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Резюме 
В данном клиническом наблюдении проанализированы особенности течения клинической картины пациентки с па-
роксизмальной ночной гемоглобинурией, приведён анамнез жизни, данные лабораторных и инструментальных методов 
обследования и обсуждены возможности современных методов ведения пациентов с данной патологией. 
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Abstract 
In this case report, the features of the course of the clinical presentation in a patient with paroxysmal nocturnal hemoglobinuria 
are analyzed; a life history, data from laboratory and instrumental examination methods are provided; the possibilities of 
modern methods of managing this pathology are discussed. 
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Введение  
Пароксизмальная ночная гемоглобинурия (ПНГ) 

– это редковыявляемая приобретённая патология 
крови, связанная с соматической мутацией в гене 
PIGA, отвечающим за синтез гликозилфосфатиди-
линозитола, дефицит которого приводит к полной 
или частичной потере гликозилфосфатидил-якор-
ных белков (GPI-APs). Подобные якорные белки за-
крепляют на поверхности клеток различные 
гликозилированные белки, одними из которых яв-
ляются CD59 (ингибирующий фактор мембран ата-
кующего комплекса) и CD55 (фактор ускорения 
распада комплемента), защищающие от воздействия 
собственной системы комплимента, в связи с поте-
рей защитных механизмов не происходит подавле-
ние C3 и C5 конвертаз, которые в дальнейшем 
индуцирует сборку мембраноатакующего ком-
плекса на поверхности эритроцитов, а также, по не-
которым данным, лейкоцитов и клеток эндотелия. 
[4,5] Появление подобной мутации в плюрипотент-
ной гемопоэтической стволовой клетке ведет к ти-
пичным проявлениям пароксизмальной ночной 

гемоглобинурии: комплемент-ассоциированному 
внутрисосудистому гемолизу, поражению костного 
мозга и повышенному риску тромбообразования. 
Сохранение клеток с мутацией PIGA обусловлено 
клональным преимуществом перед пулом нормаль-
ных клеток, которое со временем приводит к мани-
фесту заболевания. [1-3] Частота встречаемости 
данной патологии составляет примерно 1-2 случая 
на миллион в год. [10] 

Как уже упоминалось, одним из биологических 
проявлений ПНГ является высокий риск тромбоза, 
механизм которого плохо изучен. На данный момент 
принято считать, что тромбирование сосудов об-
условлено выбросом большого количества продук-
тов распада эритроцитов и увеличенной экспрессией 
активированными лейкоцитами ингибитора актива-
тора плазминогена 1 типа. Высвободившийся гемо-
глобин ведет к избыточной утилизации оксида азота 
(NO), активации тромбоцитов, гипертензии и разви-
тию тромбофлебита местного типа. [6-8] В связи с 
этим мы можем утверждать, что ПНГ в некоторых 
случая является первопричиной появления синдрома 
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реактивный белок - 80 мг/л, ревматоидный фактор 
- 2.82 МЕ/мл, ферритин – 301 мкг/л, антинуклеар-
ный фактор - 1:1280, антитела к двуспиральной 
ДНК - 9.55 МЕ/мл, HLA B 27 - отрицательный, вол-
чаночный антикоагулянт - 0.9, анализ на антитела к 
фосфолипидам отрицательный, С3 - 1.8 г/л, С4 - 
0.72, антитела к тромбоцитам, В12 и фолиевая кис-
лота в норме.  

Во время госпитализации также выполнена ко-
лоноскопия с осмотром до проксимальной трети по-
перечно-ободочной кишки (далее эндоскоп не 
проведен из-за выраженного отека слизистой и су-
жения просвета кишки до 8 мм). На осмотренном 
участке толстой кишки визуализировался колит с 
множественными кровоизлияниями и наложениями 
фибрина. Выполнена биопсия: лимфоплазмоцитар-
ная инфильтрация собственной пластинки с очаго-
вой слабой инфильтрацией, очаговым отеком, 
полнокровием капилляров, свежими кровоизлия-
ниями. Признаков язвенного колита, ишемического 
колита не получено. Назначена терапия салофаль-
ком 1500 мг/сут. 

При контрольной колоноскопии в июне 2021г 
отмечается изменение сосудистого рисунка на не-
больших участках. Выполнена биопсия слизистой 
оболочки дистальной трети сигмовидной кишки: 
структура крипт сохранена, частью неравномерно 
распределена, перикриптальный фиброз собствен-
ной пластинки, ее слабая лимфоплазмоцитарная ин-
фильтрация, без признаков воспаления.  

В ноябре 2022 года находилась на стационарном 
лечении в течение 9 дней в ФГБУ ГНЦ ФМБЦ им. 
А.И. Бурназяна ФМБА.  

Данные физического обследования. На момент 
поступления в стационар состояние пациентки оце-
нивалось, как относительно удовлетворительное, 
кожные покровы нормальной окраски и влажности, 
теплые, наблюдалась пастозность стоп и голеней. В 
легких дыхание ослабленное, хипов нет. Тоны 
сердца приглушены, ритмичные ЧСС 72 удара в 
мин, артериальное давление 100/60 мм.рт.ст. При 
осмотре органов брюшной полости: увеличение 
объема живота за счет ненапряженного асцита и 
вздутия, увеличение печени (+3 см из-под края ре-
берной дуги). 

Результаты дополнительного обследования. В 
общеклиническом исследования выявлено повыше-
ние СОЭ до 37 мм/ч, лейкоцитов – 13,67 тысяч, цве-
тового показателя – 1,13, среднего объема 
эритроцитов – 108,4 fL, и снижение гематокрита – 
33,7 %, тромбоцитов – 39 10^9/L. В биохимическом 
анализе крови определялись гипопротеинемия – 
65,5 г/л, гипоальбуминемия – 37,6 г/л, гипербили-
рубинемия за счет прямой фракции (BILD2) – 7,0 
мкмоль/л (общий билирубин в рамках референтных 
значений), повышение щелочной фосфатазы – 170 
Е/л и лактатдегидрогеназы – 240 Е/л, С-реактивный 
белок – 13,04 мг/л, ферритин и железо в рамках ре-
ферентных значений. В коагулограмме Д-димер 
1540 мкг/л. В рамках проведения дообследования 
исследованы онкомаркеры: СА 15-3, СА 19-9 (в рам-
ках референтных значений), СА 125 (105,4 U/ml). 

Бадда-Киари. Синдром Бадда-Киари – редкий син-
дром, обусловленный обтурацией печеночных вен. 
Эта патология приводит к повышению давления в 
системе воротной вены печени и застою крови, на 
фоне повышенной фильтрации развивается асцит. 
Также тромбоз вызывает центрилобулярный некроз 
и ишемию долек, сопровождающуюся жировыми 
изменениями. [9] 

Сочетание данных заболеваний редко описыва-
ется в литературе, однако ниже мы приводим опыт 
ведения пациентки с синдромом Бадда-Киари на 
фоне гиперкоагуляции вызванной пароксизмальной 
ночной гемоглобинурией.  

 
Описание клинического наблюдения 
Пациентка П. 1979 года рождения, находилась 

на стационарном лечении в терапевтическом отде-
лении ФГБУ ГНЦ ФМБЦ им. А.И. Бурназяна 
ФМБА России в связи с наличием жалоб на сла-
бость, боли в животе с иррадиацией в поясницу.  

Анамнез. Тромбоцитопения впервые выявлена в 
25 лет во время 2 триместра второй беременности 
(тромбоциты 68 тысяч, нормохромная макроцитар-
ная анемия). После родоразрешения на 35-ой неделе 
(2004 год) назначен преднизолон 10мг в сутки на 
постоянной основе. С 2005 по 2021 годы тромбо-
циты сохранялись на уровне 70-80 тысяч, гемогло-
бин 66-120г/л, уровень сывороточного железа 2,0 
мкмоль/л.  

В 2020 году выполнена пункция костного мозга. 
По данным гистологического исследования вы-
явлена пролиферация гранулоцитарного ростка за 
счет зрелых форм. Назначена терапия преднизоло-
ном в дозе 50 мг в сутки с постепенным снижением 
дозы. На фоне терапии глюкокортикостероидами 
уровень тромбоцитов увеличился до 100 тысяч, од-
нако развился синдром Иценко-Кушинга, в связи с 
чем препарат был отменен.  

С 2020 года периодически беспокоили различ-
ные по интенсивности боли в эпигастральной, 
левой подвздошной области с иррадиацию в по-
ясничную область, в связи с чем неоднократно была 
госпитализирована для исключения почечной ко-
лики (диагноз не подтвердился). В том же году про-
ведена лапаротомия в объеме спленэктомии, по 
поводу спонтанного разрыва селезенки. По данным 
гистологического исследования селезенки отмеча-
ется истончение капсулы, участки дефектов кап-
сулы с наличием подкапсульных кровоизлияний, 
отека, полнокровием красной пульпы, расширением 
сосудистых синусов, единичные фолликулы селе-
зенки малых размеров, их реактивные центры исто-
щены. На фоне спленэктомии сохраняется 
тромпоцитопения вплоть до момента поступления 
пациентки в терапевтическое отделение ФГБУ ГНЦ 
ФМБЦ им. А.И. Бурназяна ФМБА России. 

В марте 2021г стала отмечать субфибрильное 
повышение температуры тела, периодичческую 
диарею с примесью крови, в связи с чем госпитали-
зирована в отделение колопроктологии для исклю-
чения желудочно-кишечного кровотечения. 
Лабораторно прямая проба Кумбса отрицательна, С-
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В условиях стационара выполненном МСКТ ор-
ганов грудной клетки о брюшной полости с конт-
растным усилением: неоклюзивный тромбоз 
ретропеченочного отдела нижней полой вены (син-
дром Бадда-Киари), фиброз печени, выявленное ги-
перваскулярное образование в S4a 
дифференцируется между аденомой и капиллярной 
гемангиомой, асцит, кисты левой почки, двусторон-
ний «малый» гидроторакс.  Также проводилось УЗИ 
нижних конечностей, по результатам, которого па-
тологии глубоких и магистральных стволов подкож-
ных вен не выявлена.  

Учитывая выявленное солидного образования 
по задней, левой стенке матки и повышением онко-
маркера CA-125 было проведено дообследование с 
помощью МСКТ органов малого таза с контраст-
ным усилением: картина кистозных образований 
яичников, солидное образование левого яичника со-
держащие жировую ткань - вероятно тератома, 
кости таза без признаков патологической пере-
стройки, лимфоузлы не увеличены. Проконсульти-
рована гинекологом, рекомендовано выполнение 
пункция брюшной полости с последующим цито-
логическим исследованием асцитической жидкости 
после стабилизации состояния и основных кли-
нико-лабораторных показателей, а так же оператив-
ное лечение в плановом порядке в объеме 
лапароскопии (лапаротомия), левосторонней аднек-
сэктомии со срочным гистологическим исследова-
нием левого яичника и решением окончательного 
объема оперативного вмешательства интраопера-
ционно по результатам срочного гистологического 
исследования. 

В ходе проведения дифференциальной диагно-
стики выполнена иммунофенотипическая диагно-
стика ПНГ (эритроциты тип II (частичная 
недостаточность CD 59) 0.10%, тип III (полное от-
сутствие  СD 59) 0.10%, суммарная величина эрит-
роцитарного ПНГ клона 0.20%, гранулоциты 
FLAER-/CD 24- 94.01%, моноциты FLAER-/CD 14- 
89.92%) и было заключено, что среди эритроцитов 
и лейкоцитов (гранулоцитов и моноцитов) был вы-
явлен ПНГ-клон.  

Таким образом, при обследовании у пациентки 
выявлены пароксизмальная ночная гемоглобинурия 
(клон ПНГ клеток 94%), тромбоцитопения, тромбоз 
печеночных вен и асцит. На основании исследова-
ний был установлен основной клинический диаг-
ноз: Пароксизмальная ночная гемоглобинурия (клон 
ПНГ 94%), классическая форма. Осложнения: тром-
боз печеночных вен, фиброз печени, асцит, двусто-
ронний гидроторакс, тромбоцитопения тяжелой 
степени. Сопутствующий клинический диагноз: Со-
лидное образование левого яичника. Кисты обоих 
яичников. Асцит 2 степени. Спаечный процесс ор-
ганов брюшной полости и малого таза. Тромбоз 
печеночных вен на фоне пароксизмальной ночной 
гемоглобинурии в сочетании с тромбоцитопенией.  

В период стационарного лечения были на-
значены следующие препараты: эноксапарин, ри-
факсимин, спиронолактон и фуросемид. На фоне 
антикоагулянтной, диуретической терапии отмечена 

положительная динамика - уменьшение размеров 
печени, асцита. В связи с тромбоцитопенией тяже-
лой степени, наличием тромбоза печеночных вен, 
риском развития гемолиза от проведения пункции 
брюшной полости в настоящее время решено воз-
держаться. Пациентка направлена в ГБУЗ МО МО-
НИКИ им. М. Ф. Владимирского на консультацию 
гематолога для решения вопроса о необходимости 
специфического лечения. Решение вопроса о пунк-
ции брюшной полости и лапароскопии будет при-
нято после коррекции тромбоцитопении, 
разрешения тромбоза печеночных вен, стабилиза-
ции состояния. 

Пациентка была выписана в удовлетворитель-
ном состоянии для продолжения амбулаторного 
лечения с рекомендациями по соблюдению диеты с 
ограничением соленой пищи и приему препаратов: 
верошпирон 100 мг в обед, фуросемид 40 мг утром 
и эликвис 2.5 мг 2 раза в сутки. Также рекомендо-
вано амбулаторное проведение исследования поли-
морфизма генов тромбофилии - FII, Fv, MTHFR, 
антител к B2 гликопротеину IgG, IgA с последую-
щей консультацией гематолога и генетика. 

 
Обсуждение 
Пароксизмальная ночная гемоглобинурия – ор-

фанное заболевание, механизм патогенеза которого 
изучен уже достаточно хорошо. Манифест данного 
заболевания начинается с нарастающего чувства 
усталости, тахикардии и слабости, могут наблю-
даться потемнение мочи, субфебрильная темпера-
тура и желтуха. Клинические проявления можно 
разделить на несколько групп согласно этиологии. 
Первая группа связана с тромботическими патоло-
гиями и проявляется в виде тромбозов вен и реже 
артерий. Достаточно частыми локализациями тром-
бов являются синусы твердой мозговой оболочки, 
система портальной и печеночной вен. Вторую 
группу можно сформировать на основе симптомов 
гладкомышечной дистонии, связанной с истоще-
нием запасов NO в тканях: у пациентов наблюдается 
дисфагия со спазмом пищевода, эректильная дис-
функция и абдоминальная боль. Дефицит оксида 
азота сказывается и на легочных артериях, индуци-
руя развитие легочной гипертензии с одышкой.  
Также нередко при пароксизмальной ночной гемо-
глобинурии выявляется хроническая болезнь почек, 
вызванная накоплением железа в почечной парен-
химе или тромбозом малых сосудов. [13] 

В связи с редкостью сочетания данных патоло-
гий достаточно действенных линий терапии еще не 
разработано. Однако для стабилизации состояния 
пациентов стоит проводить симптоматическую те-
рапию антикоагулянтами, тромболитическую и ди-
уретическую терапию. Ряд авторов отмечает 
возможность воздействия не только на симптомы, 
но и в целом непосредственно на первопричину па-
роксизмальной ночной гемоглобинурии с помощью 
моноклональных антител, а в частности, Экулизу-
маба, способного подавлять терминальную актив-
ность системы комплемента за счет высокого 
сродства к его С5-компоненту и предотвращать фор-
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мирование мембраноатакующего комплекса. [1,8] 
Однако данный препарат имеет ряд ограничений, 
например, тромбоцитопения, которая ограничивает 
возможность его применения у ряда пациентов, как 
в нашем наблюдении. Необходимо разрабатывать 
новые ингибиторы системы комплимента для ис-
ключения недочетов современной терапии.  

 
Заключение 
Пароксизмальная ночная гемоглобинурия доста-

точно редко встречающееся заболевание в практике 
клинициста, и, как показано в данном клиническом 
разборе, установить диагноз сразу не всегда пред-
ставляется возможным. Поздняя постановка клини-

ческого диагноза лишает пациента возможности 
своевременно получать адекватное лечение, что 
приводит к ухудшению их качества жизни [11,12]. 
Таким образом, всегда стоит проявлять насторожен-
ность в отношении пациентов с синдромом Бадда-
Киари и проводить этиопатогенетический анализ 
заболевания. При наличии гиперкоагуляции сле-
дует обращать внимание на данные лабораторных 
анализов крови, своевременно назначить исследо-
вание на ПНГ-клон для исключения ПНГ, прово-
дить дополнительные методы инструментальной 
диангностики, а также использовать возможности 
привлечения специалистов-консультантов смежных 
направлений.
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