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Актуальность. Первичная кишечная лимфангиоэкта-
зия — очень редкое генетическое заболевание, проявляю-
щееся гиперплазией лимфатических сосудов тонкой кишки,
экссудацией лимфы в просвет кишечника. Характерно нали-
чие гипоальбуминемии, гипопротеинемии, отечного синдро-
ма, синдрома мальабсорбции. Диагноз верифицируется на ос-
новании данных биопсии кишечника и изменений лаборатор-
ных показателей.

Описание клинического случая. Ребенок от I беременности
(токсикоз в 1 триместре), I срочных родов. Масса тела при ро-
ждении 3800 г, длина тела 52 см. В 1 мес — При УЗИ органов
брюшной полости в возрасте 1 мес  была выявлена гепатоме-
галия. В возрасте 8 мес. отмечено отчетливое вздутие живота.
В лабораторных анализах: эритроциты — 5,21 × 1012/л
(N < 4,9); лейкоциты — 4,6 ×109/л (N > 6,6); нейтрофилы —
47,1 (N < 28); лимфоциты — 34,6 (N > 50); моноциты —
11,2 (N:2-8). В возрасте 1 год: эритроциты — 5,42  × 1012/л;
лейкоциты — 6,6  × 109/л; тромбоциты — 592  × 109/л (N < 494);
нейтрофилы — 67; лимфоциты — 16,5; моноциты — 15; ани-
зоцитоз смешанного типа с преобладанием микроцитов, пой-
килоцитоз — мишеневидные эритроциты. При дополнитель-
ном проведении УЗИ были выявлены долихосигма, гипотонус
толстой кишки. Исключена целиакия. Наблюдались отёки век,
периорбитальный цианоз, значительное вздутие живота. При
пальпации живот мягкий, безболезненный, край печени эла-
стичен, из-под реб ёрной дуги не выступает. Стул кашицеобраз-
ный, с зеленоватым оттенком, жирным блеском. Лаборатор-
но: гемоглобин — 92 г/л (N > 110); тромбоциты — 421 ×109/л;
лейкоциты — 6,2 ×109/л; гипоальбуминемия до 17 г/л (N > 28);
гипопротеинемия до 32 г/л (N > 56). Содержание кальпротек-
тина в крови: 267 мкг/г (N < 50). При проведении эзофагога-
стродуоденоскопия (ЭГДС) выявлена лимфангиоэктазия две-
надцатиперстной и тощей кишки. Получал диетотерапию, га-
стро- и гепатопротекторную терапию. В динамике лабораторно
сохраняется гипоальбуминемия, гипопротеинемия. Содержа-
ние IgM в крови — 0 ,17 г/л; IgG — 0,0. Уровень кальпротекти-
на — 465 мкг/г. Получал инфузии пентаглобина в стационаре,
по месту жительства терапия не проводилась. В связи с ухуд-
шением состояния госпитализирован в возрасте 1  год 6 мес.
При колоноскопии: лимфангиоэктазия подвздошной кишки,
илеит, распростран ённый колит. При анализе биопсии выяв-
лена лимфангиоэктазия двенадцатиперстной и тощей кишки.
Больной получал заместительную терапию иммуноглобули-
нами, альбумином, ферментами, антибактериальную терапию
с положительным эффектом.

В дальнейшем регулярно госпитализировался для прове-
дения инфузий.
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Последняя госпитализация в возрасте 8 лет 5 мес. При
ЭГДС выявлены: антральный очаговый гастрит. Бульбит. Мел-
кие лимфангиоэктазии двенадцатиперстной кишки. При УЗИ
органов брюшной полости: диффузные изменения печени и
поджелудочной железы. Получал гепато- и гастропротектор-
ную, инфузионную терапию. На фоне лечения — выраженная
положительная динамика. Нормализация уровня гемоглобина,
альбумина, общего белка, IgG. Терапия была пролонгирована.

Заключение. Демонстрация подобных наблюдений с уч ё-
том опыта успешного применения заместительной, инфузион-
ной и диетотерапии повышают вероятность ранней верифика-
ции диагноза и назначения своевременного лечения.

* * *

                                  
                          
                              

              

                                          

                                            
                                            
                                           
               
                                                 
                                               
      

                                                    
                                                
                               

                                                 
                                                     
                                                     
                                                      
                                                       

                                                    
                                                      
                                                         
                                                       
                                                          
                                                      
                                                         
                                                       
                                                         
                                                        
                                                      
                                                      
                                                       
                                                      
                                                          
                                                       
                                                            
                                                          
                                                      
                                                       
                                                      
                                                       
                                                       
                                                        
                                                        
                                                           

                                                      
                                                        
                                                       
                                                      
                                                        
                                                       
                                                          
                                                        
                                                         
                                                      
                                                          
                                                      
                                     

                                                     
                                                       
                                                          
                                               

     

                          
                             
                   
                    
             
                               
                                   
                                               
                                             

                                             
                                                 
                         

                                                  
                                                    
                                                       
                                                         
                                                         
                                                         
                                                       
                                                     
                                                       
                            

                                                   
            

                                                 
                                                       
                                                        
                                                           
                                                       
                                    

                                                  
                                                        
                                                        
                                                          
                                                           
                                                              
                                                           
                                                            
                                                          
                                                            
                                                           


