлагае-
мый подход имеет ряд существенных недостат-
ков.

И. И. Ивановой с соавт. (2016) [10] проведен 
сравнительный анализ описанных выше подхо-
дов. Отмечается, что, несмотря на  довольно 
тщательный подбор критериев и относительно 
высокую воспроизводимость, они содержат 
много признаков, имеющих субъективное тол-
кование. К  таким признакам были отнесены, 
в  первую очередь, кожно-мышечные стигмы: 
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тонкая бархатистая кожа, кожа как «замша», 
приросшие мочки ушей, гипертелоризм глаз, 
голубые склеры, слабость мышц живота. Та-
ким образом, наиболее надежными являются 
КП ДЭГ, при оценке которых удается добиться 
наибольшего объективизма. Наиболее принци-
пиальный, с  нашей точки зрения, недостаток 
балльной системы оценки ДСТ не может быть 
разрешен в рамках такого подхода.

Мы предлагаем решать эту проблему с  по-
зиций существования различных диспластиче-
ских фенотипов [6]. Комитет экспертов РКО 
(ранее ВНОК) в 2009 г. предложил первые рос-
сийские рекомендации по диагностике ННСТ 
(пересмотр 2013) [19, 20], согласно которым 
следует выделять классифицируемые (т. н. мо-
ногенные ННСТ — СМ, СЭД, несовершенный 
остеогенез и  др.) и  неклассифицированные 
формы. Последние, в  свою очередь, подразде-
ляются на  ряд наследственных синдромов 
(в  первую очередь  — пролапса митрального 
клапана) [15–18, 46] и группу диспластических 
фенотипов (ДФ), к  которым отнесены марфа-
ноподобный фенотип (МПФ), марфаноидная 
внешность (МВ), синдром ГМС, элерсоподоб-
ный, смешанный и неклассифицируемый фено-
типы. Алгоритм диагностики МВ и МП Ф ос-
нован на оценке вовлечения костной системы 
(ВКС), описанной в пересмотре ГК СМ.

Для понимания целесообразности выделе-
ния группы ДФ, характеризующихся призна-
ками ВКС, и  правомерности использования 
диагностических критериев этих ДФ, следует 
подробно рассмотреть этапы развития пред-
ставлений о СМ и подходы к его диагностике.

Диагностика СМ за последнее время пре-
терпела существенные изменения. Первые по-
пытки систематизировать клинические прояв-
ления заболеваний соединительной ткани при-
надлежат V. M cKusick (1955). В  то время уже 
было известно, что СМ — заболевание с чрез-
вычайно широким спектром клинических про-
явлений со стороны различных органов и  си-
стем. Одним из наиболее клинически значимых 
проявлений, нередко обусловливающих исход 
заболевания, является расширение аорты. При 
этом отмечалось, что аневризма аорты может 
развиваться в  любом возрасте, что затрудняет 
диагностику СМ [13].

Первые согласованные диагностические 
критерии, получившие названия Гентских (ГК), 
были приняты только в 1996 г., после определе-
ния роли фибриллина (FBN) в  патогенезе СМ 
[40]. Тогда стало ясно, что наличие семейного 
анамнеза без клинических проявлений не явля-
ется основанием для постановки этого диагно-

за. Таким образом, целью разработки ГК яви-
лось стремление уменьшить гипердиагностику 
этого заболевания. Основным принципом ГК 
(1996) является оценка проявлений заболева-
ния по различным системам организма: опор-
но-двигательной, кожной, зрительной, сердеч-
но-сосудистой и пр.

Клинические и фенотипические проявления 
со стороны различных систем были разделены 
на большие и малые. При выявлении больших 
признаков говорили о патологических измене-
ниях в той или иной системе, малых — о вовле-
чении той или иной системы. Диагноз устанав-
ливался при наличии патологических измене-
ний соединительной ткани не менее чем в двух 
системах органов и признаков вовлечения тре-
тьей системы. При наличии данных семейного 
анамнеза или генетического подтверждения 
мутации гена FBN1 достаточно выявить пато-
логические изменения со стороны одной из си-
стем и признаки вовлечения в другой.

Основные внешние проявления СМ, наибо-
лее часто обращающие на себя внимание кли-
ницистов,  — костные [2]. К  костным призна-
кам отнесены килевидная и  воронкообразная 
деформации грудной клетки, АРД, нарушения 
соотношения пропорций тела (ДСМ), высокое 
арковидное нёбо, плоскостопие, СДП. Наличие 
четырех любых признаков из этого числа по-
зволяет выявить ВКС в  диспластический про-
цесс.

Несмотря на несомненные достоинства это-
го алгоритма, позволяющего выявлять СМ 
в 95–97% случаев, ГК 1996 года имели ряд не-
достатков, что привело к пересмотру Гентской 
нозологии (2010) [45]. Новые рекомендации за-
метно упростили процедуру выявления СМ. 
Было введено понятие системное вовлечение 
соединительной ткани (СВСТ), для оценки ко-
торого предложена балльная оценка наиболее 
специфичных для СМ признаков. Впервые 
были выделены два наиболее специфичных 
клинических проявления СМ  — расширение 
аорты и  эктопия хрусталика. Диагноз СМ мо-
жет быть поставлен по наличию одного из этих 
проявлений при выявлении не менее семи бал-
лов по шкале СВСТ. Возросла также значи-
мость результатов генетического обследова-
ния  — доказанный дефект FBN1 является од-
ним из наиболее значимых факторов, 
позволяющих установить диагноз.

Как уже было сказано, в шкалу СВСТ вклю-
чены признаки, наиболее специфичные для 
распознавания СМ — часть из них характери-
зует изменения со стороны внутренних орга-
нов, выявление которых невозможно без прове-
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дения дополнительных исследований. Основ-
ная же часть признаков, входящих в  шкалу 
СВСТ, характеризует ВКС. Однако в пересмо-
тре ГК (2010) есть некоторые изменения со 
стороны отдельных признаков по сравнению 
с  ГК (1996). Так, авторы ревизованных ГК 
(2010) в качестве наиболее специфичного при-
знака называют АРД, присваивая ей три балла 
в  том случае, если выявляются оба симпто-
ма — большого пальца и запястья, разное коли-
чество баллов присваивается килевидной и во-
ронкообразной ДГК, для выявления СМ более 
специфичным оказывается первый вариант. 
В  пересмотре ГК появилось также несколько 
признаков, отсутствовавших в  ГК (1996)  — 
вальгусная деформация стопы, лицевые диз-
морфии, в то время как арковидное нёбо из пе-
речня костных признаков в ГК (2010) было ис-
ключено.

В  то же время, алгоритм диагностики СМ, 
описанный в ГК (1996) и основанный на оцен-
ке вовлечения со стороны отдельных систем, 
оказался перспективным для выделения таких 
ДФ как МВ и МПФ. Согласно рекомендациям 
РКО (2013), для диагностики МВ и МП Ф не
обходимо выявление признаков ВКС. О ВКС  
следует говорить при наличии не менее четы-
рех КП ДЭГ при обязательном сочетании АРД 
и ДСМ . К  другим КП, входящим в  алгоритм 
ВКС относят: килевидную и воронкообразную 
ДГК, СДП, плоскостопие, вальгусную дефор-
мацию стопы, арковидное небо, лицевые диз-
морфии (нарушение прикуса, нарушения роста 
зубов и другие).

Таким образом, диагностика ДФ марфано-
идного континуума основана на  выявлении 
ВКС. При этом о МВ можно говорить при на-
личии ВКС без признаков поражения сердеч-
но-сосудистой и дыхательной системы, а также 
зрительного аппарата. Напротив, для диагно-
стики МПФ необходимо, кроме признаков 
ВКС, выявление значимых изменений со сто-
роны сердечно-сосудистой системы, в  первую 
очередь — расширения аорты.

В алгоритм диагностики ВКС, как уже было 
сказано, положен принцип оценки вовлечения 
отдельных систем, заимствованный из ГК 
(1996). В то же время сам набор костных стигм 
ДЭГ, учитывающийся в  выявлении ВКС, был 
скорректирован после выхода в свет ревизован-
ных ГК (2010). При этом авторы рекомендаций 
РКО допускают использование более мягких 
пороговых значений для ДСМ.

ДСМ называют изменение длинниковых 
размеров скелета и согласно Гентской нозоло-
гии для выявления СМ необходимо выполне-

ние одновременно обоих коэффициентов доли-
хостеномелии (КД) — отношение размаха рук 
к росту (РР: Р) >1,05 и соотношение верхнего 
сегмента тела к нижнему (В: Н) < 0,86. В таком 
случае присваивается всего один балл СВСТ. 
Таким образом, ДСМ является сравнительно 
низко специфичным признаком для диагности-
ки СМ.

Для диагностики ВКС согласно рекоменда-
циям РКО оказывается достаточным выполне-
ние хотя бы одного КД, при этом снижен и ди-
агностический порог для каждого из них — РР: 
Р>1,03 и В : Н<0,89. Само собой разумеется, 
что использование различных пороговых зна-
чений ДСМ существенно влияет на частоту вы-
явления этого признака [26].

Неоднозначна также оценка такого КП как 
АРД, включающего симптомы большого паль-
ца и запястья. Согласно ГК (2010), при выявле-
нии одновременно обоих симптомов АРД при-
сваивается три балла системного вовлечения, 
при выявлении какого-либо одного из симпто-
мов — один балл. Таким образом, АРД являет-
ся одним из наиболее важных и специфичных 
признаков в  шкале СВСТ. Между тем, в  дей-
ствующем алгоритме ВКС диагностическая 
мощность отдельных симптомов АРД не оце-
нена [8].

Представляется также необоснованным уда-
ление из числа КП, участвующих в алгоритме 
ВКС, такого признака как высокое арковидное 
небо. Это связано, по-видимому, с отсутствием 
общепринятых диагностических порогов этого 
признака  — за норму обычно принимают 
8–16  мм, однако есть основания считать, что 
такой подход к оценке высокого неба у лиц мо-
лодого возраста чреват гипердиагностикой [1].

В то же время, клиническое значение имеют 
не только КП, выявления которых достаточно 
для заключения о ВКС. Известно, что костные 
дизморфии часто сочетаются с  кардиальными 
стигмами дизэмбриогенеза, оказывают влияние 
на формирование сердечных аритмий [4] и раз-
витие склеро-дегенеративных поражений аор-
ты [30].

Однако описанный выше подход, основан-
ный на  необходимости выделения ряда ДФ, 
признается до сих пор не всеми исследователя-
ми. Несмотря на то, что с момента первого упо-
минания о диспластических фенотипах прошло 
уже более 10  лет [5, 9], исследования, посвя-
щенные анализу клинической значимости ДФ, 
очень немногочисленны. Большинство же ра-
бот, вышедших за этот период, по-прежнему 
опирается на  устаревшие подходы к  диагно-
стике ННСТ, в ряде случаев авторы вообще не 
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указывают методы диагностики ДСТ. В основ-
ном используется количественный подход без 
попыток разделить группу ДСТ на  какие-ли-
бо ДФ.

В  2016  году были опубликованы Нацио-
нальные рекомендации, разработанные груп-
пой экспертов Российского научного меди-
цинского общества терапевтов (РНМОТ) [21]. 
В  них по-прежнему используется термин 
«дисплазии соединительной ткани». Согласно 
этим рекомендациям, следует выделять гене-
тически обусловленные синдромные формы 
ДСТ (СМ, С ЭД, несовершенный остеогенез, 
синдром Билса, синдром Стиклера и  др.) 
и  мультифакторные  — недифференцирован-
ные ДСТ, которые имеют генетическую осно-
ву, но проявляются под воздействием многих 
факторов.

В рекомендациях РНМОТ предлагается вы-
деление трех групп ДСТ: I группа относится 
к лицам моложе 35 лет, II и III используется для 
диагностики ДСТ у лиц старше 35 лет. Наравне 
с синдромными формами ДСТ, к I группе авто-
рами отнесены и  лица, имеющие лишь АТК 
и Д ГК и/или деформацию позвоночника 
1–2 степени даже при отсутствии изменений со 
стороны внутренних органов. Пациентам этой 
группы авторы рекомендаций предлагают из-
менение образа жизни, а при наличии синдром-
ных форм ДСТ — медикаментозное и хирурги-
ческое лечение.

Следует отметить, что в  алгоритме оценки 
ДСТ во всех трех группах обязательным явля-
ется наличие АТК, из чего можно заключить, 
что у лиц с другим типом телосложения авто-
ры рекомендаций РНМОТ (2016) диагностиро-
вать ДСТ не считают возможным. В ряде слу-
чаев (III группа ДСТ) только выявления АТК 
оказывается достаточно для предложений по 
изменению образа жизни и обучения пациента 
программам, в  которые входят гимнастика 

и изменение характера питания. При этом от-
мечается, что для лиц старше 35  лет наличие 
АТК может рассматриваться как вариант нор-
мы. Кроме того, РНМОТ предлагают выделять 
30 клинико-функциональных синдромов, охва-
тывающих практически все разделы медици-
ны — кардиологию, гематологию, акушерство 
и гинекологию, урологию, неврологию, косме-
тические проблемы и т. д. вплоть до синдрома 
внезапной смерти.

Таким образом, вопросы диагностики 
и  классификации ННСТ остаются одной из 
наиболее сложных и  спорных проблем совре-
менной медицины. В настоящее время на тер-
ритории России действуют рекомендации РКО 
и Р НМОТ, содержащие противоречивую ин-
формацию. В  то же время большинством ис-
следователей используются количественные 
и  балльные подходы. Это приводит к  невоз-
можности сопоставления результатов, получае-
мых в разных исследованиях.

Однако, несмотря на  принципиальные раз-
личия названных подходов, следует отметить 
тот факт, что большинство признаков, входя-
щих в  эти алгоритмы, характеризует вовлече-
ние в  диспластический процесс костной тка-
ни — деформации грудной клетки и позвоноч-
ника, симптомы АРД и  коэффициенты ДСМ, 
плоскостопие, высокое небо и другие лицевые 
дизморфии. При этом в  рекомендациях РКО 
в качестве высокоспецифичных признаков вы-
делены АРД и ДСМ . Костные признаки ДЭГ 
входят в  диагностический алгоритм синдрома 
Марфана и  ряда диспластических фенотипов, 
таких как МВ и МП Ф. Кроме уже названных 
ДФ, предлагается оценивать признаки ВКС 
у пациентов с ПМК [7]. Это представляется це-
лесообразным в свете ГК (2010), где ПМК рас-
сматривается как один из признаков СМ.

Исходя из вышесказанного, формируется 
совокупность состояний, общим для которых 

Синдром  
Марфана

Норма ПДС МВ ПМК с ВКС МПФ

Вовлечение костной системы (ВКС)

Рис. 1. Диспластические фенотипы марфаноидного континуума
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является ВКС. Мы предлагаем рассматривать 
эти состояния в  рамках некой диспластиче-
ской протяженности — марфаноидного конти-
нуума, где с  одной стороны располагается 
норма, а  с  другой  — СМ (рис.  1). Признаки 
ВКС являются общими для этих ДФ. Также 
мы считаем важным оценивать наличие при-
знаков ВКС у лиц с пролабированием створок 
митрального клапана (ПМК с ВКС ). Ближе 
к СМ  в  рамках марфаноидного континуума 
расположен марфаноподобный фенотип 
(МПФ), который характеризуется признаками 
ВКС и  вовлечением других систем  — в  пер-
вую очередь, со стороны ССС (расширение 
аорты, клинически значимые нарушения сер-
дечного ритма, развитие кардиомиопитии) 
[29]. Кроме того, следует выделять группу лиц 
с  повышенной диспластической стигматиза-
цией (ПДС), о  которой следует говорить при 
наличии большого числа низкоспецифичных 
КП ДЭГ при отсутствии вовлечения других 
систем организма.

Таким образом, на  основании фенотипиче-
ского обследования может быть выделена груп-
па лиц, имеющая признаки ВКС. Дальнейшая 
идентификация ДФ, характеризующихся при-
знаками ВКС, требует выявления определен-
ных изменений со стороны сердечно-сосуди-
стой системы  — выбухание створок митраль-
ного клапана (ПМК с ВКС) или пограничного 
расширения аорты (МПФ).

Прогностическое значение этих ДФ показа-
но весьма убедительно. Установлено, что даже 
в  молодом возрасте у  таких пациентов чаще 
выявляются сердечные аритмии [25] и  прояв-
ления вегетативной дисфункции [22, 23], не-
редко у них обнаруживаются признаки кардио-
миопатии, проявляющиеся снижением цирку-
лярной систолической деформации ЛЖ [14, 29] 
на  фоне относительно большей его толщины 
[27]. Оценен вклад ВКС в развитие остеопении 
у  молодых мужчин с  недостаточностью пита-
ния [28]. Есть данные, что признаки ВКС могут 
рассматриваться как самостоятельный предик-
тор фибрилляции предсердий и склеро-дегене-
ративных поражений аорты у лиц старших воз-
растных групп [4, 30].

Заключение

Подходы к  диагностике и  классификации 
ННСТ в нашей стране остаются несогласован-
ными. Применение количественного и  балль-
ного подходов к  выявлению так называемой 
ДСТ, не позволяет получить достоверные 
и воспроизводимые результаты. Алгоритм, из-

ложенный в  рекомендациях РНМОТ (2016), 
учитывающий наличие только одного призна-
ка (деформации грудной клетки и/или позво-
ночника) у лиц с астеническим типом консти-
туции не только приводит к существенной ги-
пердиагностике ДСТ, но и не позволяет 
оценить вклад других дизморфий в  морфо-
функциональные характеристики сердечно-со-
судистой системы. Выявление ДФ, характери-
зующихся признаками вовлечения костной си-
стемы, позволяет стратифицировать риск 
расширения аорты, развития значимых нару-
шений сердечного ритма, выраженности веге-
тативной дисфункции.
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дицина; 1968.

Радзинский В. Е., ред. Перинеология: учеб-
ное пособие. М.: РУДН; 2008.

Brandenburg J.H., Ponti G.S., Worring A.F. 
eds. Vocal cord injection with autogenous fat. 3 rd 
ed. NY: Mosby; 1998.

Глава из книги: Автор (ы) название главы 
(знак точка) В кн.: или In: далее описание кни-
ги [Автор (ы) название книги (знак точка) ме-
сто издания (двоеточие) название издательства 
(знак точка с запятой) год издания] (двоеточие) 
стр. от и до.

Коробков Г.А. Темп речи. В кн.: Современ-
ные проблемы физиологии и патологии речи: 
сб. тр. Т. 23. М.; 1989: 107–11.

Статья из журнала
Автор (ы) название статьи (знак точка) на-

звание журнала (знак точка) год издания (знак 
точка с запятой) том (если есть в круглых скоб-
ках номер журнала) затем знак (двоеточие) 
страницы от и до.

Кирющенков А. П., Совчи М. Г., Иванова П. 
С. Поликистозные яичники. Акушерство и ги-
некология. 1994; N 1: 11–4.

Brandenburg J. H., Ponti G. S., Worring A. F. 
Vocal cord injection with autogenous fat: a long-
term magnetic resona. Laryngoscope. 1996; l06 
(2, pt l): 174–80.

Тезисы докладов, материалы научных конф.
Бабий А. И., Левашов М. М. Новый алго-

ритм нахождения кульминации эксперимен-
тального нистагма (миниметрия). III съезд ото-
риноларингологов Респ. Беларусь: тез. докл. 
Минск; 1992: 68–70.

Салов И.А., Маринушкин Д.Н. Акушерская 
тактика при внутриутробной гибели плода. 
В  кн.: Материалы IV Российского форума 
«Мать и дитя». М.; 2000; ч. 1: 516–9.

Авторефераты
Петров С. М. Время реакции и слуховая 

адаптация в норме и при периферических по-
ражениях слуха. Автореф. дис… канд. мед. 
наук. СПб.; 1993.

Описание Интернет-ресурса
Щеглов И. Насколько велика роль микрофло-

ры в биологии вида-хозяина? Живые системы: 
научный электронный журнал. Доступен по: 
http://www.biorf.ru/catalog.aspx?cat_id=396&d_
no=3576 (дата обращения 02.07.2012).

Kealy M. A., Small R. E., Liamputtong P. 
Recovery after caesarean birth: a qualitative study 
of women’s accounts in Victoria, Australia. BMC 
Pregnancy and Childbirth. 2010. Available at: 
h t t p : / / w w w. b i o m e d c e n t r a l . c o m / 1 4 7 1 –
2393/10/47/. (accessed 11.09.2013)

Для всех статей, имеющих DOI, индекс не-
обходимо указывать в конце библиографиче-
ского описания.

По новым правилам, учитывающим требо-
вания международных систем цитирования, 
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библиографические списки (References) входят 
в англоязычный блок статьи и, соответственно, 
должны даваться не только на языке оригинала, 
но и в латинице (романским алфавитом). Поэ-
тому авторы статей должны давать список ли-
тературы в двух вариантах: один на языке ори-
гинала (русскоязычные источники кириллицей, 
англоязычные латиницей), как было принято 
ранее, и отдельным блоком тот же список лите-
ратуры (References) в романском алфавите для 
Scopus и других международных баз данных, 
повторяя в нем все источники литературы, не-
зависимо от того, имеются ли среди них ино-
странные. Если в списке есть ссылки на ино-
странные публикации, они полностью повторя-
ются в списке, готовящемся в романском 
алфавите.

В романском алфавите для русскоязычных 
источников требуется следующая структура би-
блиографической ссылки: автор(ы) (транслитера-
ция), перевод названия книги или статьи на ан-
глийский язык, название источника (транслите-
рация), выходные данные в цифровом формате, 
указание на язык статьи в скобках (in Russian). 

Технология подготовки ссылок с использо-
ванием системы автоматической транслитера-
ции и переводчика.

На сайте http://www.transliter.ru можно бес-
платно воспользоваться программой трансли-
терации русского текста в латиницу. Програм-
ма очень простая.
1. Входим на сайт, вставляем в специальное 

поле весь текст библиографии на русском 
языке и нажимаем кнопку «в транслит».

2. Копируем транслитерированный текст в го-
товящийся список References.

3. Переводим с помощью автоматического пе-
реводчика  название книги, статьи, поста-
новления и т.д. на английский язык, перено-
сим его в готовящийся список. Перевод, без-
условно, требует редактирования, поэтому 
данную часть необходимо готовить челове-
ку, понимающему английский язык.

4. Объединяем описания  в соответствии с при-
нятыми правилами  и редактируем список. 

5. В конце ссылки в круглых скобках указыва-
ется (in Russian). Ссылка готова.
Примеры транслитерации русскоязычных 

источников литературы для англоязычного 
блока статьи

Книга: Avtor (y) Nazvanie knigi (znak tochka) 
[The title of the book in english] (znak tochka)  
Mesto izdaniya (dvoetochie) Nazvanie izdatel’st-
va (znak tochka s zapyatoy) god izdaniya.

Preobrazhenskiy B. S., Temkin Ya. S., 
Likhachev A. G. Bolezni ukha, gorla i nosa. [Dis-

eases of the ear, nose and throat]. M.: Meditsina; 
1968. (in Russian).

Radzinskiy V. E., ed. Perioneologiya: ucheb-
noe posobie. [Perineology tutorial]. M.: RUDN; 
2008. (in Russian).

Глава из книги: Avtor (y) Nazvanie glavy 
(znak tochka) [The title of the article in english] 
(znak tochka) In: Avtor (y) Nazvanie knigi (znak 
tochka) Mesto izdaniya (dvoetochie) Nazvanie iz-
datel’stva (znak tochka s zapyatoy) god izdaniya]. 
(dvoetochie) stranisi ot i do.

Korobkov G. A. Temp rechi. [Rate of speech]. 
V kn.: Sovremennye problemy fiziologii i pa-
tologii rechi: sb. tr. T. 23. M.; 1989: 107–11. (in 
Russian).

Cтатья из журнала: Avtor (y) Nazvanie stat’I 
(znak tochka)  [The title of the article in english] 
(znak tochka) Nazvanie zhurnala (znak tochka) 
god izdaniya (znak tochka s zapyatoy) tom (esli 
est’ v kruglykh skobkakh nomer zhurnala) zatem 
(znak dvoetochie) stranitsy ot i do.

Kiryushchenkov A. P., Sovchi M. G., Ivano-
va P. S. Polikistoznye yaichniki. [Polycystic ova-
ry]. Akusherstvo i ginekologiya. 1994; N 1: 11–4. 
(in Russian).

Тезисы докладов, материалы научных конф.
Babiy A. I., Levashov M. M. Novyy algoritm 

nakhozhdeniya kul’minatsii eksperimental’nogo 
nistagma (minimetriya). [New algorithm of find-
ing of the culmination experimental nystagmus 
(minimetriya)]. III s’ezd otorinolaringologov 
Resp. Belarus’: tez. dokl. Minsk; 1992: 68–70. (in 
Russian).

Salov I. A., Marinushkin D. N. Akusherskaya 
taktika pri vnutriutrobnoy gibeli ploda. [Obstetric 
tactics in intrauterine fetal death]. V kn.: Materi-
aly IV Rossiyskogo foruma «Mat’ i ditya». M.; 
2000; ch.1:516–9. (in Russian).

Авторефераты
Petrov S. M. Vremya reaktsii i slukhovaya ad-

aptatsiya v norme i pri perifericheskikh porazheni-
yakh slukha. [Time of reaction and acoustical ad-
aptation in norm and at peripheral defeats of hear-
ing]. PhD thesis. SPb.; 1993. (in Russian).

Описание Интернет-ресурса
Shcheglov I. Naskol’ko velika rol’ mikroflory 

v biologii vida-khozyaina? [How great is the mi-
croflora role in type-owner biology?]. Zhivye 
sistemy: nauchnyy elektronnyy zhurnal. Avail-
able at: http://www.biorf.ru/catalog.aspx?cat_
id=396&d_no=3576 (accessed 02.07.2012). (in 
Russian).

ОТВЕТСТВЕННОСТЬ ЗА ПРАВИЛЬ-
НОСТЬ БИБЛИОГРАФИЧЕСКИХ ДАН-
НЫХ НЕСЕТ АВТОР.
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Остальные материалы предоставляются 
либо на русском, либо на английском языке, 
либо на обоих языках по желанию.

Структура основного текста статьи.
Введение, изложение основного материала, за-

ключение, литература. Для оригинальных иссле-
дований — введение, методика, результаты иссле-
дования, обсуждение результатов, литература.

В разделе «методика» обязательно указыва-
ются сведения о статистической обработке экс-
периментального или клинического материала. 
Единицы измерения даются в соответствии с 
Международной системой единиц — СИ. Фа-
милии иностранных авторов, цитируемые в 
тексте рукописи, приводятся в оригинальной 
транскрипции. 

Объем рукописей. 
Объем рукописи обзора не должен превы-

шать 25 стр. машинописного текста через два 
интервала, 12 кеглем (включая таблицы, спи-
сок литературы, подписи к рисункам и резюме 
на английском языке), поля не менее 25  мм. 
Нумеруйте страницы последовательно, начи-
ная с титульной. Объем рукописи статьи экс-
периментального характера не должен превы-
шать 15 стр. машинописного текста; кратких 
сообщений (писем в редакцию) — 7 стр.; отче-
тов о конференциях — 3 стр.; рецензий на кни-
ги — 3 стр. Используйте колонтитул — сокра-
щенный заголовок и нумерацию страниц, для 
помещения вверху или внизу всех страниц 
статьи.

Иллюстрации и таблицы. Число рисунков 
рекомендуется не более 5. В подписях под ри-
сунками должны быть сделаны объяснения 
значений всех кривых, букв, цифр и прочих 
условных обозначений. Все графы в таблицах 
должны иметь заголовки. Повторять одни и те 

же данные в тексте, на рисунках и в таблицах 
не следует. Рисунки, схемы, фотографии 
должны быть представлены в расчете на пе-
чать в черно-белом виде или уровнями серого 
в точечных форматах tif, bmp (300–600 dpi), 
или в векторных форматах pdf, ai, eps, cdr. 
При оформлении графических материалов 
учитывайте размеры печатного поля Журнала 
(ширина иллюстрации в одну колонку — 90 
мм, в 2 — 180 мм). Масштаб 1:1. 

РЕЦЕНЗИРОВАНИЕ

Статьи, поступившие в редакцию, обяза-
тельно рецензируются. Если у рецензента воз-
никают вопросы, то статья с комментариями 
рецензента возвращается Автору. Датой посту-
пления статьи считается дата получения Редак-
цией окончательного варианта статьи. Редак-
ция оставляет за собой право внесения редак-
торских изменений в текст, не искажающих 
смысла статьи (литературная и технологиче-
ская правка). 

АВТОРСКИЕ ЭКЗЕМПЛЯРЫ ЖУРНАЛА

Редакция обязуется выдать Автору 1 экзем-
пляр Журнала с опубликованной рукописью. 
Авторы, проживающие в Санкт-Петербурге, 
получают авторский экземпляр Журнала непо-
средственно в Редакции. Иногородним Авто-
рам авторский экземпляр Журнала высылается 
на адрес автора по запросу от автора.

АДРЕС РЕДАКЦИИ

194100, Санкт-Петербург, Литовская ул., 2 
e-mail: annashapovalova@yandex.ru. 
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Дополните льные профессиона льные программы 
«Бере ж ливые технологии в ме дицинской практике»

«Фабрик а бере ж ливых процессов в ме дицинской практике» 

ФГБОУ ВО «Санкт-Петербургский государственный пе-
диатрический медицинский университет» Министерства 
здравоохранения Российской Федерации на базе фа-
культета послевузовского и дополнительного профес-
сионального образования проводит циклы повышения 
квалификации руководителей медицинских организаций, 
врачей, среднего медицинского персонала по вопросам 
бережливого производства в здравоохранении.

Дополнительные профессиональные программы повы-
шения квалификации врачей «Бережливые технологии 
в медицинской практике», «Фабрика бережливых про-
цессов в медицинской практике», реализуются ведущими 
специалистами кафедры социальной педиатрии и орга-
низации здравоохранения в сотрудничестве с клиниче-
скими кафедрами и симуляционным центром универси-
тета.

В процессе обучения рассматриваются теоретические основы бережливого производства, инструменты реализации этой 
технологии в медицинской организации, слушатели знакомятся с опытом практической реализации принципов «береж-
ливого производства» в медицинских организациях и организацией работ по Федеральным проектам: «Бережливая по-
ликлиника», «Новая модель медицинской организации, оказы-
вающей первичную медико-санитарную помощь», использова-
ния «лучших практик» медицинской деятельности, вопросами 
проектного подхода в управлении медицинской организацией.

Кафедра оказывает организационно-методическую поддерж-
ку руководителям медицинских организаций по вопросам про-
ектного управления изменениями в медицинской организации, 
направленными на усовершенствование процессов с целью 
повышения удовлетворенности пациентов, доступности оказы-
ваемых услуг, устранения существующих потерь.

В рамках указанного направления проводятся научно-прак-
тические мероприятия, позволяющие обмениваться опытом 
специалистам организаторам здравоохранения, аккумулиро-
вать лучшие практики организации оказания медицинской по-
мощи и процессов медицинской деятельности.

Возможно проведение выездных циклов.

Телефон: +7 (812) 416-52-25

Электронная почта: gpmafpk@mail.ru

http://gpmu.org/education/training/


