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Первичная экссудативная энтеропатия является редким заболеванием, обусловленным формированием аномалий 
лимфатических сосудов в стенке кишечника, развитием патологического тока лимфы в просвет кишки, повышенной 
потерей плазменных белков с калом. Ведущим клиническим синдромом заболевания являются отеки с развитием гипо-
альбуминемии и диспротеинемии. Приведён клинический случай первичной экссудативной энтеропатии. Для установ-
ления диагноза потребовалось проведение многочисленных исследований с исключением у пациента патологии почек, 
печени, воспалительных заболеваний кишечника. Течение заболевания отличалось значительной резистентностью к 
проводимой терапии. 
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Primary exudative enteropathy is a rare disease caused by the formation of lymphatic vessel abnormalities in the intestinal 
wall, the development of pathological lymph flow into the intestinal lumen, and increased loss of plasma proteins in the feces. The 
leading clinical syndrome of the disease is edema with the development of hypoalbuminemia and dysproteinemia. To establish 
the diagnosis, it took numerous studies with the exception of the patient’s pathology of the kidneys, liver, and inflammatory 
bowel diseases. The course of the disease was characterized by significant resistance to therapy.
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Введение

Первичная экссудативная энтеропатия (бо-
лезнь Вальдмана, гиперкатаболическая гипопро-
теинемия, кишечная лимфангиоэктазия, синдром 
Гордона) — орфанное заболевание, связанное с 
формированием аномалий лимфатических сосу-
дов разного калибра в стенке кишечника с раз-
витием патологического тока лимфы в просвет 
кишки, потерей плазменных белков с калом, и 
последующей гипопротеинемией [1 – 4]. Впер-
вые в 1961 г. заболевание описали Вальдман и 
соавт., назвав его «идиопатической гиперкатабо-
лической гипопротеинемией» [5]. Впоследствии 
заболевание получило название «первичная экс-

судативная энтеропатия» (ПЭЭ). На сегодняшний 
день в литературе описано всего 200 случаев ПЭЭ 
[6]. Важную роль в этиологии заболевания игра-
ют наследственные факторы, а также пороки раз-
вития лимфатической системы. Патогенез ПЭЭ 
характеризуется повышенной потерей как белка, 
поступающего с пищей, так и белков плазмы кро-
ви вследствие аномалии строения лимфатиче-
ских сосудов в виде множественных кавернозных 
образований, располагающихся в подслизистом 
слое кишки. ПЭЭ чаще развивается в детском воз-
расте, реже у молодых людей.

Клинически ПЭЭ проявляется развитием отеч-
ного синдрома вследствие гипопротеинемии, ги-
поальбуминемии вследствие потери белка плаз-
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мы с калом и снижения онкотического давления 
в плазме. Отёки при ПЭЭ двусторонние и симме-
тричные. Часто при ПЭЭ диагностируется выпот 
в серозные оболочки (в плевральную, перикар-
диальную, брюшную полости). Для ПЭЭ также 
характерны гипотрофия, тошнота, метеоризм, 
упорная диарея, стеаторея. Потеря белка приво-
дит к снижению содержания в плазме не только 
альбумина, но и липидов, иммуноглобулинов, 
церулоплазмина, трансферрина. Из-за развития 
синдрома мальабсорбции с потерей микроэле-
ментов развиваются анемия и гиповитаминоз. 

Диагноз ПЭЭ устанавливается на основании 
гистологического исследования ткани тонкого 
кишечника. Ворсинки тонкой кишки приобре-
тают грушевидную форму, отёчны и утолщены 
вследствие лимфангиоэктазии [7]. Гистологи-
ческая картина участков двенадцатиперстной, 
тощей или подвздошной кишки представлена 
расширенными лимфатическими сосудами сли-
зистой и подслизистой оболочки с нормальными 
поликлональными плазматическими клетками. 
Стенки мезентериальных лимфатических сосудов 
утолщены, их мышечный слой гипертрофирован. 
Лимфатические сосуды ворсинок часто дилати-
рованы, признаки атрофии в них отсутствуют. В 
расширенных лимфатических сосудах слизистой 
и серозной оболочек, подслизистого слоя, бры-
жейки и в синусах мезентериальных лимфатиче-
ских узлов встречаются пенистые клетки [1,3].

В лабораторных данных при ПЭЭ выявляют-
ся гипопротеинемия, гипоальбуминемия, гипо-
гаммаглобулинемия, лимфопения. 

При компьютерной томографии (КТ) и ультра-
звуковом исследовании органов брюшной по-
лости (УЗИ ОБП) при ПЭЭ выявляется дилатация 
петель тонкой кишки, отечность и диффузное 
утолщение ее стенок.

Дифференциальный диагноз ПЭЭ проводят с 
нефротическим синдромом, заболеваниями пе-
чени с нарушением её белково-синтетической 
функции. Также проводится диагностический по-
иск заболеваний, сопровождающихся вторичной 
экссудативной энтеропатией с развитием лимфо-
стаза в сосудах брыжейки (болезнь Уиппла, цели-
акия, болезнь Менетрие, лимфосаркома, болезнь 
Крона, язвенный колит, муковисцидоз, правоже-
лудочковая сердечная недостаточность) [4,8].

Лечение ПЭЭ включает назначение диеты с 
низким содержанием жиров и увеличенным ко-
личеством среднецепочечных триглицеридов. 
Значительное содержание жира в пище приводит 
к переполнению лимфатических сосудов тонко-
го кишечника, в результате чего происходит их 
разрыв с потерей белка. Триглицериды, абсор-
бируясь в воротную вену, позволяют избежать 
перегрузки лимфатических сосудов кишечника 
и препятствуют их разрыву. Соблюдение диеты 

позволяет значительно уменьшить проявле-
ния ПЭЭ. Заместительная терапия заключается 
в коррекции полидефицитных состояний [9]. 
Оправдано применение синтетических аналогов 
соматостатина, которые обладают способностью 
к кратковременной вазоконстрикции сосудов 
внутренних органов и подавлению абсорбции 
триглицеридов. Хирургические методы лечения 
с резекцией участка измененной тонкой кишки 
применяются при локальной форме ПЭЭ [10].

Клинический случай

Больной Б., 18 лет, поступил в гастроэнтероло-
гическое отделение (ГЭО) ГБУЗ «Волгоградская 
областная клиническая больница № 1» (ВОКБ 1) 
23.10.2017 г. с жалобами на отёки нижних конеч-
ностей, умеренную слабость, сонливость. 

Анамнез заболевания: первые симптомы забо-
левания отметил с февраля 2017 г., когда на фоне 
редкого употребления мясной пищи в рационе 
питания стали периодически возникать отёки 
нижних конечностей. 

Анамнез жизни: рос и развивался нормально. 
Наследственность не отягощена. Туберкулёз, ви-
русный гепатит, венерические заболевания от-
рицает. Заболеваниями желудочно-кишечного 
тракта в детском возрасте не страдал, неперено-
симости глютена не отмечено. Пациент не при-
держивался специальных диет с ограничением 
количества белка в пище, не голодал. Вредные 
привычки: не курит, алкоголь не употребляет (со 
слов). Травм и операций не было. Аллерго-анамнез 
благоприятный. Гемотрансфузий не было.

В связи с нарастанием отеков обратился за 
медицинской помощью и наблюдался в нефроло-
гическом отделении ГБУЗ «ГКБ № 1 им. С.З. Фи-
шера» г. Волжский с диагнозом: «Эссенциальная 
гипопротеинемия» с 16.10.2017 г. по 23.10.2017 г. 
При обследовании в лабораторных данных были 
выявлены следующие изменения: в общем ана-
лизе крови (ОАК) - снижение уровня гемоглоби-
на до 111 г/л, снижение уровня общего белка до 
42,1 г/л, уменьшение альбуминовой фракции до 
21,6%, снижение уровня общего холестерина до 
1,9 ммоль/л. В общем анализе мочи (ОАМ): незна-
чительная протеинурия 0,09 г/л, лейкоциты 0 – 1 
в п/з, эритроциты 0 – 1 в п/з, суточная протеи-
нурия 0,031 г/л. При УЗИ ОБП и почек выявлены 
признаки асцита. Эхокардиография (ЭХОКГ) — 
недостаточность аортального клапана, пролапс 
митрального клапана (МК) 1 ст. с формировани-
ем недостаточности МК. Эзофагогастродуодено-
скопия (ЭГДС)  — очаговый гастродуоденит, H. 
pylori отрицательный. Дуплексное сканирование 
вен нижних конечностей: визуализация затруд-
нена из-за отёков, признаков венозной недо-
статочности нет, признаки несостоятельности 
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сафено-феморального соустья слева, патологии 
артерий нет. 

С учётом проведённых обследований данных 
за диффузное заболевание почек выявлено не 
было, пациент был направлен в ВОКБ №1 г. Вол-
гограда. При осмотре общее состояние удовлет-
ворительное, выявляются отёки стоп, голеней, в 
остальном без заметной патологии. Температура 
тела в норме. При объективном исследовании 
(пальпация, перкуссия, аускультация) грубой 
патологии не обнаружено. Живот мягкий, безбо-
лезненный во всех отделах. При пальпации пече-
ни - её нижний край эластической консистенции. 
Перкуторно размеры печени в пределах нормы.

При исследовании ОАК в динамике выявлены 
анемия (эритроциты 1,9 – 2,5 × 1012/л, гемогло-
бин 69 – 93 г/л) и тромбоцитопения (тромбоци-
ты 70 – 96 х 109/л). 

Сывороточное железо крови в норме. Транс-
феррин и витамин В12 не исследовались. 

Коагулограмма в динамике: отмечено удли-
нение протромбинового времени (24,7 – 29,4 
сек.), уменьшение протромбина по Квику (50,9 
– 42,3%), снижение уровня фибриногена (1,69 – 
1,35 г/л), увеличение МНО (1,89 – 2,33). Исследо-
вание микроэлементов крови в динамике пока-
зало снижение уровня кальция сыворотки (1,58 – 
1,64 ммоль/л). Уровень остальных микроэлемен-
тов крови в норме. При исследовании гормонов 
щитовидной железы отмечено увеличение уров-
ня паратиреоидного гормона до 133,9 пг/мл. 

Оценка функции почек. В ОАМ без патологии. 
При исследовании суточной протеинурии уро-
вень белка в моче составлял 0,12 г/сут — верх-
ний предел нормы для суточной протеинурии 
(референсные значения: 0,00-0,14 г/сут). В ана-
лизе мочи по Зимницкому отмечена олигурия: 
дневной диурез 370 мл, ночной диурез 300 мл, 
общий диурез 670 мл, удельный вес мочи в нор-
ме. Креатинин крови в норме. 

В копрограмме обращала на себя внимание 
незначительная стеаторея. 

Оценка функции печени. Отмечено выражен-
ное снижение уровня общего белка сыворотки 
крови в динамике (31,4 – 37,2 г/л). Сывороточ-
ный альбумин не исследовался. При исследо-
вании печеночных проб уровень аланинамино-
трансферазы (АЛТ), аспартатаминотрансферазы 
(АСТ), общего билирубина, щелочной фосфатазы 
(ЩФ), гамма-глутамилтранспептидазы (ГГТП) в 
норме. Отмечено снижение уровня общего холе-
стерина (ОХ) крови до 1,7 ммоль\л.

По данным УЗИ, ОБП размеры и структура пе-
чени без патологии. Но в малом тазу с обеих сто-
рон визуализировалось небольшое количество 
жидкости толщиной до 2,0 см. 

Морфологического исследования ткани пече-
ни не проводилось. 

Для исключения лимфопролиферативного про-
цесса в связи с выявлением анемии и тромбоцито-
пении пациенту проведена стернальная пункция. 
Согласно заключению стернальной пункции онко-
гематологический процесс был исключен.

При исследовании уровня витамина В12 в сы-
воротке отмечено его снижение.  

Консультирован гематологом, выставлен диа-
гноз: «В12-дефицитная анемия с гемолитическим 
компонентом (субкомпенсированная)». 

Заключение ЭГДС: в антральном отделе желуд-
ка по большой кривизне единичные острые по-
верхностные эрозии до 4 мм с чистым дном. 

Рентгенография желудка с пассажем по тон-
кому кишечнику: рентгенологические признаки 
гастрита, ускоренная эвакуация контраста из 
тонкого кишечника в толстый.

Пациент осмотрен диетологом, назначено уси-
ленное белковое питание (стол № 11).

Пациент обследован психиатром и психоло-
гом для исключения диагноза: «Неврогенная 
анорексия». Данных о неврогенной анорексии не 
выявлено. 

Заключение врачебного консилиума: с учётом 
наличия отечного синдрома, гипохолестеринемии, 
гипопротеинемии, электролитных нарушений, 
В12-дефицитной анемии не исключается идиопа-
тическая экссудативная энтеропатия. Рекомендо-
вано оказание специализированной медицинской 
помощи на уровне федерального центра.

Проведено лечение: диетстол №11, фуросе-
мид, раствор альбумина 10% 100,0 в/в капельно, 
раствор нутрифлекс 1,25 л 1 раз в день в/в ка-
пельно, преднизолон 90 мг/сут в/м с последую-
щей отменой, витамин В12 1000 мкг/сут в/м, глю-
конат кальция 10,0 в/в струйно, переливалась 
свежезамороженная плазма, прием фолиевой 
кислоты в дозе 0,1 г/сут, полиферментные препа-
раты по 10 000 Ед 3 р/день.

В результате проведённой терапии у пациента 
улучшились показатели красной крови, повысил-
ся уровень общего белка. Но, несмотря на прово-
димую терапию и усиленное белковое питание, на 
фоне гипопротеинемии продолжали сохраняться 
отёки нижних конечностей. Пациент выписан с 
диагнозом «Идиопатическая экссудативная энте-
ропатия с преимущественной гипопротеинемией, 
дефицитом витамина В12, кальция. Эрозивный га-
стрит. В12-дефицитная анемия с гемолитическим 
компонентом, субкомпенсированная».

Рекомендовано продолжить усиленное бел-
ковое питание, введение витамина В12, гемоста-
тических средств, витамина D с их последующим 
контролем. По месту жительства рекомендован 
контроль общего белка, красной крови, коагуло-
граммы, паратиреоидного гормона.

Пациент дважды, в периоды с 19.12.2017 г. по 
29.12.2017 г. и с 05.01.2018 г. по 23.01.2018 г., в 
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связи с ухудшением состояния (появлением отё-
ков ног и рук, наличием полуоформленного стула 
с примесью непереваренной пищи, слабостью) 
проходил курсы стационарного лечения в ГБУЗ 
МКНЦ им. А.С. Логинова (г. Москва). 

При осмотре общее состояние средней тяже-
сти, отёки нижних конечностей до колена, па-
стозность верхних конечностей, объективное ис-
следование патологии не выявило.

В ОАК в динамике продолжала отмечаться ане-
мия (эритроциты 1,93 – 2,74 × 1012 /л, гемоглобин 
6,8 – 9 г/дл), увеличение числа ретикулоцитов до 
6,02%, тромбоцитопения (тромбоциты 74 – 130 × 
109/л), умеренные гиперхромия, анизоцитоз.

Исследование микроэлементов крови вновь 
выявило снижение уровня сывороточного каль-
ция до 1,63 ммоль/л. Железо сыворотки ниже 
нормы (9,7 мкмоль/л).

Выявлено повышение в четыре раза уровня 
С-реактивного белка — до 19,92 мг/л. 

Электрофорез белков крови: диспротеинемия 
с ростом альфа1-глобулинов (3,1%) и гамма-
глобулинов (23,8%), а также снижением альфа2-
глобулинов (5,7%) и бета1-глобулинов (4,3%). 

В биохимических исследованиях в динамике 
вновь отмечен низкий уровень общего белка сы-
воротки крови (38,9 г/л), и низкий уровень аль-
бумина (18,7 г/л). Уровни ГГТП и альфа-амилазы 
были снижены до 2,0 Ед/л и 8 Ед/л соответствен-
но. Уровни ЩФ и лактатдегидрогеназы (ЛДГ) 
были также снижены до 93,1 Ед/л и 40,8 Ед/л со-
ответственно. 

Маркеры вирусных гепатитов В, С — отрица-
тельные.

Обнаружено снижение уровня церулоплазми-
на до 12,6 мг/дл (норма: 20,0 – 60,0 мг/дл).

ОАМ без патологии. Анализ мочи по Нечипо-
ренко без патологии. Уровни креатинина и мо-
чевины крови ниже нормы (61,0 мкмоль/л и 2,08 
ммоль/л соответственно). 

В копрограмме выявлялась слабоположитель-
ная реакция на скрытую кровь, небольшое коли-
чество лейкоцитов и единичные эритроциты.

Уровень кальпротектина значительно повы-
шен до 1171 мкг/г (норма 0 – 100 мкг/г).

Исследование кала с помощью иммунохрома-
тографических полосок выявило наличие в кале 
белка (за счет альбумина) 0,3 г/л, лейкоцитов 
500/мкл, эритроцитов 10/мкл, уробилиногена 
140 мкмоль/л, реакция кала резко щелочная.

Исследование гормонов щитовидной железы 
показало снижение уровня трийодтиронина (Т3) 
до 58,8 нг/дл, снижение уровня тироксина (Т4) 
(2,9 мкг/дл). Вновь было выявлено умеренное 
увеличение уровня паратиреоидного гормона 
— 84,9 пг/мл. Аутоиммунная природа гемолити-
ческой анемии не подтверждена: прямая проба 
Кумбса отрицательная (в крови не обнаружены 

антитела, связанные с эритроцитами).
Иммунологическое исследование: анализ на 

антитела к антигенам цитоплазмы нейтрофилов, 
используемый для диагностики первичных си-
стемных васкулитов, показал положительный ре-
зультат на большинство исследованных антител 
(положительные антитела к миелопероксидазе, 
антитела к лизоциму, антитела к катепсину G, ан-
титела к протеиназе-3, антитела к нейтрофиль-
ной эластазе). На антитела к белку BPI получен 
сомнительный результат. Антитела к лактофер-
рину отрицательные.

Описание миелограммы: гранулоцитарный 
росток сужен, созревание нейтрофилов задержа-
но, эритроидный росток расширен. Тип кроветво-
рения — мегалобластоидный. Гемоглобинизация 
не нарушена. Мегакариоциты с зернистостью. От-
шнуровка тромбоцитов частично сохранена.

Заключение исследования костного мозга: 
препараты клеточные. Дисэритропоэз: межъя-
дерные цитоплазматические мостики, многоя-
дерность. Дисгранулоцитопоэз: неравномерная 
гиперсегментация, гипо/агрануляция особенно в 
зрелых клетках. Дисмегакариоцитопоэз: микро-
мегакариоциты, гиполобулярные ядра, многоя-
дерность, часть мегакариоцитов не содержит в 
цитоплазме зернистость.

Пациент консультирован гематологом. Диа-
гноз: «Микроцитарная гиперхромная анемия с 
умеренным снижением сывороточного железа, 
без признаков гемолиза».

Заключение магнитно-резонансной (МР) то-
мографии гипофиза с контрастированием: МР 
картина формирующегося синдрома «пустого» 
турецкого седла. 

Заключение КТ грудной полости без контра-
стирования: данных о наличии свежих очаговых 
и инфильтративных изменений в легких не по-
лучено.

Заключение КТ ОБП с контрастированием: 
данных о наличии свежих очаговых и инфильтра-
тивных изменений в органах брюшной полости 
нет. Минимальное количество жидкости в поло-
сти малого таза. КТ данных о лимфопролифера-
тивном заболевании нет.

УЗИ ОБП и почек — увеличение лимфоузлов 
по ходу гепатико-дуоденальной связки.

Фиброэластометрия печени — эластичность 
4,4 кРа, стадия фиброза F0 по шкале METAVIR. За-
ключение: фиброз отсутствует.

Пациент консультирован зав. гепатологиче-
ским отделением ГБУЗ МКНЦ им. А.С. Логинова. 
Заключение: патология печени с нарушением её 
белково-синтетической функции, за счёт которой 
можно было бы пояснить стойкую, резистентную 
к лечению гипопротеинэмию, исключена. 

ЭКГ: синусовый ритм, ЧСС 91 уд. в мин. Сину-
совая аритмия.
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Заключение ЭХОКГ: аорта уплотнена, не рас-
ширена. Створки аортального и митрального 
клапанов с элементами дисплазии, раскрытие 
створок достаточное. Камеры сердца не расши-
рены. Систолическая функция ЛЖ не снижена. 
Признаков легочной гипертензии не выявлено. 
Жидкости в полости перикарда нет. 

На ЭГДС с биопсией выявлены хронический 
гастрит, хроническая эрозия антрального отдела 
желудка. Заключение морфологического иссле-
дования биоптата: хроническая эрозия желудка. 
Хронический дуоденит низкой степени активно-
сти. Морфологических данных, характерных для 
целиакии и болезни Уиппла, не получено.

Проведена ректосигмоколоноскопия с бипси-
ей. Морфологическое заключение исследованных 
фрагментов слизистой толстой кишки: морфо-
логических данных, характерных для целиакии, 
болезни Уиппла, амилоидоза, в исследованном 
материале нет. 

Проведена капсульная эндоскопия. Заключе-
ние: поверхностный гастрит. Эрозии желудка. 
Множественные флебэктазии тощей кишки. Лим-
фоангиоэктазии тонкой кишки. Мелкоточечные 
эрозии толстой кишки.

Заключение консилиума: на основании ана-
лиза клинической картины и лабораторно-
инструментальных исследований, в том числе 
данных видеокапсульной энтероскопии (обна-
ружены мальформации в виде множественных 
флебэктазий), исследования кала с помощью им-
мунохроматографичеких полосок, наличия в кале 
белка (за счёт альбумина), лейкоцитов, эритроци-
тов, уробилиногена, анализа кала на фекальный 
кальпротектин 1171 мкг/г больному выставлен 
диагноз «Первичная экссудативная энтеропатия 
с потерей белка, с множественными мальфор-
мациями (лимфоангиоэктазии и флебэктазии), 
резистентной гипопротеинемией, гипоальбу-
минемией, отёками нижних конечностей. Гипо-
кальциемия. Правосторонний колит с эрозиями 
в стадии минимальной активности. Язва тела же-
лудка, впервые выявленная, в стадии обострения. 
Хроническая анемия смешанного генеза (В12 и 
железодефицитная), средней степени тяжести. 
Вторичная коагулопатия (тромбоцитопения, ги-
попротеинемия). Вторичный гипопаратиреоз».

При выписке рекомендована диета с повы-
шенным содержанием белка, энтеральное пи-
тание. Рекомендовано использовать препараты 
5-аминосалициловой кислоты (5-АСК), ингибито-
ры протонной помпы (ИПП), препараты железа, 
препараты кальция, полиферментные препара-
ты, пробиотики, фолиевую кислоту. 

Осенью 2019 г. пациент был вновь госпитали-
зирован в ГЭО ВОКБ №1 г. Волгограда, где нахо-
дился с 14.10.2019 г. по 01.11.2019 г. с жалобами 
на отеки конечностей, метеоризм, послабление 

стула, слабость. При осмотре выявлены отеки ног 
до бёедра, отёчность спины, передней брюшной 
стенки, трофические изменения голеней.

Данные ОАК: анемия и тромбоцитопения 
(эритроциты 1,9 × 1012/л, гемоглобин 71 г/л, 
тромбоциты 59 × 109/л), умеренный анизоцитоз, 
макроанизоцитоз.

Снижены показатели липидного профиля: 
ОХ — 1,01 ммоль/л, триглицериды (ТГ) — 0,77 
ммоль/л, холестерин липопротеидов высокой 
плотности (ХС-ЛПВП) — 0,28 ммоль/л, холесте-
рин липопротеидов низкой плотности (ХС-ЛПНП) 
— 0,38 ммоль/л. 

Микроэлементы крови: снижение кальция сы-
воротки до 1,72 ммоль/л. 

Выявлено снижение уровня общего белка до 
39,6 г/л, снижение альбумина до 16,8 г/л. В пе-
чёночных пробах выявлено значительное сниже-
ние уровня ЩФ до 16,5 Ед/л. Снижение активно-
сти ЩФ у пациента можно связать с наличием у 
него анемии, а также ранее диагностированным 
снижением функции щитовидной железы.

Коагулограмма в норме. Общий анализ мочи в 
норме. 

В копрограмме вновь выявлена стеаторея. В 
остальном копрограмма без патологии.

УЗИ ОБП: утолщение подкожно-жировой 
клетчатки передней брюшной стенки, нижних 
отделов туловища с признаками умеренного лим-
фостаза, свободная жидкость в нижних отделах 
брюшной полости толщиной слоя до 6,4 см гомо-
генной структуры. Слева в плевральной полости 
жидкость толщиной слоя до 1,3 см.

КТ ОБП: умеренная гепатоспленомегалия. 
Признаки диффузного отека подкожно-жировой 
клетчатки. Асцит. 

ЭГДС: эрозивный рефлюкс-эзофагит, поверх-
ностный антральный гастрит.

Колоноскопия: смешанный колит. Заключение 
биопсии: морфология соответствует хроническо-
му неспецифическому колиту, окраска на амилои-
доз отрицательная.

Пациент консультирован генетиком. Диагноз: 
«Экссудативная энтеропатия. Кишечная фермен-
топатия. Синдром мальабсорбции. Персистирую-
щие отеки». 

Проведено лечение: диетстол №7, препараты 
железа 100 мг 2 р/день, этамзилат 12,5% 4,0 2 
р/день в/в струйно, альбумин 20% 100,0 в/в ка-
пельно 1 р/день, переливание свежезаморожен-
ной плазмы, ИПП, полиферментные препараты. 

Пациент был выписан с некоторым улучше-
нием в стабильном состоянии. Общий белок и 
альбумин крови при выписке незначительно по-
высились, уменьшился отёчный синдром, умень-
шилась общая слабость, улучшился аппетит. 

Диагноз при выписке: «Идиопатическая экссу-
дативная энтеропатия с выраженной потерей бел-
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ка за счёт альбуминовой фракции, множествен-
ными мальформациями слизистой тонкой кишки 
(лимфоангиэктазии и флебэктазии). Резистентная 
гипопротеинемия, гипоальбуминемия. Недоста-
точность кардии. Эрозивный рефлюкс-эзофагит. 
Поверхностный гастробульбит. Хронический сме-
шанный колит. Хроническая анемия средней сте-
пени тяжести. Коагулопатия. Тромбоцитопения».

Выводы

Представленный клинический случай интере-
сен сложностью диагностики первичной экссуда-
тивной энтеропатии как орфанного заболевания. 
Дифференциальная диагностика ПЭЭ с другими 

заболеваниями требует применения высокотех-
нологичных методов исследований. Клинический 
случай ПЭЭ отличается упорным течением болез-
ни, резистентностью к проводимой терапии. 
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