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Дано описание необычной локализации в области воротной вены кавернозной трансформации (кавреномы), вызвавшей кли-
нико-гематологическую картину синдрома Казабаха—Мерритта и портальную гипертензию у мальчика 7 лет.
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The paper describes the unusual location of cavernous transformation (cavernoma) in the portal vein, which has caused a clinical and 
hematologic picture of Kazabach—Merritt syndrome and portal hypertension in a 7-year-old boy.
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Мальчик Н., 7 лет поступил 22.11.2013 г. в 15-е 
отделение Морозовской городской дет-

ской клинической больницы с жалобами на боли 
в животе. Боли в животе отмечаются с 2010 г. Об-
следовался в поликлинике по месту жительства. 
При ультразвуковом исследовании (УЗИ) была об-
наружена умеренная гепатоспленомегалия. В ана-
лизе крови отклонений от нормы не выявлено. 
Получал ферменты, антациды; отмечена положи-
тельная динамика; в течение последних 1,5 лет жа-
лоб на боли не предъявлял. С 18.11. 2013 г. вновь 
стал жаловаться на боли в животе. По данным 
УЗИ гепатоспленомегалия, признаки холецисти-
та. В анализе крови — тромбоцитопения (цифры 
не указаны), увеличение времени свертывания 
по Сухареву до 11 мин; ребенок был направлен 
на госпитализацию.

При поступлении состояние средней тяжести, 
сознание ясное. Температура тела нормальная. 
Пульс 90 в минуту. Кожные покровы и видимые 
слизистые оболочки чистые. Признаки гемор-

рагического синдрома отсутствуют. Перифери-
ческие лимфатические узлы обычных размеров. 
В легких везикулярное дыхание, хрипов нет. Сер-
дечные тоны ясные, ритмичные, шумы не выслу-
шиваются. Живот мягкий, умеренно болезнен 
при пальпации в мезогастрии. Печень ниже края 
реберной дуги справа на 3 см, селезенка пальпиру-
ется на 4—6 см ниже левого реберного края, очень 
плотная, безболезненная, поверхность ее гладкая. 
Стул нормальный, регулярный.

Анализ крови от 25.11: л. 4,2•109; эр. 4,4•1012; 
Hb 132,6 г / л; тр. 110•106; п. 3 %; с. 67 %; э. 2 %; мон. 
5 %; лим. 23 %. СОЭ 4 мм / ч. Время свертывания 
и длительность кровотечения в норме.

Биохимический анализ крови от 25.11: общий 
и непрямой билирубин, калий, натрий, ионизи-
рованный кальций, щелочная фосфатаза, транса-
миназы, гамма-глутамилтранспептидаза, амилаза, 
антистрептолизин-о, C-реактивный белок без от-
клонений от нормы.

Коагулограмма от 25.11: протромбиновый ин-
декс по Квику 59 % (референтное значение 79—
140 %); МНО (Международное нормализованное 
отношение) 1,41 (референтное значение 0,85—
1,15); протромбиновое время 15,5 с (референт-
ное значение 09,4—12,5 с); фибриноген по Кла-
усу 1,48 г / л (референтное значение 2,4—5,0 г / л); 
тромбиновое время 28,2 с (референтное значение 
15,8—25,0 с); активированное частичное тромбо-
пластиновое время 47,5 с (референтное значение 
25—36,6 с); этаноловый тест — отрицательный.

HBsAg, антитела к вирусу гепатита С, ВИЧ, 
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вирусу Эпштейна—Барр не обнаружены. Анализ 
крови на оппортунистические инфекции от 25.11: 
Ch.pneumonia IgМ и IgG, Cytomegalovirus IgM и IgG, 
Herpes simplex I / II IgM, Herpes simplex II IgG, 
Mycoplasma pneumonia IgM и IgG, токсоплазма IgM 
и IgG — отрицательные; Herpes I IgG >200 Ед / мл 
(референтное значение 0,0—22,0 Ед / мл).

Общий анализ мочи без отклонений.
Анализ мочи на диастазу 312 Е / л (референт-

ное значение до 500 Е / л). Анализ кала на скрытую 
кровь от 25.11 — отрицательный.

Эзофагогастродуоденоскопия от 26.11. Начи-
ная с 25 см от резцов в просвет пищевода на 3 мм 
выступают венозные стволы шириной до 5-6 мм; 
кардия сомкнута; при инверсии слизистая плот-
но охватывает аппарат, но на ширине до 7 мм во-
круг аппарата кольцевидно просвечивает веноз-
ное сплетение. В желудке небольшое количество 
желудочного содержимого. Слизистая пастозная 
рыхлая, тусклая. Неравномерно умеренно ги-
перемирована. В луковице и нисходящем отделе 
двенадцатиперстной кишки слизистая пастозна, 
неравномерно умеренно гиперемирована с еди-
ничными высыпаниями типа «манной крупы». За-
ключение: гастродуоденит, обострение. Варикоз-
ное расширение вен пищевода.

УЗИ брюшной полости от 28.11. Печень: то-
пография не изменена, размеры несколько уве-
личены. Правая доля 116 мм (выше нормы), левая 
55 мм, первый сегмент 18 см, паренхима обыч-
ной эхогенности, «зернистая», сосуды изменены: 
в проекции воротной вены определяется каверно-
ма, размеры 37×21 мм, также определяется ствол 
воротной вены диаметром до 10 мм (выше нормы) 
и ее правая ветвь. Кровоток по стволу и левой вет-
ви воротной вены носит монофазный характер, 
систолическая скорость 13—15 см / с (норма 20—
25 см / с). Желчный пузырь обычной формы, стен-
ки утолщены до 4 мм, уплотнены. Поджелудоч-
ная железа: размеры не увеличены, топография 
не изменена, контуры четкие, ровные. Селезен-
ка: топография не изменена, паренхима обычной 
эхогенности, однородная. Размеры значительно 
увеличены 74×44 мм (норма 60,5×30,5 мм). Селе-
зеночная вена в проекции ворот диаметр до 7 мм 
(норма до 5 мм). Брюшная полость: свободной 
жидкости и патологических включений нет. За-
ключение: эхо-признаки портальной гипертен-
зии на фоне кавернозной трансформации ворот-
ной вены.

Консультация гематолога от 26.11: убедитель-
ных данных о гематологическом заболевании нет. 
По результатам проведенного обследования вы-
явлена портальная гипертензия. В настоящее вре-
мя в проведении пункционной биопсии костного 
мозга не нуждается.

Больной выписан 29.11.2013 г. для консульта-
ции с хирургом.

Основной диагноз: варикозная трансформа-
ция воротной вены, синдром Казабаха—Мерритта. 
Осложнение основного заболевания: спленомега-
лия, портальная гипертензия. Сопутствующий ди-
агноз — гастродуоденит, фаза обострения.

ОБСУЖДЕНИЕ

Симптомокомплекс гемангиома и тромбо-
цитопения был впервые описан H. Kasabach 
и K. Merritt в 1940 г. и получил название синдрома 
по имени авторов [1]. Гемангиома может локали-
зоваться в разных частях организма. Чаще всего 
на коже, кроме того, в печени, селезенке, органах 
дыхания [2—6] и др.

Тромбоцитопения при гемангиоме может быть 
небольшой, субклинической и не проявляться 
кровотечениями, но может быть пурпура. В то же 
время описаны тяжелые тромбоцитопенические 
кризы с профузными кровотечениями [7, 8]. Ге-
мангиомы, локализующиеся в печени, могут слу-
жить причиной портальной гипертензии вслед-
ствие сдавления сосудов портальной системы [7, 
9, 10].

В обсуждаемом случае у больного были выяв-
лены признаки портальной гипертензии: сплено-
мегалия, варикозное расширение вен пищевода, 
нерезко выраженные признаки синдрома гипер-
спленизма (умеренная тромбоцитопения). Из-
вестно, что среди причин портальной гипертензии 
могут быть врожденные аномалии воротной вены, 
такие как сдавление рубцами, опухолью, стеноз 
или облитерация селезеночной вены. Имеется 
описание тромбоза воротной вены как причины 
портальной гипертензии [11].

В нашем наблюдении была выявлена необыч-
ная причина портальной гипертензии, сообщение 
о которой в доступной литературе найти не уда-
лось, — кавернома воротной вены. Кавернома со-
стоит из различных по размеру сосудистых поло-
стей, в которых происходит разрушение кровяных 
клеток, в первую очередь тромбоцитов [4]. Нали-
чие у ребенка каверномы в проекции воротной 
вены сопровождалось расширением ствола вены 
и замедлением кровотока по ней, что стало причи-
ной портальной гипертензии.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, в представленном наблюдении 
у больного имел место синдром Казабаха—Мер-
ритта, обусловленный кавернозной трансформа-
цией в проекции воротной вены (каверномой), 
осложненный портальной гипертензией.
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