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РЕЗЮМЕ 

Синдром Элерса-Данлоса — редкое генетическое заболевание, влияющее 
на формирование и функцию коллагена. Сосудистый тип – один из самых тя-
желых вариантов течения. Он сопряжен с высокой летальностью вследствие 
развития осложнений. Наиболее частыми его проявлениями являются спон-
танные перфорации и разрывы стенки кишечника или артерий.
В данной работе представлена динамика течения тяжелого типа сосуди-
стого синдрома Элерса-Данлоса с развившимися абдоминальными осложне-
ниями, результаты этапного хирургического лечения и причина развития 
летального исхода.
В возрасте 15 лет пациент госпитализирован в Детскую областную кли-
ническую больницу г. Иркутска с клиникой осложненного аппендицита. 
Сосудистый тип синдрома Элерса-Данлоса был выставлен пациенту еще 
в раннем детском возрасте на основании генетического исследования. Ин-
траоперационно при проведении лапароскопии была выявлена спонтанная 
перфорация сигмовидной кишки. В ходе оперативного лечения произведена 
классическая лапароскопическая аппендэктомия генгренозно-измененного 
червеобразного отростка. При дальнейшей ревизии выявлена перфорация 
сигмовидной кишки. Произведена конверсия на срединную лапаротомию, 
резекция пораженного участка кишки и выведение сигмостомы. В послеопе-
рационном периоде у пациента неоднократно развивались спонтанные пер-
форации тонкой кишки, которые требовали проведения релапаротомий, 
ушивания дефектов стенки кишок. В ходе четвертой по счету операции, 
у ребенка сформировалась лапаростома, в которой определялся функциони-
рующий тонкокишечный свищ. При проведении реконструктивного этапа 
оперативного лечения, свищ вместе с лапаростомой были успешно закры-
ты. После лечебной паузы сроком на 3 месяца проведено закрытие сигмосто-
мы. Послеоперационный период протекал без осложнений. Спустя 3 месяца, 
в домашних условиях на фоне полного здоровья, произошло внезапное резкое 
ухудшение состояния с падением артериального давления и летальным ис-
ходом на этапе экстренной госпитализации в стационар. Спонтанный раз-
рыв брюшного отдела аорты был диагностирован посмертно при проведе-
нии судебно-медицинской экспертизы.
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RESUME

Ehlers-Danlos syndrome (EDS) is a rare genetic disorder that affects the synthesis 
and function of collagen. The vascular type (vEDS) is one of the most severe vari-
ants of the disease, associated with high mortality rates due to the development 
of life-threatening complications. The most frequent manifestations include sponta-
neous perforations of the intestinal wall and spontaneous ruptures of arteries. This 
paper presents the disease course of a patient with severe vascular EDS complicat-
ed by advanced abdominal manifestations, detailing the staged surgical treatment 
and the eventual cause of death. At the age of 15, the patient was admitted to the Ir-
kutsk Regional Children’s Clinical Hospital with a clinical presentation of complicated 
appendicitis. The diagnosis of vascular EDS had been established in early childhood 
based on genetic testing. Intraoperative laparoscopy revealed a spontaneous perfo-
ration of the sigmoid colon. Initially, a laparoscopic appendectomy was performed 
for a gangrenous appendix. However, further revision confirmed the sigmoid perfo-
ration. The procedure was converted to a midline laparotomy, the affected intestinal 
segment was resected, and an end sigmoid colostomy was created. In the postoper-
ative period, the patient developed recurrent spontaneous perforations of the small 
intestine, requiring multiple laparotomies and primary suturing of the bowel wall 
defects. During the fourth surgical intervention, a laparostomy was formed, through 
which a high-output small bowel fistula was noted. During the reconstructive stage, 
the fistula and laparostomy were successfully closed. After a 3-month recovery pe-
riod, the sigmoid colostomy was reversed. The immediate postoperative period 
was uneventful. Three months later, at home and in a state of complete well-being, 
the patient experienced a sudden clinical deterioration with a sudden drop in blood 
pressure (hypotension) and died during emergency hospitalization. A postmortem 
forensic medical examination revealed a spontaneous rupture of the abdominal aor-
ta as the cause of death.

Keywords: Ehlers-Danlos syndrome, spontaneous intestinal perforation, spontaneous 
aortic rupture, children, appendicitis, laparotomy
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АКТУАЛЬНОСТЬ

Синдром Элерса-Данлоса – наследственная ме-
зенхимальная дисплазия, обусловленная недоста-
точным развитием коллагеновых структур. Данная 
патология диагностируется клинически, но для опре-
деленных типов необходима генетическая верифика-
ция. Клиническая картина варьирует в зависимости 
от типа синдрома [1, 2].

В 2017 году была разработана новая международ-
ная классификация синдрома Элерса-Данлоса, которая 
включает в себя 13 различных типов [2, 3].

Наиболее опасным для жизни является сосуди-
стый тип (vEDS) — редкое генетическое заболевание, 
передающееся по аутосомно-доминантному типу 
наследования. При данном варианте течения разви-
ваются осложнения, сопряженные с высокой леталь-
ностью пациентов. Мутация возникает в гене COL3A1 
(коллаген 3 типа, 1а-цепь), который отвечает за син-
тез коллагена III типа. Он является основным белком 
в стенках кровеносных сосудов и полых органов, 
что объясняет повышенную кровоточивость, легкую 
травматизацию, спонтанные разрывы кишечника 
и артериальной стенки [4-6].

Типичные клинические проявления сосудистого 
типа синдрома Элерса-Данлоса включают в себя соче-
тание больших и малых критериев [2, 3, 7].

К большим критериям относятся: разрыв аорты 
в молодом возрасте; спонтанная перфорация сигмо-
видной кишки при отсутствии патологии со стороны 
кишечника, которая могла бы привести к перфорации; 
спонтанный разрыв матки в третьем триместре бере-
менности при отсутствии предшествующего кесарева 
сечения, либо разрывы промежности; формирование 
каротидно-кавернозного синусового свища при от-
сутствии травмы; выявление данного типа синдрома 
у родственника первой линии по молекулярно-генети-
ческому исследованию.

К малым критериям относятся: появление синяков, 
не связанных с травмой, в нетипичных локализациях 
(щеки или спина); истончение кожи, при которой из-
быточно виден венозный рисунок; характерный вид 
лица для данной патологии; спонтанный пневмото-
ракс; акрогения; эквиноварусная деформация стоп; 
врожденный вывих бедра; гипермобильность мелких 
суставов; разрыв сухожилий и мышц; кератоконус (де-
генеративное, невоспалительное истончение рого-
вицы); рецессия десны (снижение объема десны в на-
правлении апекса) и ее повышенная хрупкость; ранний 
дебют варикозной болезни (в возрасте до 30 лет).

Критерием постановки диагноза на основании кли-
нических проявлений является сочетание любого боль-
шого критерия в совокупности с несколькими малыми.

Из-за клинического совпадения с некоторыми 
формами синдрома Лойса-Дитца (генетическое по-
ражение аорты и костей скелета), Марфана (наслед-
ственная патология соединительной ткани с расшире-
нием аорты, изменением структуры костей и суставов 
конечностей и хрусталика) и семейными синдромами 

артериальной аневризмы и расслоения, диагноз дол-
жен быть подтвержден путем идентификации пато-
генных вариантов в COL3A1 [4, 8, 9].

ЦЕЛЬ РАБОТЫ

Ознакомить широкий круг врачей с тяжелыми хирур-
гическими осложнениями синдрома Элерса-Данлоса.

ОПИСАНИЕ НАБЛЮДЕНИЯ

Мальчик 15 лет поступил в ГБУЗ ИГОДКБ с жалоба-
ми на боли в животе, рвоту.

Анамнез заболевания: За 36 часов до обраще-
ния в клинику появилась тошнота, двукратная рвота, 
диффузные боли в животе. Лихорадки не отмечалось. 
С течением времени отмечается нарастание болевого 
синдрома, повторные эпизоды рвоты (в общей сложно-
сти до 4-х раз за сутки). Бригадой скорой медицинской 
помощи доставлен в Детскую областную клиническую 
больницу г. Иркутска (ГБУЗ ИГОДКБ).

Дополнительно из анамнеза жизни выяснено: в воз-
расте 8 месяцев выставлен диагноз двухсторонний 
вывих головок бедренных костей. Проведено закры-
тое вправление вывиха на дуге по Шеде. Далее про-
водились этапные гипсования в положении «Лоренц 
1-2-3». Вывихи сохранялись. Было проведено этапное 
оперативное лечение: деторсионно-варизирующие 
остеотомии межвертельной области левой и правой 
бедренной костей. Также у ребенка отмечалась экви-
но-варусная деформация обоих стоп, гипермобиль-
ность суставов верхних и нижних конечностей, вари-
козная болезнь нижних конечностей, хроническая 
венозная недостаточность 1 степени, длительное за-
живление ран и повышенная кровоточивость. В ран-
нем детском возрасте было проведено генетическое 
исследование, по результатам которого выставлен диа-
гноз: Синдром Элерса-Данлоса, сосудистый тип.

При осмотре на момент поступления: живот 
обычной формы и величины, не вздут, в акте дыхания 
участвует ограничено. При пальпации определяется 
пассивное мышечное напряжение и резкая болезнен-
ность во всех отделах живота. Положительные симпто-
мы раздражения брюшины.

Выставлен диагноз основной: Острый аппендицит? 
Перитонит?

Диагноз сопутствующий: Синдром Элерса-Данлоса, 
сосудистый тип.

В приемном отделении выполнено дополнитель-
ное обследование.

Ультразвуковое исследование органов брюшной 
полости (УЗИ ОБП): в правом латеральном кармане 
брюшной полости и нижних этажах жидкость с эле-
ментами неоднородности. Определяется аппендикс 
до 0,9  см, стенки утолщены до 0,2  см, вокруг аппен-
дикса регистрируются ткани сальника повышенной 
эхогенности.
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По данным проведенного лабораторного обследо-
вания определялся палочкоядерный лейкоцитоз с на-
растанием С-реактивного белка.

После предоперационной подготовки выполнено 
оперативное лечение в объеме диагностической лапа-
роскопии. Учитывая невозможность полной ревизии 
брюшной полости, в связи с выявленным инфильтра-
том левой подвздошной области, была произведена 
конверсия на срединную лапаротомию.

При панорамном обзоре выявлена гиперемиро-
ванная париетальная брюшина и большой сальник. 
Гнойный выпот во всех отделах брюшной полости. 
В ходе санации эвакуировано до 500,0  мл гнойного 
отделяемого. В правой подвздошной ямке визуализи-
рован гангренозно-перфоративный червеобразный 
отросток с самоампутированной верхушкой. Произве-
дена классическая лапароскопическая аппендэктомия 
с обработкой культи при помощи биполярной коагу-
ляции и тотальная резекция сальника. При дальней-
шей ревизии брюшной полости выявлен инфильтрат 
в левой подвздошной области. Произведена конвер-
сия на срединную лапаротомию. Дополнительно вы-
явлены множественные межкишечные абсцессы, кото-
рые были вскрыты. При ревизии инфильтрата в левой 
подвздошной области обнаружена перфорация сигмо-
видной кишки с размерами дефекта 3х4 см.

Брюшная полость санирована 0,025  % раство-
ром хлоргексидина до чистых вод. Произведена ре-
зекция сигмовидной кишки c отступом в 10 см в одну 
и другую сторону от перфорации. Выведена терми-
нальная сигмостома. Брюшная полость дренирована 
по Генералову.

В раннем послеоперационном периоде, с 3-х су-
ток, отмечается ежедневное постепенное снижение 
гемоглобина и эритроцитов. По результатам УЗИ ОБП 
на 1-е, 3-и, 5-е послеоперационные сутки: свободной 
жидкости, патологических изменений не выявлено. 
Послеоперационная рана без признаков воспаления. 
На 5-е послеоперационные сутки в нижней трети по-
слеоперационной раны визуализирован отек мягких 
тканей без признаков воспаления. При ревизии зон-
дом получена кровь.

Выполнено повторное оперативное лечение в объ-
еме ревизии послеоперационной раны.

В подкожно-жировой клетчатке (ПЖК) передней 
брюшной стенки определялась обширная гематома 
со сгустками крови объемом примерно 500 мл. Во вла-
галище прямой мышцы живота определялось пульси-
рующее артериальное кровотечение (из нижней над-
чревной артерии). Сосуд перевязан. При дальнейшей 
ревизии послеоперационной раны было выявлено 
расслоение листков апоневроза и брюшины, эвентра-
ция петель кишечника. Апоневроз и брюшина при по-
пытке ушивания прорезались, разрывались. Дефект 
был закрыт полипропиленовой сеткой. Рана послой-
но ушита.

С целью стимулирования коллагенообразования, 
стабилизации минерального обмена, коррекции син-
теза и катаболизма гликозаминогликанов ребенку 

была назначена метаболическая терапия следующи-
ми препаратами: Депротеинизированный гемоде-
риват крови телят «Актовегин»™ по 10  мл – 2 раза 
в стуки, внутривенно капельно; аскорбиновая кислота 
по 200 мг – 3 раза в стуки, внутривенно; кальция кар-
бонат + колекальциферол «Кальций Д3 Никомед»™ 
по 500  мг  +  200МЕ  – 2  раза в день перорально; Коле-
кальциферол «Витамин  Д»™ по 1000  МЕ – 1 раз в сут-
ки перорально; «Левокарнитин»™ по 1000  мг – 1 раз 
в день, внутривенно [1, 10].

Ранний послеоперационный период протекал 
без осложнений. Энтеральную нагрузку усваивал по-
лостью, сигмостома функционировала, по УЗИ ОБП 
на 7-е, 10-е послеоперационные сутки (с момента на-
ложения сигмостомы) патологических изменений так-
же выявлено не было. С 11-х послеоперационных су-
ток (от наложения сигмостомы) отмечается усиление 
абдоминального болевого синдрома, определялись 
положительные перитонеальные симптомы, нараста-
ние лейкоцитоза, со сдвигом формулы влево, повы-
шение СРБ. Проведено УЗИ ОБП: выявлено скопление 
неоднородной жидкости до 50 мл в мезогастральной 
области.

Произведено оперативное лечение в объеме ре-
лапаротомии, ревизии брюшной полости. В нижнем 
углу вновь выявлена обширная гематома со сгустками 
крови. Пульсирующего артериального кровотечения 
не определялось. Из-под полипропиленовой сетки 
выявлено подтекание калового отделяемого. Сетка 
удалена, проведена санация брюшной полости 0,025 % 
раствором хлоргексидина. По передней поверхности 
подвздошной кишки обнаружена перфорация диаме-
тром до 10 мм. Так как у ребенка уже функционировала 
сигмастома, от наложения второй стомы было решено 
воздержаться. Путем наложения кисетного и сверху 
во второй ряд Z-образного шва полипропиленовой 
нитью 6,0, произведено ушивание перфорации. Дефект 
апоневроза и брюшины вновь ушить невозможно. На-
ложены швы на ПЖК и кожу.

Через 3 дня отмечалось появление кишечного 
отделяемого из послеоперационной лапаротомной 
раны.

Произведено оперативное лечение в объеме ре-
лапаротомии, ревизии брюшной полости. В нижнем 
углу раны выявлено кишечное отделяемое. В проекции 
ранее ушитой перфорации подвздошной кишки опре-
делялась ее инфильтрированная стенка и 2 сквозных 
дефекта размером до 2 мм на расстоянии в 1,5 см друг 
от друга (рис. 1).

С целью проведения санации послеоперацион-
ной раны принято решение о наложении лапаро-
стомы с подключением активной аспирирующей ва-
куум-системы. Кишечный свищ решено не ушивать. 
На аспираторе установлено давление 30  мм  рт.ст. 
в течение 5 минут, затем 50 мм рт.ст. в течение 1 мин. 
Энтеральная нагрузка на время функционирования 
кишечного свища прекращена.

В послеоперационном периоде ежедневно про-
водились перевязки. Аспирационная вакуум-система 
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функционировала. На 12-е послеоперационные сутки 
рана полностью очищена, инфильтрация стенки кишки 
купирована. Выполнен реконструктивный этап опера-
тивного лечения.

Участок подвздошной кишки со свищем резециро-
ван, наложен двухрядный анастомоз конец-в-конец. 
Наложены швы на апоневроз в два ряда, лавсановой 
нитью 0, со значительным натяжением тканей. После-
операционная рана ушита при помощи адаптирующих 
швов на пилотах.

Ранний послеоперационный период протекал 
без осложнений: по данным УЗИ ОБП патологических 
изменений не выявлено. На 6-е послеоперационные 
сутки произошло прорезывание швов в нижней части 
лапаротомной раны. Швы на апоневрозе состоятель-
ны. В дальнейшем заживление раны происходило вто-
ричным натяжением.

Пациент был выписан на амбулаторный этап 
для последующей реабилитации. Через 3 месяца в пла-
новом порядке поступил вновь в отделение хирургии 
№  2 для закрытия сигмостомы, которое проведено 
с наложением двухрядного анастомоза конец в конец. 
Ранний послеоперационный период протекал без ос-
ложнений. Пациент был выписан на амбулаторный этап 
под наблюдение хирурга, педиатра по месту житель-
ства в удовлетворительном состоянии с восстановле-
нием исходной массы тела.

Через 3 месяца пациент, находясь дома, отметил 
резкое ухудшение состояния, выраженную слабость, 
вздутие живота и появление онемения в нижних конеч-
ностях. Была вызвана бригада скорой медицинской по-
мощи. Ребенок доставлен в дежурную клинику. По пути 
в стационар периодически терял сознание, отмечалась 
многократная рвота желудочным содержимым.

При поступлении в стационар: состояние край-
не тяжелое. Уровень сознания: умеренное оглуше-
ние. Ад 85/45  мм  рт.ст., ЧСС 120 в мин. Нижние ко-
нечности без видимых изменений, при пальпации 
прохладные на ощупь. Чувствительность, движения 
отсутствуют. Отмечалась бледность кожного покрова. 
Живот вздут, при пальпации мягкий во всех отделах, 
безболезненный. Симптомы раздражения брюшины 
отрицательные.

Ребенок сразу при поступлении переведен в пала-
ту интенсивной терапии и реанимации. На фоне про-
водимой инфузионной терапии и диагностических 
мероприятий, спустя 30 минут с момента поступления 
в стационар отмечается резкое ухудшение состояния, 
угнетение сознания, брадикардия до 35 в минуту. Пульс 
на периферических артериях не определялся, дыхание 
не определялось. Реанимационные мероприятия в те-
чение 30 минут – без эффекта. Констатирована клини-
ческая смерть.

В бюро судебно-медицинской экспертизы выявлен 
разрыв брюшного отдела аорты, с кровоизлиянием 
в парапанкреатическую и парааортальную клетчатку 
(рис. 2).

Гистологически определен мышечный тип строе-
ния аорты.

Заключение судебно-гистологического исследо-
вания: врожденный порок развития. Синдром Элер-
са-Данлоса, тяжелое течение: повышенная подвиж-
ность суставов; геморрагический синдром (экхимозы 
на теле, расслоение стенки грудного и брюшного отде-
ла аорты с ее разрывами; мышечный тип строения аор-
ты – гистологически).

РИС. 1. 
Инфильтрированная стенка подвздошной кишки с двумя пер-
форативными дефектами до 2 мм
FIG. 1. 
Infiltrated ileum wall with two perforating defects up to 2 mm

РИС. 2. 
Разрыв брюшного отдела аорты (указан стрелками)
FIG. 2. 
Rupture of the abdominal aorta (indicated by arrows)
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ОБСУЖДЕНИЕ

Сосудистый тип синдрома Элерса-Данлоса — ред-
кая наследственная патология, обусловленная недо-
статочным развитием коллагеновых структур. Этот 
вариант течения является одним из наиболее тяжелых 
форм синдрома Элерса-Данлоса. Другие формы это-
го синдрома не сопряжены с высокой летальностью. 
Например, смертность пациентов с гипермобильным 
и классическим типом не зависит от заболевания [1, 2].

Разрыв сосудов и полых органов – два самых тяже-
лых и смертельных осложнения синдрома Элерса-Дан-
лоса. Они наиболее распространены при сосудистом 
и кифосколиотическом типах. Разрыв сосудов может 
произойти в любой части артериальной системы, 
но наиболее часто встречаются в грудной и брюшной 
полостях.

Учитывая повышенную хрупкость сосудов, вслед-
ствие аномального строения коллагена, входящего 
в состав артериальной стенки, риски периферических 
и мелких кровотечений у таких пациентов также на-
много выше [11].

Внезапное появление боли со стороны брюшной 
полости, резкое ухудшение состояния у пациентов с из-
вестным синдромом Элерса-Данлоса должно побудить 
к неотложной оценке состояния больного вне зависи-
мости от предшествующего анамнеза.

Любые хирургические манипуляции, выполняемые 
у пациентов с синдромом Элерса-Данлоса, представ-
ляют значительный риск вследствие развития кровоте-
чения. Операции же на полых органах дополнительно 
сопряжены с высокими рисками развития перфораций 
на этих органах и несостоятельности послеоперацион-
ных швов [12, 13].

В нашем описанном клиническом случае диагноз 
сосудистого типа синдрома Элерса-Данлоса паци-
енту был выставлен еще в раннем детском возрасте. 
Но даже на основании клинических данных, которые 
включают совокупность больших критериев: разрыв 
аорты; спонтанная перфорация сигмовидной кишки 
и малых критериев: врожденный двухсторонний вывих 
бедра, эквино-варусная деформация обоих стоп, ги-
пермобильность суставов верхних и нижних конечно-
стей, варикозная болезнь нижних конечностей, повы-
шенная кровоточивость и длительное заживления ран, 
вариант сосудистого типа синдрома Элерса-Данлоса 
не вызывает сомнения.

Первые серьезные осложнение в виде спонтанной 
перфорации сигмовидной, а затем и тонкой кишки, раз-
вились в возрасте 15 лет. В ходе множественных опера-
тивных вмешательств их удалось разрешить.

Зачастую данные острые состояния не удается ре-
шить за одно оперативное вмешательство, в силу раз-
вития новых осложнений. Это в первую очередь свя-
зано с системной патологией [14]. Большую трудность 
представляло ушивание дефектов кишечника и апо-
невроза брюшной стенки. Вследствие недостаточно 
развитых коллагеновых структур ткани прорезывались 
и разрывались словно «мокрая бумага». Каждое новое 

оперативное лечение представляло все больший риск 
развития осложнений. При проведении оперативных 
вмешательств по поводу перфораций стенки кишки 
перед нами стояла непростая задача: производить 
ушивание дефекта или резекцию пораженного участ-
ка. Оба варианта лечения были сопряжены с высоки-
ми рисками развития несостоятельности анастомоза. 
Нами были применены все возможные методы, кото-
рые в конечном итоге дали положительный результат. 
Значимую роль в лечении сыграла метаболическая те-
рапия, которая позволила увеличить прочность тканей 
стенки кишки. С перфорациями кишечной стенки уда-
лось справиться.

Второе серьезное осложнение в виде спонтан-
ного разрыва брюшного отдела аорты развилось 
в возрасте 16 лет. Данное состояние очень быстро 
привело к летальному исходу, которое было диагно-
стировано посмертно в бюро судебно-медицинской 
экспертизы. По нашему мнению, даже вовремя диа-
гностированное данное осложнение (сразу же при 
поступлении в стационар) не привело бы к спасению 
жизни пациента.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Сосудистый тип синдрома Элерса-Данлоса вызы-
вает серьезные осложнения, сопряженные с высокой 
летальностью. Своевременная диагностика и прове-
денное хирургическое лечение в случае перфорации 
полого органа имеет более благоприятный прогноз, 
в сравнении со спонтанной перфорацией аорты. Учи-
тывая недостаточное развитие коллагеновых струк-
тур любая хирургическая манипуляция сопряжена 
с высокими рисками развития новых кровотечений 
и перфораций. Всем пациентам с сосудистым типом 
синдрома Элерса-Данлоса необходимо назначать 
метаболическую терапию. В случае внезапного ухуд-
шения состояния или развития болевого абдоминаль-
ного синдрома у пациента с диагностированным со-
судистым типом синдрома Элерса-Данлоса, прежде 
всего, необходимо исключать спонтанную перфора-
цию полого органа или разрыв крупной магистраль-
ной артерии.
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