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Реферат. Введение. Одним из редких сложных заболеваний в клинической практике является болезнь Бурневил-
ля-Прингла (туберозный склероз). Это генетически-детерминированное полисистемное заболевание с аутосомно-
доминантным типом наследования, одним из проявлений которого являются ангиомиолипомы почек. Ангиомиоли-
пома – доброкачественная опухоль почек. Состоит из эпителиоидных, гладкомышечных клеток и жировой ткани и 
имеет обильную аномальную васкуляризацию. Цель исследования – проанализировать сложный клинический слу-
чай у пациента с гигантской ангиомиолипомой единственной почки. Материал и методы. Пациент С., 58 лет гос-
питализирован в экстренном порядке в урологическое отделение с жалобами на боль в левой поясничной области, 
в левой половине живота, примеси крови в моче. Проведены общеклинические, лабораторные и инструментальные 
методы исследования. Результаты и их обсуждение. По данным спиральной компьютерной томографии почек 
с контрастированием обнаружено гигантское образование левой почки с нарушением ее архитектоники, с призна-
ками кровоизлияния и сформировавшейся гематомой в верхней трети образования и геморрагическим пропитыва-
нием нижней его половины. Было назначено оперативное лечение, в ходе которого выполнены эмболизация сег-
ментарных артерий левой почки, селективная ангиография левой почечной артерии, тотальная нефрэктомия слева 
с благополучным исходом. Выводы. Из рассмотренного клинического случая, следует отметить, что несмотря на 
доброкачественный характер ангиомиолипомы почки опухоль достигла гигантских размеров вследствие позднего 
обращения пациента из-за сопутствующей олигофрении. В связи с этим запоздалая диагностика привела к жизне-
угрожающим осложнениям, требующим незамедлительного принятия решений. Данное клиническое наблюдение 
показывает успешность выбранной хирургической тактики в виде радикальной операции, позволившей сохранить 
жизнь пациента с редким заболеванием. Пациент выписан на амбулаторное наблюдение уролога и нефролога с 
проведением регулярного гемодиализа, мониторинга лабораторных и инструментальных методов исследования. 
Больной поставлен в лист ожидания на пересадку почки в специализированных центрах России. 
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Abstract. Introduction. One of the rare complex diseases in clinical practice is Bourneville-Pringle disease (tuberous 
sclerosis). It is a genetically determined polysystemic disease with an autosomal dominant type of inheritance, one of the 
manifestations of which are renal angiomyolipomas. Angiomyolipoma is a benign kidney tumor. It consists of epithelioid, 
smooth muscle cells and adipose tissue and has abundant abnormal vascularization. Aim. We analyze a complex clinical 
case in a patient with a giant angiomyolipoma of a single kidney. Material and methods. Patient S., 58 years old, was 
urgently admitted to the urology department. The patient complained of pain in the left lumbar region, in the left half of 
the abdomen, blood impurities in the urine. General clinical, laboratory and instrumental research tools were conducted. 
Results and discussion. According to the spiral CT of the kidneys with contrasting, in the left kidney a giant mass with 
a violation of its architectonics, with signs of hemorrhage and a formed hematoma in the upper third of the mass and 
hemorrhagic impregnation of its lower half was found. Surgical treatment was prescribed, during which embolization of 
the segmental arteries of the left kidney, selective angiography of the left renal artery, total nephrectomy on the left with 
a successful outcome were performed. Conclusion. On the basis of the given clinical case, it should be concluded that 
despite the benign nature of the renal angiomyolipoma, the tumor has reached gigantic sizes due to the late treatment of 
the patient caused by concomitant oligophrenia. In this regard, the late diagnosis has led to life-threatening complications 
that required immediate decision-making. The given clinical observation shows the success of the chosen surgical tactics 
in the form of a radical operation that allowed saving the life of the patient with a rare disease. The patient was discharged 
from the hospital for outpatient follow-up by an urologist and a nephrologist. Regular hemodialysis, monitoring with the 
help of laboratory and instrumental research tools are prescribed. The patient was put on the waiting list for renal trans-
plantation in specialized centers in Russia.
Keywords: giant angiomyolipoma of the kidney, Bourneville-Pringle disease.
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Введение. Одним из редких сложных заболева-
ний в клинической практике является болезнь 

Бурневилля-Прингла (туберозный склероз). Это гене-
тически-обусловленное полисистемное заболевание 
с типом наследования признака, осуществляемого 
доминантными аллелями аутосомного гена, которое 
характеризуется системным поражением внутренних 
органов, проявляющимся образованием доброкаче-
ственных опухолей (ангиомиолипома почек и гамар-
тома легких), кожи в форме гипопигментных пятен, 
ангиофибром лица, участков «шагреневой кожи», 
околоногтевых фибром, фиброзных бляшек, нервной 
системы в виде судорожных приступов, задержкой 
умственного развития, расстройств аутистическо-
го спектра, костей, глаз в виде гамартомы сетчатки 
и зрительного нерва, изменениями головного мозга 
в виде субэпендимальных узлов и аномалии белого 
вещества мозга [1, 2, 3, 4, 5].

Причиной патологии является генетический де-
фект, мутация, генов TSC1 или TSC. При мутации 
данных генов нарушается синтез белков: гемарти-
на и туберина. В норме эти белки контролируют ак-
тивность mTORC1 (mammalian Target Of Rapamycin 
Complex 1), влияя на пролиферацию, рост и размер 
клеток. При туберозном склерозе из-за мутацион-
ных изменений в генах нарушается функции коди-
руемых ими белков, что ведет к гиперактивации ка-
скада mTORC1, это вызывает неконтролируемый 
рост и деление клеток [4, 5, 6, 7].

Наиболее типичными нарушениями со стороны 
почек являются ангиомиолипомы и кисты. Ангио-
миолипома (АМЛ) – доброкачественная опухоль, 
развивается из мезенхимальных клеток, чаще всего 
поражает почки. Опухоль состоит из эпителиоидных, 
гладкомышечных клеток и жировой ткани и имеет 
обильную аномальную васкуляризацию. Компонен-

ты представлены в различных соотношениях [5, 8, 
9, 10, 11]. Выделяют 2 клинические формы: АМЛ, 
сочетающая с туберозным склерозом – 20% всех 
случаев АМЛ, при этом опухоль носит двусторонний 
и множественный характер поражения, характеризу-
ется быстрыми темпами роста, и самостоятельная 
форма - 80% [5, 9, 10, 11, 12, 13]. Частота заболевае-
мости составляет 0,3-3%. Чаще всего встречается 
у женщин, что позволяет допустить гормональную 
роль в развитии заболевания [3, 5, 6, 8, 9, 12].

Часто АМЛ протекает бессимптомно и обнару-
живается случайно при УЗИ и СКТ почек, что очень 
характерно для туберозного склероза. Основные 
клинические проявления опухоли: боль в области 
поясницы и боковой области живота, гематурия, 
обнаружение образования при пальпации, повы-
шение артериального давления. Течение АМЛ мо-
жет осложниться внутрипочечным кровотечением 
или кровоизлиянием в паранефральную клетчатку, 
сдавлением соседних органов при больших разме-
рах опухоли [3, 5, 8, 9, 11, 12].

Лечебная тактика зависит от размеров АМЛ 
почки, опухоль менее 4см подлежит наблюдению в 
динамике, более 4 см в связи высоким риском кро-
вотечения требует хирургического вмешательства. 
При этом оперативное лечение должно быть наце-
лено на сохранение органа, но не всегда есть воз-
можность следовать этому принципу, особенно при 
гигантских АМЛ почки, размер которых превышает 
10 см в диаметре [1, 3, 8, 10]. 

Цель исследования – разобрать сложный кли-
нический случай у пациента с гигантской АМЛ един-
ственной почки. 

Материал и методы. Работа выполнена на базе 
урологического отделения БУЗ УР «Первая респуб-
ликанская клиническая больница МЗ УР» г. Ижев-
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ска. Проведены общий осмотр, лабораторно-ин-
струментальные исследования. 

Результаты и их обсуждение. Пациент С., 58 
лет был госпитализирован в экстренном порядке 
17.05.2021 в урологическое отделение БУЗ УР «Пер-
вая республиканская клиническая больница МЗ УР» 
г. Ижевска с жалобами на боль в левой поясничной 
области, в левой половине живота, примеси крови в 
моче, общую слабость, повышение температуры тела 
до 38◦С. Заболел остро, 17.05.2021 появилась кровь 
в моче, боль в поясничной области слева, обмороч-
ное состояние. Вызвал бригаду скорой медицинской 
помощи, доставлен в дежурную урологию.

На момент поступления: состояние тяжелое, со-
знание ясное. Кожные покровы бледные, чистые. 
Дыхание в легких везикулярное, хрипов нет. Перку-
торный звук легочной. ЧДД 16 в мин. Тоны сердца 
ритмичные, ясные, ЧСС 94 уд/мин, АД 85/60 мм рт. 
ст. Локальный статус: живот мягкий, пальпировалось 
образование, занимающее левую половину верх-
него и среднего этажа брюшной полости и забрю-
шинного пространства, при этом отмечалась болез-
ненность и напряжение брюшной стенки. Симптом 
Щеткина-Блюмберга, симптом Пастернацкого слева, 
симптом Воскресенского (симптом «рубашки»), сим-
птом сотрясения слева положительные.

Из анамнеза: в августе 2020 года оперирован по 
экстренным показаниям ГКБ №9 с диагнозом: ангио-
миолипома правой почки. Разрыв ангиомиолипомы. 
Отмечена сопутствующая патология в виде врожден-
ного слабоумия. Прием наркотических средств и пси-
хотропных веществ – не отрицал. Операции: нефрэк-
томия справа (2020г.), паховая грыжа справа (2011г.). 

Данные лабораторных исследований: клини-
ческий анализа крови (КАК) от 17.05.2021: эри-
троциты  – 2,14× 1012/л, гематокрит – 20,1%, лей-
коциты  – 6,5 × 109 /л, тромбоциты – 149 × 109 /л, 
гемоглобин  – 69 г/л, СОЭ – 43 мм/ч. Заключение: 

анемия, повышение СОЭ. Биохимический анализ 
крови (БАК) от 17.05.2021: общий белок – 54 г/л, аль-
бумины – 32,9 г/л, глобулины – 21,1 г/л, общий били-
рубин – 11,8 мкмоль/л, креатинин – 221,1 мкмоль/л, 
мочевина – 11,4 ммоль/л, глюкоза – 9,44 ммоль/л, 
калий – 4,76 ммоль/л, натрий – 139,8 ммоль/л, каль-
ций – 1,1 ммоль/л. Заключение: гипопротеинемия. 
Коагулограмма от 17.05.2021: АЧТВ  – 33,7 сек, фи-
бриноген – 2,37 г/л, ПВ-11,0 сек., МНО – 0,95. Об-
щий анализ мочи (ОАМ) от 17.05.2021: цвет – крас-
ный, прозрачность – мутная, эритроциты – сплошь. 
Заключение: макрогематурия. РНК коронавируса 
COVID–19 методом ПЦР: не выявлено.

Пациенту была проведена СКТ почек и верхних 
мочевыводящих путей с внутривенным болюсным 
контрастированием (раствором омниопака 300 мг/
мл): правая почка не дифференцировалась (со-
стояние после операции (СПО) нефрэктомия). На 
уровне типичного расположения левой почки в 
левом фланке определялась неправильной фор-
мы образование гетерогенной плотности общими 
размерами 324х160х167 мм, с обширными участ-
ками жировой плотности, на уровне Th11-L3 (в 
верхней трети образования) в пределах данного 
образования определялась структура размерами 
112х104х98м, плотностью порядка +49HU - +69HU 
(соответствовала крови), объемом 510 куб.см. Так-
же в пределах жирового компонента образования 
определялись многочисленные фиброзные тяжи (в 
нижней половине образования), перемежающие-
ся с участками геморрагического пропитывания и 
отграниченными скоплениями крови. Типичная па-
ренхима почки, чашечно-лоханочная система не 
дифференцировалась. Селезенка, петли кишеч-
ника, поджелудочная железа, желудок дислоциро-
ваны кпереди. За пределами образования левой 
почки в брюшной полости и в полости малого таза 
жидкость не определялась (рис. 1).

Рис. 1. СКТ почки: фронтальная проекция. Гигантская почка в левом фланке (выделена красным контуром)
Fig. 1. Spiral CT of the kidney: frontal projection. Giant kidney in the left flank (highlighted in red outline)
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Вследствие тяжелого состояния, обусловлен-
ного кровопотерей, пациент был переведен в па-
лату реанимации и интенсивной терапии (ПРИТ). 
При осмотре дежурным врачом-реаниматологом: 
сознание ясное, кожные покровы бледно-розовые. 
Дыхание спонтанное, при аускультации во всех от-
делах прослушивалось жесткое дыхание, хрипов 
нет. SpO2 = 95% на атмосферном воздухе. Гемоди-
намика: артериальное давление (АД) = 70/40 мм 
рт.ст, пульс – 70 уд/мин, ритмичный. Локальный ста-
тус: живот мягкий, болезненный в левой половине 
брюшной стенки и поясничной области.

Была проведена интенсивная медикаментоз-
ная терапия: раствор Рингера 500 мл внутривен-
но (в/в) капельно, транексамовая кислота 750 мг 
в/в капельно, разведенная в 500 мл 0,9% раствора 
натрия хлорида, цефоперазон-сульбактам 2,0 в/в 
капельно, разведенный в 100 мл 0,9% раствора 
хлорида натрия, метонидазол 500 мг в/в капельно, 
фамотидин 20 мг в/в, кеторолак 30 мг в/в, ондан-
сетрон 4 мг в/в струйно, гемотрансфузия эритро-
цитарной массы. В связи с экстренной ситуацией 
и состоявшегося внутрипочечного кровотечения 
был приглашен эндоваскулярный хирург с про-
ведением последующей эмболизацией сегмен-
тарных артерий левой почки и селективной ан-
гиографией левой почечной артерии. С помощью 
катетера СВ1 на проводнике Terumo 0,35” селек-
тивно катетеризирована левая почечная артерия. 
В артерию левой почки в область ворот заведены 
металлические спирали MWCE-35-14-6 nester в ко-
личестве 5шт, IMWCE-35-10-5 в количестве 2шт + 
эмболизационные микрочастицы. Контрольная ан-
гиография – результат удовлетворительный, стаз в 
левой почечной артерии. Система проводников и 
катетеров удалена, интрадьюсер в общей бедрен-
ной артерии (ОБА) промыт. Контрольная ангиогра-
фия через интрадьюсер подвздошно-бедренного 
сегмента справа. Интрадьюсер на уровне нижней 
трети головки бедренной кости, в просвете ОБА 
справа, кровоток по подздошно-бедренному сег-
менту сохранен, магистральный. Экстравации нет. 
Интрадьюсер промыт, удален. Гемостаз мануаль-
ный в течение 5 мин. Наложена давящая повязка 
на место пункции ОБА. Пульсация на правой под-
коленной артерии сохранена.

Дальнейшее динамическое наблюдение и ле-
чение в условиях ПРИТ. По УЗИ в динамике че-
рез 1 час после операции нарастание гематомы 
не наблюдалось. Состояние оставалось тяжелым, 
обусловленное олигоанурией, кровопотерей. АД = 
110/70 мм рт.ст., пульс 72 уд/мин. 

Для последующего ведения пациента был со-
зван консилиум с участием врачей-урологов, он-
кологов, по итогу которого, после проведенной 
интенсивной медикаментозной терапии, учитывая 
размеры образования, риск повторного кровотече-
ния и жизнеугрожающее состояние, запланировано 
второе оперативное вмешательство в виде ради-
кальной операции: нефрэктомия. 

Повторная гемотрансфузия эритроцитарной 
массы. Протокол операции: под эндотрахеальным 

наркозом после обработки операционного поля с 
соблюдением правил асептики и антисептики вы-
полнена срединная лапаротомия. При вскрытии 
брюшной полости обнаружен массивный спаеч-
ный процесс. Тупым и острым путем спайки пе-
ресечены. Вскрыто забрюшинное пространство, 
при этом по всей левой половине забрюшинного 
пространства находится объемное образование – 
почка размерами 32,4х16,0х16,7см, занимающая 
верхний и средний этаж забрюшинного простран-
ства. Тупо, остро выделена левая почка (над ней 
распластана ободочная и нисходящая кишки, ор-
ганы смещены вправо за счет объемного образо-
вания левой почки) с околопочечной клетчаткой. 
Выделена почечная ножка. Раздельно наложены 
лигатуры на почечные артерию и вену (по две на 
проксимальный и дистальный концы сосудов со-
ответственно и пересечены между ними). На моче-
точник наложены две клипсы, который пересечен 
между ними. Оставшееся ложе коагулировано с 
последующим наложением гемостатической губки 
тахакомб для проведения тщательного гемостаза. 
Брюшная полость санирована водным хлоргекси-
дином до чистых вод. Брюшная полость и забрю-
шинное пространство дренированы полихлорви-
ниловыми трубками. Дренирование ложа почки. 
Швы на лапаротомную рану. Швы на кожу. После 
проведенного оперативного вмешательства хи-
рургами произведен разрез макропрепарата, об-
наружена опухоль размерами 32,4х16,0х16,7см. 
Опухоль имела желтый вид с многочисленными 
очагами кровоизлияний. Для верификации диагно-
за почка с опухолью направлена на гистологиче-
ское исследование. Кровопотеря 293 мл. 

Рис. 2. Макропрепарат удаленной почки
Fig. 2. Gross specimen of the removed kidney
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Гистологическое описание опухоли (рис. 3-7): 
АМЛ состояла из трех компонентов. Мышечный 
компонент был представлен веретенообразными 
клетками с вытянутыми ядрами (рис.3,6). Наряду 
с ними располагались округлые клетки – липоци-
ты, составляющие жировой компонент (рис.3,4). 
Опухоль имела обильную аномальную васкуля-
ризацию, наблюдались многочисленные извитые 
кровеносные сосуды. Имелись участки с содер-
жанием гемосидерина, что указывало на наличие 
кровоизлияния (рис.4). Граница опухоли четкая 
(рис.5). В эпителии почечных канальцев обнару-
живалась белковая дистрофия. Помимо новооб-
разованных клеток имелись участки неизменной 
почечной ткани (рис.7). 

Рис. 3. АМЛ почки. Участок опухоли с жировы-
ми клетками (1) и гладкомышечными клетками (2). 

Окраска Гематоксилином и эозином. Х 200
Fig. 3. Renal AML. A tumor site with fat cells (1) and smooth 
muscle cells (2). Staining with Hematoxylin and eosin. X 200

Рис. 4. АМЛ почки. Участок опухоли с жировы-
ми клетками (1) и кровеносными сосудами (2). 

Окраска Гематоксилином и эозином. Х 200
Fig. 4. Renal AML. A tumor site with fat cells (1) and blood 
vessels (2). Staining with Hematoxylin and eosin. X 200

Рис. 5. Граница опухоли (1) с тканью почки (2). 
Окраска Гематоксилином и эозином. Х 200

Fig. 5. The border of the tumor (1) with the kidney tissue 
(2). Staining with Hematoxylin and eosin. X 200

Рис. 6. Участок опухоли с гладкомышечными эле-
ментами. Окраска Гематоксилином и эозином. Х 200

Fig. 6. A tumor site with smooth muscle elements. 
Staining with Hematoxylin and eosin. X 200

Рис. 7. Ткань почки с явлениями дистрофии почечных 
канальцев (1). Окраска Гематоксилином и эозином. Х 400

Fig. 7. Kidney tissue with the phenomena of renal tubule 
dystrophy. Staining with Hematoxylin and eosin. X 400
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Клинический диагноз: Ангиомиолипома един-
ственной левой почки. Разрыв ангиомиолипомы. 
Забрюшинная гематома. Геморрагический шок 2 
стадии. Постгеморрагическая анемия.

На 2-ые сутки после операции были проведе-
ны контрольные исследования. На УЗИ почек от 
19.05.2021 состояние после 2-х сторонней нефр-
эктомии; наличие «следов» жидкости в брюшной 
полости; левостороннего гемоторакса. На КТ орга-
нов брюшной полости (ОБП) от 19.05.2021 физио-
логические постоперационные изменения в ложе 
левой почки. На обзорной рентгенографии ОБП от 
19.05.2021 постоперационное скопление воздуха в 
брюшной полости и в забрюшинном пространстве. 
На момент исследования данных за острую пато-
логию ОБП не выявлено. Данные лабораторных 
исследований: КАК от 19.05.2021: эритроциты  – 
2,42× 1012/л, гематокрит – 22,4%, лейкоциты – 4,5 
× 109 /л, тромбоциты – 119 × 109 /л, гемоглобин – 
73 г/л. БАК от 19.05.2021: общий билирубин – 11,8 
мкмоль/л, креатинин – 466,56 мкмоль/л, мочеви-
на  – 12,95 ммоль/л, калий – 4,7 ммоль/л, натрий  – 
137 ммоль/л. Коагулограмма от 19.05.2021: АЧТВ  – 
34,3 сек, фибриноген – 5,2 г/л, ПТИ-97%, ПВ-13,6 
сек., МНО – 1,05. 

Эффективность оперативного лечения была до-
стигнута в два этапа. На первом этапе путем эмболи-
зации сегментарных артерий левой почки. На втором 
этапе путем тотальной нефрэктомии. На следующий 
день после оперативного вмешательства пациент 
был переведен на этапный гемодиализ с целью за-
местительной почечной терапии. Рана зажила пер-
вичным натяжением. Выписан из отделения через 7 
дней на этап амбулаторного лечения и наблюдения 
с рекомендациями: проведение гемодиализа 3 раза 
в неделю, динамическое наблюдение нефролога, 
терапевта, психиатра и эндокринолога. Пациент по-
ставлен в лист ожидания для проведения последую-
щей трансплантации почки.

Выводы. Из рассмотренного клинического слу-
чая, следует отметить, что несмотря на доброкаче-
ственный характер АМЛ почки, опухоль достигла ги-
гантских размеров вследствие позднего обращения 
пациента из-за тяжелой степени олигофрении. В 
связи с этим запоздалая диагностика привела к жиз-
неугрожающим осложнениям, требующие незамед-
лительного принятия решений. Данное клиническое 
наблюдение показывает успешность выбранной хи-
рургической тактики в виде радикальной операции, 
позволившей сохранить жизнь пациента с редким 
заболеванием. Для дальнейшей жизни пациента 
рекомендовано проведение регулярного гемодиа-
лиза и последующее направление в специализиро-
ванный центр для трансплантации почки.

Прозрачность исследования. Исследование 
одобрено этическим комитетом ФГБОУ ВО «Ижев-
ская государственная медицинская академия» Мин-
здрава России. Исследование не имело спонсорской 
поддержки. Авторы несут полную ответствен-
ность за предоставление окончательной версии ру-
кописи в печать. 

Декларация о финансовых и других взаимоот-
ношениях. Все авторы принимали участие в разра-

ботке концепции, дизайна исследования и в написа-
нии рукописи. Окончательная версия рукописи была 
одобрена всеми авторами. Авторы не получали 
гонорар за исследование. Пациент дал согласие на 
публикацию статьи, основанной на его клиническом 
случае, с научной целью. 
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