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У роботі детально описано клінічний випадок дебюту си)
стемного червоного вовчака із тромботичної тромбоци)
топенічної пурпури.
Ключові слова: тромботична тромбоцитопенічна пурпу4
ра, системний червоний вовчак.

Тромботична тромбоцитопенічна пурпура (ТТП) і сис7
темний червоний вовчак (СЧВ) – два різних захворю7

вання, симптоми яких можуть перехрещуватися. ТТП
діагностують у 2,0–8,4% хворих на СЧВ [14], яка частіше
передує розвитку СЧВ. Симптоми ТТП проявляються на
фоні тяжкої маніфестації автоімунного захворювання,
яке, як правило, протікає з нирковою недостатністю [5].
Два захворювання можуть маніфестувати як одночасно
(26%), так і розвиток СЧВ можливий після гострого епізо7
ду ТТП (13%) [6]. СЧВ інколи неможливо відрізнити від
ТТП [5].

На сьогодні, за даними англомовної наукової літерату7
ри, описано лише 58 випадків поєднання ТТП і СЧВ
[1,5,6].

ТТП характеризується тяжким поліорганним уражен7
ням, що потребує інтенсивної терапії з перших годин її ви7
никнення. При відсутності адекватного і своєчасного
лікування показники летальності наближаються до 100%.

Діагностика ТТП складна, це пояснюється відсутністю
у пацієнтів специфічних клінічних симптомів. Захворю7
вання часто розвивається раптово, на фоні повного здо7
ров’я [8].

З метою покращання діагностики E.L. Amorosi і
J.E. Ultmann виділили характерну для ТТП класичну пен7
таду ознак [8]:

1) тромбоцитопенія (часто важка): кількість тромбо7
цитів <30109/л, геморагічний синдром;

2) мікроангіопатична гемолітична анемія: зниження
гемоглобіну (40–80 г/л), ретикулоцитоз, шистоцитоз
(фрагментовані еритроцити) в мазку крові,
гіпербілірубінемія (за рахунок непрямої фракції), нега7
тивний прямий антиглобуліновий тест (або негативна
проба Кумбса), підвищення активності лактатдегідрогена7
зи (ЛДГ), рівень якої вказує як на важкість гемолізу,так і
на ішемію тканин); 

3) неврологічні порушення: порушення свідомості,
включаючи кому, головний біль, судоми;

4) ураження нирок: мікрогематурія, протеїнурія,
циліндрурія, підвищення рівня креатиніну, гостра нирко7
ва недостатність, нефротичний синдром;

5) лихоманка.
З метою раннього виявлення пацієнтів із ТТП та ско7

рочення періоду до початку терапії [7, 10] у практику бу7
ли введені первинні діагностичні критерії (діада), що
включають тромбоцитопенію, мікроангіопатичну (неімун7
ну) гемолітичну анемію [7, 9, 10]. 

Системний червоний вовчак (СЧВ) – системне захво7
рювання сполучної тканини, яке розвивається на основі
генетично зумовленої недосконалості імунорегуляторних
процесів, що призводить до утворення безлічі антитіл до
власних клітин і їх компонентів та виникнення імуноком7
плексного запалення, наслідком якого є ураження багатьох
органів і систем [2]. В основі розвитку СЧВ лежить втра7
та імунологічної толерантності, поліклональна активація
В7лімфоцитів та продукція антитіл, які реагують на широ7
кий спектр автоантигенів і зумовлюють полісистемний
характер патологічного процесу [1, 4]. Захворювання
протікає з непрогнозованими періодами загострень та
ремісії. Хворіють переважно жінки віком 15–30 років.

Медикаментозна терапія ТТП і СЧВ різна. Оcновне
лікування для ТТП складається в основному з плазмо7
заміщення, тоді як для СЧВ глюкокортикоїди та імуноде7
пресанти є базисними препаратами. 

Для клініцистів виявлення СЧВ асоціюється з по7
тенційно несприятливим результатом і можливістю допу7
щення помилок під час діагностики, оскільки клінічні
прояви дуже різноманітні – від мінімальних до тяжких
уражень життєво важливих органів, а початок їхньої по7
яви важко визначити точно. 

Важливо підкреслити, що хворі на СЧВ мають підви7
щений ризик розвитку супутніх захворювань внаслідок як
самої СЧВ, так і терапії. Ризик смерті пацієнтів з СЧВ у 5
разів вище, ніж у популяції.

В Україні згідно з даними 2008 р. рівень захворюва7
ності на СЧВ становив 1,3 на 100 тис. населення, а поши7
реність – 17,1 на 100 тис. населення [3]. 

Визначення прогнозу разом із виділенням надійних
показників активності захворювання, його важкість і на7
ростання ушкодження систем і органів є вкрай важливим.
Особливої уваги заслуговує та обставина, що сьогодні
прогноз для даних пацієнтів суттєво поліпшився за раху7
нок раннього встановлення діагнозу, умілого використан7
ня імуносупресивних препаратів, доступ щодо нових ме7
тодів лікування. Так, на сьогодні 107річна виживаність
хворих на СЧВ складає 90%, а 207річна – 70% [15].

Ураховуючи значні показники смертності як при ТТП,
так і при гострому перебігу СЧВ, вчасне проведення дифе7
ренціальної діагностики та початок відповідного лікування
є дуже важливим для збереження життя та здоров’я хворо7
го. Тому вважаємо доцільним публікацію нестандартного
клінічного випадку дебюту СЧВ із проявів важкої ТТП, за7
реєстрованого у Київській обласній клінічній лікарні. 

Пацієнтка А., 46 років, госпіталізована до Київської
обласної клінічної лікарні 17.09.2012 р. зі скаргами на ви7
ражену слабкість, швидку втомлюваність, жовтяничність
склер та шкіри, зменшення кількості сечі (до 200 мл на до7
бу), спастичний біль у животі, відчуття нудоти, одноразо7
ве блювання з домішками жовчі.
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Захворіла гостро (15.09.2012 р.), вважала, що отруїла7
ся динею, яку вживала напередодні ввечері. Родичі даних
симптомів не мали.

Машиною швидкої допомоги була доставлена з діагно7
зом «токсичний гепатит», госпіталізована до гастроенте7
рологічного відділення.

З анамнезу життя: у дитинстві та в юнацькі роки вва7
жала себе практично здоровою. Протягом останніх п’яти
років хвора відзначала загальну слабкість, влітку – висип7
ку на шкірі при тривалому перебуванні на сонці. У 2004,
2009 роках траплялися епізоди незначної
гіпербілірубінемії, у 2010 році в загальному аналізі крові
виявили тромбоцитопенію (56109/л). Протягом життя

періодично виникав біль в епігастральній ділянці; перебу7
вала під наглядом гастроентеролога з приводу хронічного
гастриту. 

Під час профілактичного огляду у 2006 році за даними
ультразвукового дослідження (УЗД) було виявлено кон7
кремент у правій нирці, який пацієнтку не турбував. 

Не палить, алкоголем не зловживає.
Відзначає алергічну реакцію на введення лідокаїну: за7

паморочення, відчуття приливу жару до обличчя та шиї.
Об’єктивно: стан середньої важкості.
Температура тіла 36,8°C. Артеріальний тиск

110/70 мм рт.ст., пульс 82 за 1 хв, ритмічний, гарного на7
повнення, частота дихання 19 за 1 хв.

Ïîêàçíèêè çàãàëüíîãî àíàë³çó êðîâ³ õâîðî¿ À
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Еритроцити, 
1012/л

N 3,7–4,7
2,46 2,3 2,7 2,1 2,4 2,8 2,0 3,09 2,9 2,3 2,8 2,4 2,5 3,5

Гемоглобін, г/л
N 120–140

70 70 83 66 75 71 66 100 96 80 89 85 82 110

Лейкоцити, г/л
N 4,0–8,8

8,3 12,2 24,2 22,6 19,5 19,1 13,1 14,1 12,2 7,1 7,3 7,1 12,3 7,9

Тромбоцити, 
109/л

N 170–380
22 33 38 50 115 187 178 186 50 19 43 23 58 73
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Правильної тілобудови, задовільного харчування (зріст
164 см, вага 70 кг, індекс маси тіла 26 кг/м2).

Шкірні покриви жовтяничного кольору, на стегнах
відзначаються підшкірні гематоми. Склери і видимі слизові
оболонки іктеричні.

Пальпаторно щитоподібна залоза безболісна, не
збільшена у розмірах, симптом ковтка – негативний.

Межі серцевої тупості не розширені. 
Серцева діяльність ритмічна, тони звучні, над

верхівкою серця і в точці Боткіна вислуховується короткий
систолічний шум, не пов’язаний з I тоном. 

Перкуторно над легенями визначається легеневий тон;
аускультативно – везикулярне дихання.

Язик вологий, обкладений білим нальотом. Живіт при по7
верхневій пальпації м’який, помірно болісний в епігастрії. Під
час глибокої пальпації – чутливий по ходу ободової кишки.

Печінка пальпаторно не збільшена, безболісна.
Селезінка та нирки не пальпуються.
Симптом Пастернацького негативний з обох боків. Пе7

риферичних набряків немає.
Кров’янисті виділення із піхви (менструальні) із

15.09.2012. 
Результати лабораторного обстеження (17.09.2012). За7

гальний аналіз крові: гемоглобін – 114 г/л (N 120–140 г/л),
еритроцити – 4,21012/л (N 3,7–4,71012/л), ретикулоцити
– 7‰ (N 2–12‰), лейкоцити – 8,0 г/л (N 4,0–8,8 г/л), (е. –
1%, п. – 4%, с. – 74%, л. – 16%, м. – 5%), тромбоцити –
100109/л (N 170–380109/л), ШОЕ – 32 мм/год (N
3–14 мм/год).

Біохімічний аналіз крові: білірубін загальний –
172,9 мкмоль/л (N 8,5–20,5 мкмоль/л), прямий –
13,7 мкмоль/л (N 0–5,1 мкмоль/л), непрямий –
159,2 мкмоль/л (N до 16,5 мкмоль/л), АЛТ716,8 Од/л (N до
45 Од/л), АСТ – 49,3 Од/л (N до 35 Од/л), ЛДГ 918 Од/л
(N 140–280 Од/л), загальний білок – 78 г/л (N 65–85 г/л),
креатинін – 80,6 мкмоль/л (N 53–115 мкмоль/л), сечовина –
15 ммоль/л (N 2,1–8,2 ммоль/л), глюкоза – 9,3 ммоль/л
(N 3,30–5,5 ммоль/л), загальний холестерин –
6,05 ммоль/л (N 5,2 ммоль/л), тригліцериди –
1,02 ммоль/л (N 0,50–2,10 ммоль/л), калій – 3,9 ммоль/л
(N 3,6–6,3 ммоль/л), натрій – 142 ммоль/л
(N 135–152 ммоль/л), фібрин – 7 мг (N 8–12 мг), фібрино7
ген – 1,75 мг (N 2–4 мг).

Осмотична резистентність крові: max – 0,34, min – 0,6. 
Час згортання крові: 380 c–450 c (N: початок –

140–440 с; кінець – 520–1000 с).
Загальний аналіз сечі: питома вага – 1010, білок –

5,34 г/л, лейкоцити – 5–10 у полі зору, еритроцити – мало
змінені, покривають усе поле зору; циліндри: зернисті –
2–3 у полі зору, гіалінові – 1–2 у полі зору, солі – аморфні
урати у великій кількості.

ЕКГ: ЧСС – 86 за 1 хв, ритм – синусовий, правильний.
Вертикальне положення електричної осі серця. Помірні ди7
фузні зміни міокарда.

УЗД: печінка не збільшена у розмірах, права частка –
152 мм, ехогенність незначно підвищена, структура неод7
норідна, відзначається згасання ультразвуку в дорсальному
напрямку, об’ємні утвори не визначаються. Внутрішньо7
печінкові протоки не розширені, ущільнені. Холедох – 2 мм, не
розширений. V.portа не розширена – 10 мм. При кольоровому
допплєрівському картуванні печінковий кровотік не змінений.

Жовчний міхур: овальної форми, товщина стінки 3 мм,
ущільнена, візуалізуються множинні пристінкові утворен7
ня до 17 мм, містить ехогенну жовч (сладж).

Підшлункова залоза: візуалізується по всій довжині,
контур чіткий, рівний, не потовщена, ехогенність незначно
підвищена, структура однорідна.

Селезінка: не збільшена, гомогенна. Селезінкова вена
діаметром 8 мм.

Нирки: розташовані типово, звичайної форми та
розмірів, паренхіма не потовщена, ехогенність незначно
підвищена, однорідна. ЧМС (чашково7мискова система)
обох нирок не розширена, містить ехо(+) включення до
3 мм.

Ниркові артерії візуалізовані, реєструється високорези7
стентний кровотік (RI – 0,7–0,78).

17.09.2012. Призначено терапію: в/в уведення глюкозо7
інсулін7калієвої суміші – 200 мл, реосорбілакт – 200 мл,
омез – 40 мг та per os дуфалак 20 мл. 

18.09.2012. Консультація гінеколога: для зменшення
крововтрати на тлі тромбоцитопенії призначено в/в уве7
дення окситоцину 10 ОД, кальцію глюконату 1% – 10 мл,
тугіни 5 мл – одноразово.

Незважаючи на проведення симптоматичної терапії в
наступні дні (17–25.09.2012) лабораторні показники
погіршувалися (тромбоцити, АсАТ, АлАТ, ЛДГ). Результа7
ти моніторингу наведено у таблиці.

Під час аускультації серця: тони приглушені, сис7
толічний шум на верхівці та у II міжребер’ї справа.

Під час аускультації легень: дихання везикулярне ос7
лаблене у базальних відділах справа.

Під час пальпації живота: біль в епігастрії, правому
підребер’ї, по ходу кишечнику.

Діагностичний пошук був направлений на визначення
етіології анемії та тромбоцитопенії, що мали місце у хворої.
Ураховуючи гостроту виникнення процесу, рівень ретику7
лоцитів і осмотичну резистентність еритроцитів рекомен7
довано провести проби Кумбса для виключення імунного
характеру анемії.

18.09.2012. Пряма проба Кумбса – негативна (ав7
тоімунні антитіла до еритроцитів не виявлено), непряма
проба Кумбса – негативна (імунні неповні анти7В7антитіла
не виявлено).

Поєднання анемії і гіпербілірубінемії за рахунок непря7
мого білірубіну дали основу підозрювати наявність у хво7
рої гемолітичної анемії.

Ураховуючи гострий початок, скарги хворої, зміни у за7
гальному анализі крові (анемія, ретикулоцитоз – 15‰,
тромбоцитопенія), у біохімічних показниках крові
(збільшення рівня креатиніну до 150 мкмоль/л, ЛДГ – до
1811 Од/л) було висунуто припущення про розвиток тром7
ботичної тромбоцитопенічної пурпури з формуванням гос7
трого ушкодження нирок та печінки.

21.09.2012. Хвора була переведена у нефрологічне
відділення у палату інтенсивної терапії для проведення па7
тогенетичної терапії. Розпочато лікування: преднізолон у
дозі 180 мг/добу 3 дні в/в, який було замінено на метил7
преднізолон у дозі 1200 мг/добу протягом 3 днів, надалі –
80 мг/добу, проведення сеансів плазмообміну із заміщенням
одногрупною свіжозамороженою плазмою, 10% альбуміном
та розчином Рінгера, надропарин кальцію 0,3 мл підшкірно 2
рази на день, переливання еритроцитарної маси.

Наступного тижня стан хворої розцінювали як
стабільно тяжкий. Розвинувся кушингоїдний синдром, тур7
бувала загальна слабкість, підвищена дратівливість, голов7
ний біль у лобній ділянці, нудота, біль у животі, відчуття
спраги, сухість у роті, полідипсія (до 2 л/добу).

24.09.2012. В об’єктивному статусі: температура тіла –
36,8 °C , артеріальний тиск – 150/95 мм рт.ст, ЧСС – 100 за
1 хв. біль в епігастрії, правому підребер’ї, по ходу кишечнику.

Пастозність гомілок та стоп. Підшкірні гематоми на
стегнах та гомілках.

Розвинулась поліурія (3500 мл/добу).
24.09.2012. Глікемічний профіль: 8 год – 6,7 ммоль/л,
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12 год – 9,9 ммоль/л, 16 год – 9,7 ммоль/л, глікозильований
гемоглобін – 5,6%.

25.09.2012. Рентгенологічне дослідження органів груд7
ної клітки: наявність рідини у правому синусі (рівень –
задній нижній край 97го ребра)

25.09.2012. Консультація торакального хірурга: показа7
но консервативне лікування.

26.09.2012. Консультація ендокринолога: цукровий
діабет уперше виявлений. Призначено інсулін короткої дії:
8 год – 4 од, 14 год – 4 од, 18 год – 4 од.

02.10.12. Комп’ютерна томографія ОЧП : незначна
кількість рідини у черевній порожнині. Гепатомегалія.

02.10.2012. Терапія була розширена – додано антигіпер7
тензивні, седативні препарати, антибіотики, діуретики, ен7
теросорбенти.

03.10.2012. Ехо7КГ: дрібні вегетації на аортальному кла7
пані. Мінімальна аортальна недостатність. Незначна ре7
гургітація на трикуспідальному, мітральному клапанах. Ве7
гетацій на трикуспідальному, мітральному клапанах не ви7
явлено.

Проведено бактеріальний посів крові (03–05.10.2012).
Кров була стерильна, це дало змогу запідозрити бородавча7
стий асептичний ендокардит Лібмана–Сакса. Було виріше7
но продовжити діагностичний пошук для виключення на7
явності системного захворювання сполучної тканини.

04.10.2012. Визначали:
7 LE7клітини не виявлено;
7 антинуклеарні антитіла ANA – 1,3 ( норма <1,0); 
7 антитіла IgG до двохспіральної ДНК anti7dsDNA

1:1000 при нормі <1:100;
7 антитіла до цитоплазматичного антигену SS7A 52(Ro)

– 13 (норма <1,0);
7 антитіла до цитоплазматичного антигену SS7A 60(Ro)

– 13 (норма <1,0);
7 SS7В/Ro антитіла – 14,0 (норма <1,0);
7 ревматоїдний фактор <20 (норма <20).
Для встановлення діагнозу СЧВ у клінічній практиці

використовують діагностичні критерії Американської Ко7
легії Ревматологів (ACR) 1997 року [16]: 

1. Шкірні зміни ( еритема на обличчі у вигляді метели7
ка, дискоїдні висипання, різноманітні поліморфні висипан7
ня, трофічні зміни шкіри і придатків, алопеція).

2. Дискоїдний вовчак.
3. Виразки на слизовій оболонці рота, носоглотки.
4. Фотосенсибілізація.
5. Артрит без деформації суглобів.
6. Імунологічні порушення: антитіла до нативної ДНК у

підвищених титрах, наявність антитіл до Sm7антигену, на7
явність антифосфоліпідних антитіл (підвищений титр до
кардіоліпіну, виявлення вовчакового антикоагулянту при
використанні стандартних методів). Хибнопозитивна ре7
акція Вассермана.

7. Полісерозит.
8. Ураження центральної нервової системи.
9. Гематологічні порушення (гемолітична анемія з рети7

кулоцитозом або лейкопенією < 4,0109/л (зареєстрована
двічі або більше), або тромбоцитопенія <100109/л (при
відсутності вживання лікарських засобів);

10. Ураження нирок. 
11. Антинуклеарні антитіла.
Для встановлення діагнозу СЧВ достатньо 4 із 11 вказа7

них ознак, які виявляють одночасно або протягом будь7
якого часу спостереження за пацієнтом. При цьому чут7

ливість критеріїв складає 85%, специфічність – 95%. Діаг7
ностика буває складною, особливо на ранніх етапах хворо7
би и при особливих варіантах її протікання.

04.10.2012. При урахуванні у хворої 6 ознак: фотосен7
сибілізація (за даними анамнезу), антитіла до нативної
ДНК у підвищених титрах (1:1000 при нормі <1:100), анти7
нуклеарні антитіла (1,3, норма <1,0), гематологічні пору7
шення (гемолітична анемія з ретикулоцитозом, тромбоци7
топенія) ураження нирок (креатинін – 150 мкмоль/л),
полісерозит (плеврит, асцит) було встановлено діагноз :
Системний червоний вовчак, підгострий перебіг, ак7
тивність – II–III стадія, ураження нирок (люпус7нефрит),
серцево7судинної системи (ендокардит Лібмана–Сакса),
печінки (гепатит), травного тракту (гастрит), підшлункової
залози із розвитком цукрового діабету, серозних оболонок
(плеврит, асцит), вторинна артеріальна гіпертензія. Тром7
ботична тромбоцитопенічна пурпура.

Пацієнтці продовжено внутрішньовенне уведення ме7
тилпреднізолону у дозі 60 мг/добу, сеанси плазмообміну,
надропарин кальцію 0,3 мл підшкірно 2 рази на день, лізи7
ноприл 10 мг на добу, інсулін короткої дії по схемі, фуро7
семід 80 мг на добу.

Під час огляду 08.10.2012 було відзначено покращання
загального стану хворої, стабілізацію показників гемогра7
ми, біохімічних показників і рівня білка в сечі.

Хвора була виписана зі стаціонару 18.10.2012. Ознаки
порушення азотовидільної функції нирок були відсутні
(креатинін крові – 56,3 мкмоль/л).

Рекомендовано:
1) нагляд ревматолога та ендокринолога за місцем про7

живання;
2) продовжувати вживати метилпреднізолон у добовій

дозі 24 мг з поступовим зниженням (4 мг через 7–14днів);
3) продовжувати вживати лізиноприл 10 мг/добу;
4) альфакальцидол 0,5 мкг/добу;
5) азатіоприн 50 мг/добу.

Таким чином, даний випадок демонструє можливість
клінічного дебюту СЧВ із потенційно летального синдрому –
ТТП, який у такому випадку є вторинним по відношенню до на7
явного СЧВ, і, очевидно, спостерігали у хворої вже протягом ба7
гатьох років, що і зумовлювало появу в анамнезі симптомів: фо7
тосенсибілізації, періодично – гіпербілірубінемії, епізодів тром7
боцитопенії, підвищеної стомлюваності та загальної слабкості.

Гематологические маски системной красной
волчанки
Г.И. Лысенко, Л.В. Химион, С.А. Ротова,
И.В. Климась, Г.Г. Репинская, Л.С. Тимощук

В работе подробно описан клинический случай системной крас7
ной волчанки, которая дебютировала из тромботической тром7
боцитопенической пурпуры.
Ключевые слова: тромботическая тромбоцитопеническая пур4
пура, системная красная волчанка.

Hematologic mask systemic lupus erythematosus 
G.I. Lysenko, L.V. Khimion, S.A. Rotova,
I.V. Klimas, G.G. Repinska, L.S. Tymoschuk

The article describes the beginning of systemic lupus erythematosus
with severe thrombotic thrombocytopenic purpura. 
Key words: thrombotic thrombocytopenic purpura, systemic lupus ery4
thematosus.
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Н О В О С Т И  М Е Д И Ц И Н Ы

Течение беременности предE
сказывает состояние здоровья
женщины в будущем. К такому
выводу пришла международная
группа ученых из Канады и США.

Специалисты Кингстонской
многопрофильной клиники КоE
ролевского университета (ОнтаE
рио) и Общества медицины маE
тери и плода (Вашингтон) обнаE
ружили, что осложнения во вреE
мя беременности выявляют слаE

бые стороны в организме женE
щины, которые дадут о себе
знать в старшем возрасте. РазE
витие преэклампсии, гестациE
онного сахарного диабета, гесE
тационной артериальной гиперE
тензии, клинически значимая
отслойка плаценты, преждевреE
менные роды и рождение реE
бенка с недостаточной массой
тела являются для будущей маE
тери ранними маркерами повыE

шенного кардиоваскулярного
риска.

Ученые объяснили, что береE
менность ставит систему кровоE
обращения и обменные систеE
мы организма в экстремальные
условия. Учитывая эту информаE
цию, необходимо проводить
своевременную профилактику
опасных заболеваний.
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