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Инфаркт головного мозга может возникать в результате редких болезней системы крови. Представлено клиническое 
наблюдение реперфузионной терапии у больного с чувашским типом наследственно-семейного эритроцитоза. Хотя 
больной принимал ацетилсалициловую кислоту (500 мг / cут), развился тромбоз сегмента М1 средней мозговой 
артерии. Несмотря на введение больному алтеплазы – рекомбинантного тканевого активатора плазминогена, тром-
боаспирацию и тромбоэкстракцию, успех был кратковременным и наступил ретромбоз. Необходимо дальнейшее из-
учение проблемы лечения больных с инфарктом головного мозга, связанного с гематологическим заболеванием.
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A brain infarction can occur as a result of rare diseases of the blood system. The clinical observation of reperfusion 
therapy in a patient with the Chuvash type of hereditary familial erythrocytosis is given. Although the patient took 
acetylsalicylic acid (500 mg per day), thrombosis of the M1 segment of the middle cerebral artery occurred. Despite the 
introduction of alteplase, a recombinant tissue plasminogen activator, thromboaspiration and thromboextraction to 
the patient, success was short-lived and retrombosis occurred. It is necessary to further study the problem of treating 
patients with cerebral infarction associated with hematological disease.
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ВВЕДЕНИЕ
Инфаркт головного мозга может возникать в ре-

зультате редких болезней системы крови.
Чувашский эритроцитоз – аутосомно-рецессив-

ная форма эритроцитоза, эндемичная для  больных 
из Чувашии, связана с гомозиготностью по мута-
ции С598Т в  гене von Hippel–Lindau (VHL). Для 

заболевания характерно повышение уровней эритро-
цитов и гемоглобина, гематокрита, гормона эритро-
поэтина. Более 25  % больных умирают в  возрасте 
до 40 лет. Причинами ранней смерти являются тром-
ботические осложнения, в  том числе ишемический 
инсульт. Впервые заболевание было описано Л. А. По-
ляковой [1].

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
mailto:surgeonserge@mail.ru
mailto:surgeonserge@mail.ru
https://ru.wikipedia.org/wiki/VHL
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и возникших трудностей при проведении комбиниро-
ванной реперфузионной терапии у больного с инфар-
ктом головного мозга, с чувашским типом наследст-
венно-семейного эритроцитоза.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Пациент, 31 года, родился и рос в Чувашии, приехал 

на работу в Москву. Доставлен в стационар по экстрен-
ным показаниям, за 40 мин до поступления почувствовал 
себя плохо: возникли слабость, головная боль, головокру-
жение, опущение уголка рта слева, слабость в левой руке 
и ноге.

При поступлении состояние пациента тяжелое. Не-
врологический статус: сознание ясное; ориентация в про-
странстве, времени и собственной личности сохранена; 
дизартрия легкой степени; глазные щели равные; величи-
на и симметрия зрачков: D = S; менингеальный синдром 
не выявлен; горизонтальный нистагм влево; частичный 
парез взора влево; роговичные рефлексы: D = S; реакция 
зрачков на свет в норме; поля зрения не изменены; сла-
бость нижней половины мимической мускулатуры слева; 
снижение поверхностной чувствительности в  левой 
верхней конечности; глаза открывает спонтанно, на во-
просы отвечает, команды выполняет, на осмотр реаги-
рует. Артериальное давление 140 / 90 мм рт. ст., часто-
та сердечных сокращений 84 / мин. Парез левой верхней 
конечности – 2 балла, нижней – 4 балла; сухожильные 
рефлексы конечностей снижены. По шкале инсульта на-
циональных институтов здоровья (The National Institutes 
of Health Stroke Scale, NIHSS) – 7 баллов; по шкале комы 
Глазго (The Glasgow Coma Scale) (ШКГ)  – 15 баллов; 
по  модифицированной шкале Рэнкина (The modified 
Rankin Scale, mRs) – 5 баллов.

У пациента наследственный эритроцитоз, постоян-
но принимал ацетилсалициловую кислоту 500  мг 1 раз 
в  сутки. Показатели анализа крови при  поступлении: 
уровень гемоглобина  – 220,00 г / л, гематокрита  – 
68,7 %, эритроцитов  – 8,51 × 1012 / л, лейкоцитов  –  
6,70 × 109 / л, тромбоцитов – 131,0 × 109 / л; протромбин 
по Квику – 88,9 %, международное нормализованное от-
ношение – 1,08, активированное частичное тромбопла-
стиновое время – 28,8 с, уровень глюкозы – 6,91 ммоль / л. 
Другие показатели в пределах нормы.

При компьютерной томографии (КТ) и КТ-ангиогра-
фии экстра- и интракраниальных артерий (через 54 мин 
от  момента появления первых симптомов): срединные 
структуры не смещены, зон патологической плотности 
в веществе мозга не обнаружено, по шкале оценки на-
чальных изменений на  КТ-изображениях при  инсульте 
(Alberta Stroke Program Early CT Score, ASPECTS) 10 бал-
лов, выявлены окклюзия сегмента М1 правой средней 
мозговой артерии (СМА), извитость внутренних сонных 
и позвоночных артерий с обеих сторон.

Тяжесть состояния пациента обусловлена инфар-
ктом головного мозга вследствие тромбоза сегмента М1 

правой СМА. Получено согласие на проведение тромболи-
тической терапии. Пациенту через 70 мин от  начала 
заболевания и 30 мин от поступления начато проведение 
системного тромболизиса препаратом алтеплаза (ре-
комбинантный тканевый активатор плазминогена) 
в дозе 50 мг по схеме: 5 мг внутривенно болюсно, 45 мг 
внутривенно через инфузомат в течение 1 ч (масса тела 
пациента 57 кг). Отмечалась положительная динамика 
в виде регресса неврологического дефицита до 4 баллов 
по NIHSS. От эндоваскулярного вмешательства больной 
первоначально отказался, затем дал согласие.

Больной поступил в рентгеноперационную через 90 мин 
после госпитализации и  через 2 ч 10 мин от  момента 
появления симптомов. Пункция бедренной артерии вы-
полнена через 110 мин от момента поступления под эндо-
трахеальным наркозом, начата искусственная венти
ляция легких. При  ангиографическом исследовании 
подтверждена окклюзия правой СМА в сегменте М1 (рис. 1). 
Проведена тромбоаспирация из СМА – удалось извлечь 
тромботические массы. По данным контрольного иссле-
дования кровоток восстановлен (рис. 2), отмечалось его 

Рис. 1. Окклюзия правой средней мозговой артерии в  сегменте М1 
у больного с эритроцитозом

Fig. 1. Occlusion of M1 segment of the right middle cerebral artery in a patient 
with erythrocytosis
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незначительное замедление (по шкале TICI – 2b), однако 
оставались пристеночные тромбы в М2‑сегменте СМА, 
суживающие просвет артерии, поэтому выполнена по-
вторная тромбоаспирация. В связи с нестабильностью 
результата применяли тромбэкстрактор, несколько раз 
удавалось восстановить кровоток, а затем он вновь пре-
кращался (рис. 3), вероятно, из‑за нестабильности свер-
тывающей системы крови и тромбообразования, также 
нельзя исключить и повреждение интимы при повторных 
попытках тромбоэкстракции. Вмешательство было вы-
нужденно прекращено в связи с его неэффективностью 
(TICI – 0).

Неврологический статус через сутки: уровень созна-
ния  – глубокое оглушение; речь невозможно оценить 
из‑за интубационной трубки и медикаментозной седа-
ции; глазные щели равные; величина, симметрия зрачков: 
D = S; менингеальный синдром не выявлен; нистагм от-
сутствует; движения глазных яблок: легкий парез взора 
влево; роговичные рефлексы: D = S; реакция зрачков 
на свет в норме; поля зрения и чувствительность лица 
не изменены; мимическая мускулатура: лицо симметрич-
но; слух, глотание и чувствительная сфера не изменены; 
оценка мышечной силы конечностей слева: парез конеч-
ности до  1 балла; сухожильные рефлексы конечностей 
снижены. NIHSS – 14 баллов, ШКГ – 13 баллов, mRs – 
5 баллов. Пациент вял, адинамичен, сонлив; выполняет 
элементарные инструкции после повторений.

Компьютерная томография через 25,5 ч после 1‑го ис
следования: срединные структуры не смещены, цистерны 
основания мозга прослеживаются, не  деформированы, 
сильвиевы щели и конвекситальные борозды справа су
жены и с высокоплотным содержимым, слева прослежи-
ваются, в  правой височной доле и  подкорковых ядрах 
справа визуализируется нечеткая гиподенсивная зона 
(13  ед Н) неправильной формы, общим объемом 30  см3. 
КТ-признаки ишемических изменений правой височной 
доли и подкорковых ядер справа, конвекситального суб-
арахноидального кровоизлияния, умеренного отека пра-
вой гемисферы мозга, ASPECTS – 8 баллов.

Неврологический статус через 4 сут: уровень созна-
ния  – глубокое оглушение; речь невозможно оценить 
из‑за интубационной трубки и медикаментозной седа-
ции; глазные щели равные; величина и симметрия зрач-
ков: D = S; менингеальный синдром не выявлен; нистагм 
отсутствует; движение глазных яблок: легкий парез 
взора влево; роговичные рефлексы: D = S; реакция зрачков 
на  свет в  норме; оценка мышечной силы конечностей 
слева: парез конечности до  1 балла; мышечный тонус 
понижен; сухожильные рефлексы конечностей снижены. 
NIHSS – 28 баллов, ШКГ – 12 баллов. На болевой раз-
дражитель пациент открывает глаза, недифференциро-
ванная реакция на боль.

Компьютерная томография через 4 сут: КТ-призна-
ки обширной зоны ишемических изменений в  веществе 
правого полушария мозга в  бассейне правой СМА, 

Рис. 2. Церебральная ангиография после тромбоаспирации. Кровоток 
по сегменту М1 восстановлен, сужения в сегменте М2 за счет оста-
точных тромбов

Fig. 2. Cerebral angiography after thrombus aspiration. Blood flow in M1  
is restored, M2 narrowing due to residual clots

Рис. 3. Контрольное исследование перед окончанием вмешательства. 
Реокклюзия

Fig. 3. Control examination before the end of intervention. Re-occlusion
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ситального субарахноидального кровоизлияния, попе
речной дислокации мозга – до 5 мм влево, ASPECTS – 
6 баллов.

С целью улучшения реологических свойств крови па-
циенту проведен лечебный эритроцитоферез. Пациент 
прошел длительное лечение в  стационаре, в том числе 
из‑за осложнений (абсцесс верхней доли правого легкого, 
гнойный трахеобронхит, тромбоз глубоких вен верхних 
и нижних конечностей). За время лечения в состоянии 
пациента наблюдалась положительная динамика, отме-
чен регресс неврологического дефицита.

Неврологический статус при выписке: сознание яс-
ное; ориентация в пространстве, времени и собственной 
личности сохранена, игнорирование не выявлено; дизар-
трия, дисфония не выявлены; речь не изменена; глазные 
щели равные; величина и симметрия зрачков: D = S; ме-
нингеальный синдром не выявлен; нистагм отсутствует; 
движения глазных яблок в  полном объеме; роговичные 
рефлексы: D = S; реакция зрачков на свет в норме; поля 
зрения, чувствительность лица не изменены; мимическая 
мускулатура: слабость нижней половины мимической 
мускулатуры слева; слух, глотание, чувствительная сфе-
ра не изменены; мышечная сила: левосторонний гемипарез 
до  1 балла в  дистальных отделах верхней конечности, 
в нижней конечности – 3 балла; мышечный тонус повы-
шен; сухожильные рефлексы конечностей снижены; ко-
ординацию движений слева исследовать невозможно 
из‑за пареза; тоническое напряжение кивательной мыш-
цы слева.

Пациент выписан с диагнозом: инфаркт головного 
мозга, синдром правой СМА, тромбоз М1‑сегмента пра-
вой СМА, наследственный эритроцитоз; системный 
тромболизис препаратом алтеплаза, эндоваскулярная 
тромбоаспирация и тромбоэкстракция. По классифика-
ции ишемического инсульта TOAST (Trial of Org 10172 in 
Acute Stroke Treatment) – тип 4. NIHSS – 7 баллов, mRS – 
4 балла, ШКГ – 15 баллов, индекс Бартела – 50. Рекомен-
дован прием ривароксабана в дозе 10 мг / сут и ряда препа-
ратов, связанных с лечением легочных осложнений.

ОБСУЖДЕНИЕ
A. Gonthier и J. Bogousslavsky ретроспективно про

анализировали данные пациентов, госпитализированных 
по поводу первого ишемического инсульта гематоло-
гической этиологии. У 22 (0,47 %) из 4697 пациентов 
инсульт произошел из‑за  следующих гематологиче-
ских патологий: полицитемия вера (ПВ) (n = 4), вто-
ричная полицитемия (n = 4), эссенциальная тромбо-
цитемия (ЭТ) (n = 2), вторичный тромбоцитоз (n = 4), 
множественная миелома (n = 1), синдром диссемини-
рованного внутрисосудистого свертывания (n = 1), 
дефицит белка S (n = 1), антифосфолипидный син-
дром (n = 4), гипергомоцистеинемия (n = 1) [2].

В англоязычной литературе заболевание описыва-
ют как  Chuvash polycythemia. Полицитемию иногда 

называют эритроцитозом, но эти термины не являют-
ся синонимами, так как под полицитемией понимают 
любое увеличение количества эритроцитов независимо 
от того, связано ли это с эритроцитозом или нет. Поли-
цитемия встречается гораздо чаще, чем чувашский эри-
троцитоз, и характеризуется тромботическими ослож-
нениями, среди которых инсульты и  инфаркты, что 
связано с  гипервязкостью, уменьшением мозгового 
кровотока и аномалией функции тромбоцитов [3].

Эссенциальная тромбоцитемия и ПВ характеризу-
ются соответственно эритроцитозом и тромбоцитозом 
[4]. При ПВ обнаруживают мутацию JAK2, а примерно 
у 90 % пациентов с ЭT – взаимоисключающие мута-
ции JAK2, CALR или миелопролиферативного лейкоза. 
При ПВ существуют 2 категории риска тромбоза: вы-
сокий (возраст >60 лет или наличие тромбоза в анам-
незе) и  низкий (отсутствие обоих факторов риска). 
При ЭT рассматривают 4 категории риска: очень низ-
кий (возраст ≤60 лет, отсутствие тромбоза, дикий тип 
(wild-type) JAK2), низкий (критерии как при очень низ-
ком риске, но с  наличием мутации JAK2), средний 
(возраст >60 лет, отсутствие тромбоза, дикий тип JAK2) 
и  высокий (наличие истории тромбоза или  возраст 
>60 лет, мутация JAK2) [4].

M. Burattini и соавт. проанализировали связь меж-
ду острым ишемическим инсультом и ПВ: ишемиче-
ский инсульт возник как  первое проявление ПВ 
в 16,2 % случаев; кумулятивная частота цереброваску-
лярных событий составляла до 5,5 на 100 человек в год, 
на инсульт приходилось 8,8 % всех смертей, связанных 
с ПВ; возраст, мутации и предыдущая история тром-
боза были основными факторами риска; лучший под-
ход к снижению риска рецидива инсульта неясен, даже 
если некоторые данные свидетельствуют о потенци-
альной роли снижения гематокрита ниже 45 % [5].

Полицитемия может вызвать ишемический ин-
сульт из‑за тромбоза не только мелких дистальных ар-
терий, но и сонной или позвоночной артерии [3, 6]. 
J. Sanahuja и соавт. представили случай инфаркта го-
ловного мозга, вызванного тромбозом сонной арте-
рии, СМА и корковых ветвей передней мозговой арте-
рии [3].

Случай комбинированного тромбоза (венозного 
и артериального) описан R. Benmalek и соавт. У паци-
ента возникла острая боль в груди, в течение 2 нед он 
также страдал от  сильной головной боли, при  маг-
нитно-резонансной ангиографии обнаружен тромбоз 
верхнего сагиттального синуса, а  при  коронарогра-
фии  – тромб в  устье огибающей артерии. Анализы 
крови показали повышение уровней гемоглобина и ге-
матокрита, лейкоцитоз и тромбоцитемию. Выявлена 
мутация JAK2 V617F, что подтверждало диагноз полици
темии; проведен курс консервативного лечения [7].

Основной целью терапии при ПВ и ЭT является 
предотвращение тромбогеморрагических осложнений. 
Всем пациентам необходимы поддержание уровня 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Gonthier+A&cauthor_id=15602345
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Bogousslavsky+J&cauthor_id=15602345
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Burattini+M&cauthor_id=34508650
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Sanahuja+J&cauthor_id=15891949
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кислоты 1 или 2 раза в день при отсутствии противо-
показаний [4].

По данным J. J. Michiels и соавт., ацетилсалицило-
вая кислота снижает риск периферических, церебраль-
ных и глазных ишемических нарушений путем необра-
тимого ингибирования активности тромбоцитов 
циклооксигеназой 1 и  агрегации ex vivo, если  же 
не применять ацетилсалициловую кислоту, то пациен-
ты с ЭT и ПВ подвергаются высокому риску серьез-
ного артериального тромбоза, включая инсульт, ин-
фаркт миокарда [8].

В  представленном наблюдении пациент получал 
ацетилсалициловую кислоту в дозе 500 мг / сут, однако, 
несмотря на это, у него возник тромбоз.

Существует немного сообщений об эндоваскуляр-
ном лечении тромбоза у  больных с  полицитемией 
и другими гематологическими заболеваниями. D. Roh 

и соавт. описали эндоваскулярное лечение пациентки 
с тромбозом церебрального венозного синуса, у которой 
позже обнаружили мутацию JAK2 и  эссенциальный 
тромбоцитоз. Нарастание отека мозга и прогрессиро-
вание комы обусловили необходимость эндоваскуляр-
ного лечения. После неудачных попыток эндоваску-
лярной тромбэктомии были установлены 2 отдельных 
микрокатетера для  непрерывной инфузии рекомби-
нантного тканевого активатора плазминогена. После 
40 ч непрерывного введения препарата в дополнение 
к системному внутривенному введению гепарина про-
изошло рентгенологическое и клиническое разреше-
ние тромбоза венозного синуса [9].

В  представленном нами случае больному ввели 
рекомбинантный тканевой активатор плазминогена 
и выполнили тромбэктомию, но усилия не увенчались 
успехом.

Рецидивирующая реокклюзия после эндоваску-
лярной реканализации возможна и при других пато-
логических состояниях, например у пациентов с дефи-
цитом белка S [10]. M. T. Froehler сообщил об успешном 
лечении пациентки с  мутацией фактора V Лейдена 
и тромбозом правого поперечного синуса и верхнего 
сагиттального синуса головного мозга с помощью ин-
струмента для  тромбэктомии Solitaire FR. Эндовас
кулярное вмешательство привело к  реканализации 
венозных синусов, разрешению неврологического де-
фицита и уменьшению головной боли [11].

Необходимы дальнейшие исследования для оцен-
ки роли гематологических заболеваний в возникнове-
нии нарушений мозгового кровообращения [3, 5].

Реокклюзия может возникать после успешного 
тромболизиса и успешной механической тромбэкто-
мии. А. V. Alexandrov и J. C. Grotta проанализировали 
результаты лечения 66 пациентов, которым внутривенно 
вводили рекомбинантный тканевой активатор плаз-
миногена через 130 ± 32 мин после инсульта: река
нализация была полной у  18 (30 %) пациентов, час

тичной  – у  29 (48 %), не  произошла  – у  13 (22 %). 
Реокклюзия возникла у 34 % (16 / 47) пациентов с ре-
канализацией: у  4 (22 %) из  16 пациентов с  полной 
реканализацией и у  12 (41 %) из  29 пациентов с ча-
стичной реканализацией [12].

Согласно результатам метаанализа X. Li и соавт., 
у 3–9 % пациентов наблюдалась реокклюзия в течение 
24 ч после выполнения механической тромбэктомии; 
длительное время до реперфузии, по‑видимому, спо-
собствует повторной окклюзии после механической 
тромбэктомии [13].

По данным P. J. Mosimann и соавт., ранняя реок-
клюзия наблюдалась у  16 (2,3 %) из  711 пациентов 
(медиана 20 ч). Предикторами являлись более высокие 
уровни тромбоцитов при поступлении, прединсульт-
ная функциональная зависимость и инсульт неопре-
деленного или  другого уточненного патогенеза по 
классификации TOAST, наличие остаточных фрагмен-
тов эмболов или стеноза в месте тромбэктомии [14].

W.  Li и  соавт. сообщили, что  у  44 (7,2 %) из  614 
пациентов после успешной реканализации произошла 
реокклюзия в течение 24 ч; возраст, окклюзия внутрен-
ней сонной артерии, внутривенный тромболизис, ко-
личество проходов инструментом при тромбэктомии, 
имплантация стента и уровни D-димера были незави-
симо связаны с 24‑часовой реокклюзией [15].

По  данным J. P.  Marto и  соавт., реокклюзия 
возникла в течение 24 ч в 6,6 % случаев после река-
нализации; терапия статинами перед госпитализаци-
ей, окклюзия интракраниального отдела внутренней 
сонной артерии, количество проходов инструментом, 
транзиторная реокклюзия во  время механической 
тромбэктомии и атеросклероз были независимо свя-
заны с реокклюзией; в сопоставимом когортном ана-
лизе остаточный тромб или стеноз ассоциировались 
с реокклюзией [16].

В этих публикациях приводятся данные о частоте 
реокклюзии среди всех больных, которым выполняли 
механическую тромбэктомию. Данных о частоте реок-
клюзии среди больных с  патологией свертывающей 
системы крови нет, поскольку таких больных не так 
много и  исследователи располагают информацией 
только по небольшому числу наблюдений, но очевид-
но, что процент реокклюзии у больных с заболевани-
ями крови должен быть значительно выше.

Таким образом, гематологические заболевания, 
в частности чувашский эритроцитоз, несмотря на про-
водимую терапию, могут приводить к окклюзии цере-
бральных артерий. Остаточные фрагменты тромбов 
после удаления тромботических масс являются пре-
диктором реокклюзии и  необходимо стремиться 
к их полному удалению, в то же время повторный про-
ход инструментом также повышает риск реокклюзии 
на  фоне нарушения свертывающей системы крови 
из‑за возможности повреждения интимы сосуда, что 
нельзя исключить и в представленном наблюдении.
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Существуют редкие причины инфаркта головного 
мозга, в том числе болезни системы крови. В представ-
ленном наблюдении тромбоз сегмента М1 СМА раз-
вился у пациента на фоне приема ацетилсалициловой 
кислоты (500 мг / сут). Несмотря на введение пациенту 
алтеплазы – рекомбинантного тканевого активатора 
плазминогена, тромбоаспирацию и  тромбоэкстрак-

цию, успех был кратковременным и наступил ретром-
боз. Клиницисты и эндоваскулярные хирурги всегда 
должны помнить о возможности редких причин нару-
шения мозгового кровообращения. Необходимо даль-
нейшее изучение проблемы помощи больным с гема-
тологическими заболеваниями и инфарктом головного 
мозга; возможно, необходимо дополнение схем и ме-
тодик лечения.
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