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Ней ро фиб ро ма то зы (НФ) — груп па нас лед-

ствен ных за бо ле ва ний с ха рак тер ны ми па то ло ги-

чес ки ми из ме не ни я ми на ко же, в нер вной сис те-

ме, час то — в со че та нии с ано ма ли ями в дру гих 

ор га нах и сис те мах. Вы де ля ют 6 ти пов НФ, из 

ко то рых на и боль шую кли ни чес кую зна чи мость 

имеют НФ I ти па (бо лезнь Рек лин га у зе на) и II 

ти па (ней ро фиб ро ма тоз с двус то рон ни ми нев ри-

но ма ми VIII па ры че реп ных нер вов) [2, 5].

Ди аг нос ти чес ки ми кри те ри я ми НФ І ти па (для 

пос та нов ки ди аг но за не об хо ди мо на ли чие не 

ме нее 2 кри те ри ев) яв ля ют ся:

$ 6 и бо лее пя тен на ко же цве та «ко фе с мо ло-

ком», каж дое ди а мет ром бо лее 5 мм у пациентов в 

пре пу бер тат ный период и бо лее 15 мм — в пос тпу-

бер тат ный;

$ 2 и бо лее ней ро фиб ро мы (лю бые) или 1 плек-

си фор мная ней ро фиб ро ма;

$ ги пер пиг мен та ция в под мы шеч ной и па хо вой 

об лас тях;

$ гли о ма зри тель но го нер ва (хи аз мы зри тель но-

го трак та);

$ 2 и бо лее узелков Ли ша — пиг мен ти ро ван ные 

га мар то мы ра дуж ной обо лочки гла за;

$ вы ра жен ные кос тные ано малии в ви де дис-

пла зии ос нов ной кос ти, ис тон че ния кор ти каль но-

го слоя длин ных кос тей с псев до ар тро зом или без 

та ко во го;

$ бли жай ший род ствен ник с ди аг нос ти ро ван-

ным НФ I ти па (мать, отец, брат, сес тра, ре бе нок).

Хо тя НФ І ти па — рас прос тра нен ное за бо ле ва-

ние (час то та его сос тав ля ет от 1 : 2000 до 1 : 4000), 

оно до сих пор ма ло изу чено и ред ко ди аг нос ти ру-

ет ся [3, 6].

За бо ле ва ние пред став ля ет об ще ме ди цин скую 

проб ле му, так как при этом воз ни ка ет мно жес-

твен ное по ра же ние ор га нов и тка ней, что тре бу ет 

муль ти дис цип ли нар но го под хо да.

В нас то я щее вре мя для ле че ния НФ І ти па 

ис поль зу ют ме то ды сим пто ма ти чес кой те ра пии. 

По ка за ни я ми для опе ра тив ного ле че ния яв ля ют ся 

рез кая бо лез нен ность или изъ яз вле ние опу холи, 

зат руд не ние дви же ний, сдав ле ние или сме ще ние 

жиз нен но важ ных ор га нов [6].

Клинический случай

Боль ная И., 50 лет, ис то рия бо лез ни № 21409, 

пос ту пи ла в Хер сон скую об лас тную кли ни чес кую 

Описан слу чай ус пеш но го ле че ния ос тро го ки шеч но го кро во те че ния из ней ро фиб ро ма тоз но го уз ла тон ко го ки шеч ни ка 

у боль ной с ге не ра ли зо ван ным ней ро фиб ро ма то зом І ти па, на хо див шей ся на ле че нии в хи рур ги чес ком от де ле нии Хер сон-

ской об лас тной кли ни чес кой боль ни цы. Для ди аг нос ти ки вы пол ни ли: УЗИ ор га нов брюш ной по лос ти, фиб ро гас тро ду о де-

нос ко пию, фиб ро ко ло нос ко пию, рент ге ног ра фию ор га нов груд ной клет ки, па то гис то ло ги чес кое ис сле до ва ние. Боль ной 

про ве де на опе рация — ла па ро то мия, ре зек ция тон ко го ки шеч ни ка с ней ро фиб ро ма тоз ны ми уз ла ми. Боль ная вы пи са на с 

выз до ров ле ни ем на 10$е сут ки. Анализ всех осо бен ностей па то ло ги чес ко го про цес са поз во лил сво ев ре мен но ди аг нос ти ро-

вать и ус пеш но вы ле чить ос трое ки шеч ное кро во те че ние у боль ной с ней ро фиб ро ма то зом І ти па.
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боль ни цу (ХОКБ) с жа ло ба ми на об щую сла бость, 

не до мо га ние, го ло вок ру же ние, блед ность, кал 

тем но го цве та.

Из анам неза за бо ле ва ния из вес тно, что бо ле ет 

около 2 мес, ког да впер вые за ме ти ла стул тем но го 

цве та. За ме ди цин ской по мощью не об ра ща лась. 

Зна чи тель ное ухуд шение сос то я ния от ме ти ла за 

три дня до об ра ще ния, ког да впер вые по я ви лись 

ука занные жа ло бы, в свя зи с чем бы ла дос тав ле на 

(18.11.2012 г.) род ствен ни ка ми в го род скую боль ни-

цу, где ос мот ре на хи рур гом и прок то ло гом. Ос трая 

прок то ло ги чес кая па то ло гия бы ла ис клю че на, пос-

ле че го боль ную гос пи та ли зи ро ва ли в ур ген тное 

хи рур ги чес кое от де ле ние этой боль ни цы. Боль ная 

до об сле до ва на. При вы пол не нии ФГДС и ФКС 

ис точ ник кро во те че ния не об на ру жен. Про ве де но 

кон сер ва тив ное ле че ние, ге мос та ти чес кая те ра пия. 

Об щий анализ кро ви при пос туп ле нии (19.11.2012 г.): 

гемоглобин — 60 г/л, эрит ро циты — 2,3 · 1012 /л, 

ге ма ток рит — 21 %, лей ко ци ты — 6,8 · 109 /л, тром-

бо ци ты — 202 · 109 /л. Из анам неза жиз ни ус та нов-

ле но, что с дет ства стра да ет НФ І ти па.

В свя зи с приз на ка ми про дол жа ю ще го ся кро-

во те че ния 21.11.2012 г. на кон суль та цию выз ван 

гас тро эн те ро лог и хи рург ХОКБ. При ня то ре ше-

ние о пе ре во де боль ной в об лас тную боль ни цу для 

ре ше ния воп ро са об опе ра тивном ле че нии по 

по во ду ос тро го ки шеч но го кро во те че ния, пос тге-

мор раги чес кой анемии.

Объ ек тив но: при ос мот ре — об щее сос то я ние 

боль ной сред ней сте пе ни тя жес ти. Соз на ние 

яс ное, ори ен ти ро вана, по ло же ние в пос те ли ак тив-

ное. Нор мос те нич но го те лос ло же ния, уме рен ного 

пи та ния. Ко жа и ви ди мые сли зис тые — блед ные, 

по всей по вер хнос ти ко жи ли ца, ту ло ви ща, ко неч-

нос тей, в под мы шеч ных и па хо вых об лас тях оп ре-

де ля ют ся узел ковые об ра зо ва ния ок руг лой фор-

мы, цве та «ко фе с мо ло ком», мяг ко э лас ти чес кой 

кон сис тен ции, раз ме ром от 3 до 15 мм (ней ро фиб-

ро ма тоз). Пе ри фе ри чес кие лим фа ти чес кие уз лы 

не уве ли чены. Де я тель ность сер дца рит мич ная, 

то ны чис тые. Час то та сер деч ных сок ра ще ний — 98 

в 1 мин, пульс удов лет во ри тель ного на пол не ния и 

нап ря же ния. Артериальное давление — 

120/70 мм рт. ст. Ды ха ние но со вое, сво бод ное, 

аус куль та тивно — ве зи ку ляр ное, хри пов нет.

Язык влаж ный, не об ло жен. Жи вот уме ренно 

под дут, при ни ма ет участие в ак те ды ха ния, мяг-

кий, при паль па ции без бо лез нен ный. Пу поч ная 

гры жа раз ме ром до 3 см. Пе рис таль ти ка ак тив ная, 

га зы от хо дят. Пе чень и се ле зен ка не паль пи ру ют-

ся. Сим пто мов раз дра же ния брю ши ны нет. Поч ки 

не паль пи ру ют ся, сим птом по ко ла чи ва ния от ри-

ца те лен с обеих сто рон, пе ри фе ри чес ких отеков 

нет. Per rectum: то нус сфин кте ра сох ра нен, на 

вы со те паль ца па то ло гии не вы яв ле но, на пер чат-

ке кал тем но$виш не во го цве та.

Ла бо ра тор ные ис сле до ва ния (21.11.2012  г.). Об   щий 

анализ кро ви: ге мог ло бин — 82 г/л, эрит ро циты — 

2,5 · 1012 /л, ге ма ток рит — 0,27, лей ко ци ты — 

7,1 · 109 /л, тром бо ци ты — 192 · 109 /л. Об щий ана-

лиз мо чи: мо ча свет ло$жел тая, проз рач ная, рН — 

5, уд. вес — 1015, лей ко ци ты — 3—6 в поле зрения, 

эрит ро циты, бе лок, са хар — не вы яв ле ны. Би о хи-

мический анализ кро ви: ами лаза кро ви — 

27,8 г / (ч · л); мо че ви на — 7 ммоль/л; кре а ти нин — 

127,6 мкмоль/л, об щий бе лок — 41,6 г/л, би ли ру-

бин об щий — 7,9 ммоль/л.

Ин стру мен таль ные ис сле до ва ния (21.11.2012 г.). 
Рен тге ног ра фия ор га нов груд ной клет ки: пнев мо -

скле роз, эм фи зе ма лег ких. ЭКГ: ритм си ну со вый, 

пра виль ный, нор маль ное по ло же ние электрической 

оси сердца, си ну со вая та хи кар дия. ФКС: приз на ки 

сос то яв ше го ся кро во те че ния, в тол стой кишке и 

тер ми наль ном от де ле тон кой киш ки ис точ ник кро-

во те че ния не вы яв лен. ЭФГДС: па пу лез ная гас тро-

па тия, в же луд ке и две над ца ти пер стной киш ке, 

дос туп ных ос мот ру, приз на ков кро во те че ния не 

вы яв ле но. УЗИ ор га нов брюш ной по лос ти: приз на-

ки хро ни чес ко го пан кре а ти та.

Вы я вить ис точ ник кро во те че ния про ве ден ны ми 

ин стру мен таль ны ми ис сле до ва ни я ми не удалось.

21.11.2012 г. с целью ста би ли за ции сос то я ния и 

пре до пе ра ци он ной под го тов ки боль ная пе ре ве де-

на в от де ле ние ин тен сив ной те ра пии ХОКБ, где 

по лу ча ла кон сер ва тив ную ге мос та ти чес кую те ра-

пию, ге мот ран сфу зии эрит ро ци тарной мас сы, 

плаз мы и аль бу ми на. На фо не пе ре ли ва ния од но-

груп ной эрит ро ци тарной мас сы (740 мл) от ме че но 

на рас та ние ане ми чес кого син дро ма (об щий ана-

лиз кро ви (22.11.2012 г.): ге мог ло бин — 70 г/л, 

эрит ро циты — 2,6 млн), за по доз ре но про дол жа ю-

ще е ся ки шеч ное кро во те че ние, при ня то ре ше ние 

об ур ген тной опе рации.

22.11.2012 г. в 09.45 вы пол не на ла па ро то мия, 

ре зек ция сег мен та тон ко го ки шеч ни ка с ней ро-

фиб ро ма тоз ны ми уз ла ми.

Во вре мя опе рации: пос ле об ра бот ки опе ра ци-

он ного по ля рас тво ром сен си вы под ком би ни ро-

ван ным внут ри вен ным нар ко зом с ис кус ствен ной 

вен ти ля ци ей лег ких вы пол не на сред не$сре дин ная 

ла па ро то мия. У боль ной вы яв ле на пу поч ная гры-

жа раз ме ром до 3 3 см. От ме ча ет ся по вы шен ная 

кро во то чи вость тка ней опе ра ци онной ра ны. При 

ре ви зии вы яв ле но: по все му ки шеч ни ку дис се ми-

ни ро ван ные ней ро фиб ро ма тоз ные узелки раз ме-

ром 0,3—0,4 см, на рас сто я нии 50 см от связ ки 

Трейтца тон кий ки шеч ник за пол нен ге мор ра ги-

чес ким со дер жи мым, на рас сто я нии 60 см от связ-

ки Трейтца ней ро фиб ро ма тоз ные уз лы раз ме ром 

8 6 и 4 3 см с пи та ю щи ми со су да ми (ри су нок), с 

эк зо фит ным рос том, без об ту ра ции ки шеч ни ка. 

Дис таль нее уз лов тон кий и тол стый ки шеч ник 

за пол не ны ге мор ра ги чес ким со дер жи мым. Вы по-

та в брюш ной по лос ти нет. При даль ней шей ре ви-

зии от да лен ных ме тас та зов и уве ли ченных лим фа-

ти чес ких уз лов не вы яв ле но. Про ве де ны мо би ли-

за ция и ре зек ция тон кой киш ки с опу хо ле вид-
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ными об ра зо ва ни я ми дли ной до 10 см. На ло жен 

двух ряд ный анас томоз по ти пу «ко нец в ко нец». 

Са на ция брюш ной по лос ти. Пу поч ная гры жа 

ис се че на с пуп ком. Тща тель ный ге мос таз ра ны. 

Брюш ная по лость са ни ро ва на труб ча тым дре на-

жем, вы ве ден ным че рез кон тра пер ту ру в пра вой 

под вздош ной об лас ти. Пос лой ный шов ра ны. 

Асеп ти ческая по вяз ка.

Па то гис то ло ги чес кое ис сле до ва ние (28.11.2012 г.) 

№ 6836: ней ро фиб ро ма тоз ки шеч ни ка.

 В пос ле о пе ра ци он ный пе ри од боль ная на хо-

ди лась в от де ле нии ин тен сив ной те ра пии до ста-

би ли за ции ви таль ных фун кций.

23.11.2012 г. боль ная пе ре ве де на в хи рур ги чес-

кое от де ле ние. Пос ле о пе ра ци он ный пе ри од про-

те кал без ос лож не ний. На 6$е сут ки удален дре-

наж. Вы пи са на на 10$е сут ки в удов лет во ри-

тельном сос то я нии с нор маль ны ми ла бо ра тор ны-

ми по ка за те ля ми кро ви.

24.12.2012 г. при кон троль ном ос мот ре: сос то я-

ние боль ной удов лет во ри тельное, жа лоб не предъ-

яв ля ла, ра на за жи ла пер вич ным на тя же ни ем.

Ос трое ки шеч ное кро во те че ние ос лож ня ет 

те че ние мно гих за бо ле ва ний пи ще ва ри тель но го 

трак та и мо жет стать при чи ной ле таль но го ис хо да. 

До ля ис точ ни ков кро во те че ния, ло ка ли зу ю щих ся 

ни же связ ки Трейтца, в струк ту ре при чин же лу-

доч но$ки шеч но го кро во те че ния сос тав ля ет 15 %. 

В 1 % слу ча ев они ло ка ли зу ют ся в тон кой киш ке и 

в 14 % — в тол стой и пря мой киш ках [1, 4].

По ка за ни ем к вы пол не нию эк стрен ной опе-

рации яв ля ет ся не эф фек тив ность кон сер ва тив ных 

и эн дос ко пи чес ких спо со бов ге мос та за при про дол-

жа ю щем ся или ре ци ди ви ру ю щем кро во те че нии [4].

Од на из са мых серь ез ных ошибок, ко то рые 

мо гут иметь тя же лые пос лед ствия, — не до о цен ка 

тя жес ти сос то я ния боль но го с ос трым ки шеч ным 

кро во те че ни ем и на ча ло ле чеб ных ма ни пу ля ций 

без дос та точ ной под го тов ки па ци ен та [1].

Анализ осо бен ностей па то ло ги чес ко го про цес-

са поз во лил ди аг нос ти ро вать и ус пеш но вы ле чить 

ос трое ки шеч ное кро во те че ние у боль ной с НФ 

І ти па. В ле че нии нез ло ка чес твен ных опу хо левых 

об ра зо ва ний ки шеч ни ка ме то дом вы бо ра считают 

хи рур ги чес кое ле че ние с обя за тельной пос ле ду ю-

щей би оп си ей.

Опи сание кли ни чес ко го наб лю де ния прес ле-

до ва ло цель на пом нить вра чам всех спе ци аль нос-

тей о час то встре ча ю щем ся в по пу ля ции ней ро-

кож ном син дро ме — НФ І ти па (бо лез ни Рек лин-

гха у зе на) и его ос лож не ни ях для обес пе чения пре-

ем ствен нос ти в наб лю де нии дан но го кон тин ген та 

боль ных, ран не го вы яв ле ния ос лож не ний и сво е -

вре мен но го оп ре де ле ния по ка за ний к ис поль зо ва-

нию опе ра тивных ме то дик ле че ния.
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Ри су нок. Ин тра о пе ра ци он ное фо то 
ней ро фиб ро ма тоз ных уз лов то щей киш ки  
с пи та ю щи ми со су да ми
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ВИПАДОК УСПІШНОГО ЛІКУВАННЯ ГОСТРОЇ КИШКОВОЇ КРОВОТЕЧІ  

З НЕЙРОФІБРОМАТОЗНОГО ВУЗЛА ТОНКОГО КИШЕЧНИКА

Опи сано ви па док ус піш но го лі ку ван ня гос трої киш ко вої кро во те чі з ней ро фіб ро ма тоз но го вуз ла тон ко го ки шеч ни ка у 

хво рої з ге не ра лі зо ва ним ней ро фіб ро ма то зом І ти пу, яка пе ре бу ва ла на лі ку ван ні у хі рур гіч но му від ді лен ні Хер сон ської 

об лас ної клі ніч ної лі кар ні. Для ді аг нос ти ки ви ко на но: УЗД ор га нів че рев ної по рож ни ни, фіб ро гас тро ду о де нос ко пію, фіб ро-

ко ло нос ко пію, рен тге ног ра фію ор га нів груд ної кліт ки, па то гіс то ло гіч не дос лід жен ня. Хво рій про ве де но опе рацію — ла па ро-

то мію, ре зек цію тон ко го ки шеч ни ка з ней ро фіб ро ма тоз ни ми вуз ла ми. Хво ру ви пи са но з оду жанням на 10$ту до бу. Аналіз 

усіх особ ли востей па то ло гіч но го про це су дав змо гу сво є час но ді аг нос ту ва ти та ус піш но ви лі ку ва ти гос тру киш ко ву кро во те-

чу у хво рої з ней ро фіб ро ма то зом І ти пу.

Клю чо ві сло ва: ней ро фіб ро ма тоз I ти пу, гос тра киш ко ва кро во те ча.
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SUCCESSFUL TREATMENT OF ACUTE INTESTINAL BLEEDING  

FROM NEUROFIBROMATOUS NODE: CASE REPORT

The successful treatment case of acute intestinal bleeding (AIB) from neurofibromatous node of small intestines in patient with 

generalized neurofibromatosis type I who were treated in the surgical department is described in the article. Ultrasound of the abdomen, 

fibrogastroduodenoscopy, fibrocolonoscopy, chest radiography, histopathological study for diagnostics were executed. Patients under-

went surgery — laparotomy, small intestine with neurofibromatous node resection. The patient was discharged with recovery on the 10th 

day. Analysis of pathological process all the features made   it possible to in-time diagnose and successfully cure of acute intestinal bleed-

ing in a patient with neurofibromatosis type I.

Key words: neurofibromatosis type I, acute intestinal bleeding.


