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2. Состояние пациентов в исследуемой группе в 2/3 случаях – тяжелое. 

3. Наиболее частым из ранних осложнений ОКСспST на догоспитальном 

этапе являлась ОСН – 29 чел. (82,8%). 

4. В исследуемой группе ОКСспST, осложнившийся аритмиями 

достоверно чаще после проведенной терапии повышалось (восстанавливалось) 

САД на 16%, ДАД на 27%, снижалась ЧСС на 30% и уменьшалась ЧД на 15%. 

5. Большинство пациентов с ОСН имели II ст. по Killip – 25 из 29 чел. 

6. В группе ОСН после проведенной терапии выявлено достоверное 

урежение ЧСС на 16%.  

7. Проведенное лечение на этапе СМП оказалось эффективно у всех 

исследуемых пациентов. 
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Введение 

Острые аортальные синдромы – это внезапно возникшие ситуации со 

схожими клиническими признаками, характеризующиеся поражением аорты 

[4]. 

Синдром Гзеля – Эрдгейма – идиопатический кистозный медионекроз 

аорты, в основе развития которого лежит поражение эластического каркаса 

средней оболочки аорты (медии) — лизис эластического каркаса с накоплением 

гликозаминогликанов. Чаще встречается у лиц мужского пола молодого или 

среднего возраста. Исход – расслоение и разрыв аорты с клиникой массивной 

кровопотери. 

Сложности диагностических мероприятий (отсутствие специальных 

методов исследований), отсутствие опыта ранней диагностики данной 

патологии в общетерапевтическом звене многократно повышает уровень 

летальности у данных пациентов. 

 Основываясь на диагностических возможностях общетерапевтического 

звена, мы проанализировали и описали клинический случай идиопатического 

кистозного медионекроза с разрывом аорты у пациента 26 лет с целью 

повышения эффективности выявления данной патологии.  

Цель исследования – демонстрация сложности диагностики расслоения 

аорты на фоне идиопатического кистозного медионекроза. 

Материалы и методы исследования 

При подготовке данной статьи мы опирались на анамнестический, 

клинический, лабораторно-инструментальный, ретроспективный методы.   

Описание клинического случая 

Мужчина 26 лет доставлен бригадой скорой медицинской помощи в 

экстренном порядке в приемное отделение с предварительным диагнозом: 

Ушиб грудной клетки слева. Пневмогемоторакс слева. Травматический шок 2-3 

степени.  
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На момент госпитализации в клинику у пациента: сознание – оглушение, 

артериальное давление 60-80/40 мм рт. ст., частота сердечных сокращений – 

120 ударов в минуту, частота дыхания – 38 в минуту. 

Со слов врача бригады скорой медицинской помощи, анамнез 

заболевания следующий: шесть дней назад после занятий спортом (поднимал 

штангу) появились боли в грудной клетке слева, состояние ухудшалось, вызвал 

бригаду СМП. 

Из анамнеза жизни известно, что последняя госпитализация была восемь 

месяцев назад в отделение сосудистой хирургии, куда пациент поступил с 

клиникой перитонита, с диагнозом: Отрыв верхней ягодичной артерии слева. 

Разрыв места слияния подвздошных вен слева. Гематома забрюшинного 

пространства. В ходе лечения выявлена Госпитальная правосторонняя 

нижнедолевая пневмония, ДН 1. Выписан в удовлетворительном состоянии под 

наблюдение хирурга, терапевта по месту жительства. 

На этапе скорой медицинской помощи проведено лечение: 

1.Sol. Sterophundini 500.0 внутривенно капельно, 

2.Sol. Dopamini 200 mgвнутривенно капельно, 

3.Sol. Phentanili 0,1 mgвнутривенно струйно. 

При поступлении в приёмное отделение осмотрен дежурным хирургом. 

Объективно: состояние тяжелое, сознание – оглушение. Кожа бледно – розовая, 

акроцианоз. Тоны сердца приглушены, ритмичные. Артериальное давление 

110/70 мм рт. ст., частота сердечных сокращений 100 ударов в минуту.  

Дыхание резко ослаблено слева, справа – жёсткое. Хрипов, шума трения 

плевры нет. При пальпации грудной клетки подкожной эмфиземы, крепитации 

нет. Пальпация безболезненная. Частота дыхания 24 в минуту. Живот не вздут, 

участвует в акте дыхания, мягкий, безболезненный. Перистальтика 

выслушивается. Поясничная область не изменена, безболезненная.  

На КТ грудной клетки костно-травматических повреждений нет, 

субтотальное затемнение левой плевральной полости, плотность 50-60 HU, 

смещения средостения нет. Не исключалось наличие плеврального выпота. 

Для проведения плевральной пункции больной транспортирован в 

операционную. Во время транспортировки в операционную состояние резко 

ухудшилось, наросла одышка, частота дыхания 30 в минуту, Артериальное 

давление 60/20 мм рт. ст. Появилась потребность в катехоламинах. Выполнена 

плевральная пункция слева. Жидкости, воздуха не получено. 

Дежурным хирургом-травматологом было исключено травматическое 

повреждение. Данных за травму внутренних органов нет.  

В связи с отсутствием травмы, изменениями в ОАК (лейкоцитоз), 

наличием затемнения по КТ, дестабилизацией гемодинамических параметров 

не исключалось наличие пневмонии, осложненной септическим шоком. 

Приглашен на консультацию дежурный терапевт. 

Из осмотра дежурного терапевта обращает на себя внимание:  
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Органы дыхания: Частота дыхания 24 - 30 в минуту, SpO2 не 

определяется. Голосовое дрожание усилено слева, перкуторный звук 

укороченный слева в подлопаточной и в аксиллярной областях. Подвижность 

легочного края ограничена слева на 3 см. Дыхание везикулярное, ослаблено 

слева в подлопаточной и в аксиллярной областях. Хрипов и шума трения 

плевры нет. 

Органы кровообращения: Тоны сердца приглушены. Систолический шум 

на митральном клапане. Частота сердечных сокращений 120 ударов в минуту, 

Артериальное давление 110/70 мм рт.ст. на внутривенном введении Допамина 

200 мг. 

Лабораторные и инструментальные исследования 

Общий анализ крови: сахар 18,7 ммоль/л; лейкоциты 57,8 10Е9/л; 

эритроциты 3,7 10Е12/л; гемоглобин – 104 г/л; 

ЭКГ: Синусовая тахикардия, частота сердечных сокращений 102 удара в 

минуту, метаболические изменения в миокарде. 

КОС артериальной крови: pH-6.8; pCO2-39; p02-107; BE-27. 

КТ: Левосторонняя нижнедолевая полисегментарная пневмония, КТ данных за 

гидроторакс не получено. 

Предварительный диагноз 

На основании жалоб, анамнеза, лабораторных и инструментальных 

исследований был поставлен предварительный диагноз: 

Внебольничная левосторонняя полисегментарная пневмония тяжелой 

степени тяжести. Токсико-инфекционный шок 3 степени. Железодефицитная 

анемия, тяжелой степени тяжести, гипергликемия неясного генеза, лейкоцитоз. 

Пациент госпитализирован в отделение реанимации и интенсивной 

терапии. 

План лечения: 

1.Sol. NaCl 0.9% 500,0 внутривенно капельно, 

2.Норадреналин микроструйно 1,6 мкг/кг в минуту, 

3.Цефтаролина фосамил 600 мг 2 раза в сутки, 

4.Фамотидин 20 мг внутривенно. 

В первичном осмотре врача анастезиолога-реаниматолога обращает на 

себя внимание ухудшение гемодинамики до 50/0 мм рт. ст. На периферических 

артериях левой верхней конечности пульс не определяется. Левая половина 

грудной клетки отстает от правой в акте дыхания.  Пациент переведён на ИВЛ, 

выполнена катетеризация подключичной вены слева, начата инфузия 

адреналина внутривенно капельно.  

В течение двух часов состояние резко ухудшалось, возрастала 

потребность в катехоламинах (с 1,6 мкг/кг до 3,2 мкг/кг/мин). 

Через три часа от момента поступления в отделение реанимации и 

интенсивной терапии на фоне прогрессирования синдрома полиорганной 

недостаточности произошла остановка сердечной деятельности. Зафиксировано 
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состояние клинической смерти. Начаты реанимационные мероприятия. 

Зафиксирована биологическая смерть. 

Тело направлено на аутопсию с диагнозом: Внебольничная 

левосторонняя полисегментарная пневмония, осложнённая гидротораксом ДН2. 

Осложнения: Инфекционно – токсический шок третьей степени тяжести. Отёк 

лёгких. 

Патологоанатомический диагноз: Синдром Гзейля – Эрдгейма – 

кистозный медионекроз аорты. Расслаивающая аневризма восходящего отдела 

дуги аорты с разрывом. 

Осложнения: Геморрагический шок: малокровие внутренних органов, 

«шоковая» почка, дистелектазы в лёгких, жидкая кровь в сосудах и полостях 

сердца, до 3500 мл жидкой крови в плевральной полости слева и в 

забрюшинном пространстве, геморрагическое пропитывание мягких тканей 

средостенья. 

Результаты исследования и их обсуждение 

Острый аортальный синдром часто может быть первым признаком 

заболевания, которое нуждается в быстрой диагностике и определении тактики 

ведения для улучшения экстремально неблагоприятного прогноза [4]. 

Несмотря на то, что менее половины всех пациентов с разрывом аорты 

прибывают в больницу живыми и смертность может достигать 54% за 6 часов и 

76% через 24 часа после начала заболевания [4], в наших силах улучшить 

раннюю диагностику и, следовательно, выживаемость данных пациентов на 

общетерапевтическом этапе. 

В данном клиническом случае, на предварительный диагноз 

«Внебольничная пневмония, осложнённая септическим шоком», указывают 

такие аспекты, как: заключение рентгенолога, лейкоцитоз, субфебрильная 

лихорадка, дестабилизация гемодинамических параметров, предшествующее 

наличие пневмонии в период предыдущей госпитализации.  

Однако при более детальном изучении обращает на себя внимание:  

1. Анамнез молодого пациента – спонтанный отрыв верхней ягодичной 

артерии слева, разрыв места слияния подвздошных вен слева; скорость 

развития заболевания; 

2. Несоответствие клинической картины и тяжести состояния пациента, а 

именно: субфебрилитет, но резкое снижение АД, наличие рефрактерного шока, 

изменение кожного покрова левой верхней конечности и отсутствие пульса на 

ней. 

3. Несоответствие клинической картины и инструментальных данных, а 

именно: выраженный лейкоцитоз, нехарактерный для пневмонии, плотность по 

результатам КТ (50-60 HU, что соответствует по плотности – Кровь - по шкале 

Хаунсфилда). 

Выводы: 
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1.Данный клинический случай наглядно демонстрирует сложность 

дифференциальной диагностики расслаивающей аневризмы восходящего 

отдела дуги аорты с разрывом. 

2.Несомненно, данные критические состояния, не смотря на их редкость, 

возникают и требуют более детального изучения с целью разработки методов 

их коррекции и алгоритмов оказания помощи на любом этапе. 
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