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Констриктивный перикардит – тяжелое последствие
хронического воспаления перикарда, приводящее к сниже-
нию заполнения кровью желудочков сердца и нарушению
их функционирования [1]. Констриктивный перикардит ха-
рактеризуется уплотнением и утолщением листков пери-
карда, иногда их ретракцией и (не всегда) облитерацией его
полости, часто с кальцификацией и формированием «пан-
цирного сердца» [2]. Стойкие нарушения гемодинамики,
возникающие при констриктивном перикардите, связаны с
отсутствием адекватного наполнения желудочков во время
диастолы вследствие ограничений, создаваемых фиброз-
ным утолщением и/или кальцификацией листков перикар-
да. Сократительная функция миокарда страдает, как прави-
ло, только на наиболее поздних стадиях заболевания и свя-
зана с развитием фиброза миокарда [1].

Констриктивный перикардит является редким заболе-
ванием и чаще диагностируется у мужчин в возрасте 20–50
лет. К основным этиологическим факторам, приводящим к
констрикции сердца, относятся бактериальные и вирусные
инфекции; ранения сердца и последствия хирургических
вмешательств, связанных с повреждением перикарда; луче-

вая терапия на органы средостения; хроническая почечная
недостаточность; заболевания соединительной ткани [3, 4].
Наиболее выраженные рубцовые изменения перикарда с
отложением извести и формированием «панцирного серд-
ца» развиваются в исходе гнойного (чаще туберкулезного)
перикардита, а также после гемоперикарда или геморраги-
ческого перикардита. Единственным эффективным мето-
дом лечения констриктивного перикардита является опера-
тивное лечение – перикардэктомия [1].

В настоящей статье представлено описание клиниче-
ского случая констриктивного перикардита у пациента с
наследственным дефицитом фактора свертывания крови
VII (FVII). 

Наследственный дефицит FVII (гипопроконвертине-
мия) – аутосомно-рецессивное геморрагическое заболева-
ние, возникающее вследствие снижения активности факто-
ра свертывания VII в плазме, встречающееся с частотой 1:
300 000 – 500 000 населения. Физиологическая роль FVII
заключается в инициации процесса свертывания крови в
зоне повреждения сосудистой стенки. В комплексе с ткане-
вым фактором FVII активирует FX и FIX, участвующие в
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АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время
КТ – компьютерная томография
МЖП – межжелудочковая перегородка
МНО – международное нормализированное отношение
МРТ –  магнитно-резонансная томография 
НПВ – нижняя полая вена
ПТИ – протромбиновый индекс

ТВ – тромбиновое время 
ЧСС – частота сердечных сокращений
УЗИ – ультразвуковое исследование
ЭКГ – электрокардиография 
ЭхоКГ – эхокардиография
FVII – фактор свертывания крови VII
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Êîíñòðèêòèâíûé ïåðèêàðäèò ó ïàöèåíòà ñ äåôèöèòîì VII ôàêòîðà ñâåðòûâàíèÿ 

генерации тромбина. Основным клиническим проявлением
гипопроконвертинемии являются кровотечения и кровоиз-
лияния, возникающие как вследствие травмы, так и спон-
танно.  Более половины случаев заболевания протекает
асимптомно и выявляется случайно при исследовании коа-
гулограммы.  Как правило, тяжелые кровотечения разви-
ваются у пациентов с активностью FVII <1 %, однако пря-
мая корреляции между лабораторным и клиническим фе-
нотипом заболевания отсутствует, описаны случаи тяже-
лого геморрагического синдрома у пациентов с актив-
ностью FVII >20 %. 

Диагностика гипопроконвертинемии основана на лабо-
раторных исследованиях свертывающей системы крови.
Изменения, позволяющие заподозрить диагноз, выявляют-
ся в скрининговой коагулограмме: характерно увеличение
протромбинового времени и снижение протромбинового
индекса (ПТИ) при нормальных значениях активированно-
го частичного тромбопластинового времени (АЧТВ), тром-
бинового времени (ТВ) и фибриногена. Верифицировать
диагноз позволяет определение активности FVII, критери-
ем диагноза является снижение активности FVII свертыва-
ния крови ниже 50%. Требуется исключение приобретен-
ного дефицита факторов протромбинового комплекса (па-
тология печени, воздействие антикоагулянтов и др.). Лече-
ние заключается в специфической заместительной терапии
факторами свертывания крови [5].

Представляем описание клинического случая больного
С., 1982 г.р., который в 2015 г. (в возрасте 34 лет) направ-
лен в ФГБУ «НМИЦ гематологии» МЗ РФ в связи с выра-
женными нарушениями в коагулограмме и неясным отеч-
ным синдромом. 

Особенности анамнеза: в 2012 г. в коагулограмме, вы-
полненной в связи со стоматологическим вмешательством,
впервые выявлено резкое снижение ПТИ, однако в связи с
отсутствием у пациента геморрагического синдрома, даль-
нейшее обследование не проводилось. 

В январе 2015 г. после эпизода острой респираторной
вирусной инфекции  появилась одышка при физической
нагрузке, увеличение объема живота. В течение недели
симптоматика нарастала, появились отеки нижних конеч-
ностей. При обследовании по месту жительства по резуль-
татам рентгенографии выявлен двусторонний выпот в
плевральных полостях. Пациент госпитализирован в ста-
ционар, где при дообследовании выявлен генерализованный
отечный синдром: двусторонний гидроторакс, гидропери-
кард, асцит, гепатоспленомегалия. Клинический и биохи-
мический анализы крови отклонений не выявили, в коагу-
лограмме отмечено снижение ПТИ по Квику до 18,9 %.
Выполнена плевральная пункция, эвакуировано около 5 л
жидкости, клеточный состав которой представлен боль-
шим количеством эритроцитов, группами клеток мезоте-
лия, небольшим количеством лимфоцитов, гистиоцитов,

нейтрофилов. В посеве роста микроорганизмов не получе-
но. В результате проведения диуретической терапии уда-
лось добиться регресса отеков нижних конечностей, сокра-
тилось количество выпота в полостях, уменьшилась одыш-
ка. В относительно удовлетворительном состоянии выпи-
сан из стационара с рекомендациями дообследования в
ФГБУ «НМИЦ гематологии» МЗ РФ.

В феврале 2015 г. пациент прошел обследование в
ФГБУ «НМИЦ гематологии» МЗ РФ. При осмотре – со-
стояние средней степени тяжести, жалобы на слабость,
одышку при физической нагрузке. При исследовании свер-
тывающей системы получены следующие результаты: ПТИ
по Квику – 12 %, АЧТВ – 35 с, ТВ – 14 с, фибриноген –
2,4 г/л, фактор свертывания VII – 2 %. Установлен диагноз:
дефицит VII фактора свертывания. В связи с отсутствием
геморрагического синдрома гемостатическая терапия не
проводилась.

В связи с тем, что генез отечного синдрома не выяснен,
в сентябре 2015 – феврале 2016 гг. пациент проходил об-
следование в различных профильных стационарах г. Моск-
вы, однако данных за системное заболевание соединитель-
ной ткани, инфекционные (включая туберкулез) и опухо-
левые заболевания не получено. В процессе обследования
получал диуретическую терапию, в результате которой со-
стояние оставалось стабильным. 

В июне 2016 г. после самостоятельной отмены диурети-
ческой терапии рецидивировали одышка и отеки нижних
конечностей. По данным компьютерной томографии (КТ)
выявлен массивный двусторонний гидроторакс, а также
многочисленные участки уплотнения легочной ткани по
типу «матового стекла», расположенные периваскулярно
(рис. 1). 

В связи с подозрением на заболевание легких, приводя-
щее к развитию экссудативного плеврита, в ноябре 2016 г.
госпитализирован в отделение торакальной хирургии Пер-
вого МГМУ им. И.М. Cеченова. При КТ органов грудной
клетки вновь выявлены очаги уплотнения легочной ткани,
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Ðèñ. 1. Ñêàí ÊÒ îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè (08.2016). 
Стрелкой указан один из участков уплотнения легочной
ткани по типу «матового стекла».
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локализация которых, однако, изменилась. С диагностиче-
ской целью проведена миниторакотомия справа с атипич-
ной резекцией нижней доли легкого. Эффективный гемо-
стаз в периоперационном периоде обеспечен введением ре-
комбинантного активированного VII фактора свертывания.
При гистологическом исследовании биоптата ткани легко-
го выявлены многочисленные участки кровоизлияний раз-
личной давности, очаги гемосидероза. Таким образом, вы-
явлены признаки скрытого геморрагического синдрома,
данные за опухолевое или воспалительное поражение лег-
ких отсутствовали. 

В конце ноября 2016 г. при КТ выявлена выраженная
отрицательная динамика: нарастание объема выпота в
плевральных полостях, брюшной полости, увеличение раз-
меров печени и селезенки. В декабре 2016 г. пациент госпи-
тализирован в отделение орфанных заболеваний ФГБУ
«НМИЦ гематологии» МЗ РФ. При поступлении состоя-
ние пациента средней степени тяжести, обусловлено гене-
рализованным отечным синдромом: массивные плотные
отеки голеней и тыльной поверхности стоп, гидроторакс,
гидроперикард, асцит, гепатоспленомегалия. Основной жа-
лобой пациента являлась одышка при минимальной физи-
ческой нагрузке. При осмотре кожные покровы бледные,
обращало на себя внимание набухание шейных вен. Спон-
танный геморрагический синдром отсутствовал. Перифе-
рические лимфатические узлы не пальпировались, опреде-
лялась пигментация кожи голеней. При перкуссии легких
отмечалось притупление перкуторного звука ниже VII реб-
ра по среднеподмышечной линии. При аускультации лег-
ких определялось везикулярное дыхание, не проводящееся
в нижних отделах. Перкуторные границы сердца в пределах
нормы, пальпаторно определялось ослабление верхушеч-
ного толчка. При аускультации сердца выявлен акцент 
II тона на легочной артерии, а также трехчленный ритм, не
связанный с положением тела и дыханием, расцененный
изначально как патологическое раздвоение II тона сердца.
Частота сердечных сокращений (ЧСС) составила 82 уд/мин,
артериальное давление – 100/60 мм рт. ст. 

При исследовании показателей периферической крови
выявили нормоцитарную нормохромную анемию (Hb 108 г/л),
остальные показатели находились в пределах нормальных
значений. В коагулограмме определялись характерные для де-
фицита VII фактора свертывания изменения: АЧТВ – 33 с,
ПТИ по Квику – 5 %, международное нормализированное
отношение (МНО) – 13,76, уровень VII фактора – 
7%. Обращало на себя внимание отсутствие повышения ла-
бораторных маркеров воспаления (скорость оседания эрит-
роцитов, С-реактивный белок в норме). 

Показатели общего анализа мочи, а также биохимиче-
ские параметры, отражающие функцию почек, находились
в пределах нормальных значений, что позволило исклю-
чить патологию почек как причину отечного синдрома. 

Отсутствие диспепсии и нормальные биохимические
показатели крови, отражающие функцию печени, исклю-
чали отечный синдром, обусловленный потерей белка из
желудочно-кишечного тракта или нарушением белково-
синтетической функции печени. Для исключения гипо-
функции щитовидной железы провели исследование сыво-
роточных концентраций тиреотропного гормона, тирокси-
на, трийодтиронина, отклонений от нормы не выявили. 

При КТ органов грудной клетки обнаружили двусто-
ронний гидроторакс с компрессионными ателектазами ба-
зальных сегментов нижних долей обоих легких и цирку-
лярное утолщение перикарда без признаков его обызвеств-
ления. 

Учитывая отсутствие клинических и лабораторных
признаков воспаления, а также принимая во внимание
симптомы венозного застоя (набухание яремных вен), аус-
культативную картину патологии сердца и результаты КТ
(циркулярное утолщение перикарда), ведущим направлени-
ем в диагностическом поиске стало кардиологическое об-
следование с целью выявления этиологии сердечной недо-
статочности. По данным электрокардиографии (ЭКГ) у па-
циента определялись: синусовый ритм с ЧСС 87 уд/мин;
нормальное направление электрической оси сердца; призна-
ки ротации сердца относительно сагиттальной оси верхуш-
кой кзади; поворот сердца правым желудочком кпереди от-
носительно продольной оси; частичная блокада правой нож-
ки пучка Гиса; сглаженность либо инверсия зубца Т во всех
(кроме  aVR) отведениях; низкоамплитудные зубцы Q, R, S
и Т в стандартных, усиленных от конечностей и левых
грудных отведениях (рис. 2). Ультразвуковое исследова-
ние (УЗИ) сердца показало следующие результаты: расши-
рение левого предсердия – 43 мм (норма до 36 мм); мит-
ральная регургитация I–II степени; трикуспидальная регур-
гитация I–II степени; легочная регургитация I степени; уме-
ренное количество жидкости в полости перикарда без угро-
зы тампонады (200–250 мл); клапаны не изменены, наруше-
ний систолической (фракция выброса 71% по Тейхольцу) и
диастолической функции сердца не выявили, систоличе-
ское давление в легочной артерии 22 мм рт. ст. Холтеров-
ское мониторирование ЭКГ значимых нарушений ритма не
выявило. 

Нормальные параметры систолической и диастоличе-
ской функции сердца в отсутствии клапанных пороков не
позволяли подтвердить диагноз застойной сердечной недо-
статочности. Однако обращало на себя внимание явное не-
соответствие клинико-аускультативной картины результа-
там УЗИ сердца. В частности, не дано объяснение наличию
трехчленного ритма, который рассматривался как патоло-
гическое раздвоение II тона сердца, свидетельствующего о
наличии стойкого разновременного закрытия клапанов ле-
гочной артерии и аорты, что маловероятно при наличии
нормального давления в легочной артерии. В связи с этим
принято решение о выполнении пациенту эхокардиографии
(ЭхоКГ) экспертного уровня. Исследование проведено в
РНЦХ им. акад. Б.В. Петровского и выявило следующие
изменения: неравномерно утолщенные (до 8 мм) за счет вы-
раженного фиброза и кальциноза листки перикарда вдоль
задней стенки левого желудочка; неопределенно-парадок-
сальное движение и изгиб справа налево межжелудочковой
перегородки (МЖП) за счет повышенного диастолическо-

Ðèñ. 2. ÝÊÃ ïàöèåíòà (ïðè ïîñòóïëåíèè) â 12 ñòàíäàðò-
íûõ îòâåäåíèÿõ ñ ðèòìîãðàììîé II îòâåäåíèÿ (V=25
mm/s, mV=10 mm).
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Êîíñòðèêòèâíûé ïåðèêàðäèò ó ïàöèåíòà ñ äåôèöèòîì VII ôàêòîðà ñâåðòûâàíèÿ 

го давления в полости правого желудочка; нижняя полая
вена (НПВ) не спадается на вдохе, в просвете НПВ – выра-
женный эффект спонтанного эхоконтрастирования; диа-
столическая дисфункция правого и левого желудочков 
III типа; наличие жидкости в плевральных полостях  (сум-
марно 3600 мл); давление в легочной артерии не повышено.
Выполнена магнитно-резонансная томография (МРТ) серд-
ца, которая выявила утолщение наружного листка пери-
карда до 3–4 мм; наличие жировой клетчатки в полости пе-
рикарда; параллельное движение миокарда и перикарда; па-
радоксальное движение МЖП в диастолу; расширение по-
лости правого предсердия (52 мм; рис. 3).

Таким образом, результаты проведенных исследований
позволили верифицировать диагноз констриктивного пери-
кардита. Сформулирован следующий клинический диаг-
ноз: констриктивный перикардит, хроническая сердечная
недостаточность IIа стадии, III функциональный класс по
NYHA. Гипопроконвертинемия (дефицит FVII). Консилиу-
мом, включавшим гематологов, кардиолога и кардиохирур-
гов, принято решение о проведении перикардэктомии при
условии интраоперационной заместительной гемостатиче-
ской терапии рекомбинантным VII фактором свертывания.

Оперативное лечение проведено 20.02.2017 г. в РНЦХ
им. акад. Б.В. Петровского: субтотальная перикардэкто-
мия. Доступ осуществлен через продольную срединную
стернотомию. При ревизии обнаружено выраженное фиб-
розное утолщение перикарда до 6–10 мм, интимное сраще-
ние перикарда с эпикардом (рис. 4, см. на цветной вклей-
ке). Выполнены кардиолиз и перикардэктомия правых (до
уровня диафрагмального нерва, включая полые вены, пра-
вый желудочек и правое предсердие) и левых (верхушка
сердца, базальные отделы левого желудочка, диафрагмаль-
ная поверхность перикарда) отделов сердца (рис. 5, см. на
цветной вклейке). Гемостаз обеспечивался рекомбинант-
ным активированным VII фактором свертывания интра-
операционно и в течение всего периода заживления после-
операционной раны. Интраоперационная кровопотеря была
минимальной, геморрагических осложнений в послеопера-
ционном периоде не развилось.

После оперативного вмешательства наблюдали выра-
женную положительную клиническую динамику: регресс
одышки и отеков, повышение толерантности к физической
нагрузке. При ЭКГ через 6 нед после операции определя-
лось восстановление положительных зубцов Т в грудных
отведениях. УЗИ сердца показало улучшение диастоличе-
ской функции правого желудочка сердца в динамике (5 мес
наблюдения), увеличение насосной функции и производи-
тельности сердца, улучшение внутрисердечного кровотока. 

На момент описания данного клинического случая дли-
тельность наблюдения составляет 12 мес. Состояние и са-
мочувствие пациента остаются стабильно удовлетвори-
тельными. 

Îáñóæäåíèå
Констриктивный перикардит является нечастым, но

крайне тяжелым последствием хронического воспаления
перикарда и при отсутствии своевременного хирургическо-
го вмешательства может иметь фатальные последствия.
Установление диагноза констриктивного перикардита тре-
бует тщательного анализа анамнестических, клинических,
лабораторных и инструментальных данных. Дифференци-
альная диагностика может представлять значительные
трудности. В нашем случае причиной правильного направ-
ления диагностического поиска явилось несоответствие
данных физикального обследования пациента результатам
инструментальных методов исследования, которые, каза-
лось, исключали хроническую сердечную недостаточ-
ность. Аускультативный феномен (трехчленный ритм), как
стало ясно позже, объяснялся наличием перикард-тона, вы-
званного колебанием плотного перикарда в диастолу.

Отдельным вопросом, который зачастую остается без
ответа, является определение этиологии констриктивного
перикардита.  Наиболее распространенные причины разви-
тия констрикции сердца, включая туберкулезный процесс,
у нашего пациента не имели подтверждения. 

В нашем случае развитие констриктивного перикарди-
та, манифестировавшего генерализованным отечным син-
дромом, послужило основанием для обследования, которое
в свою очередь выявило редчайшую патологию сверты-
вающей системы крови – дефицит VII фактора свертыва-
ния, вероятно, наследственного характера. Коагулопатия у
34-летнего больного не имела клинических проявлений, од-
нако при гистологическом исследовании биоптата легкого,
полученного при диагностической торакотомии, выявили
очевидные признаки латентного геморрагического синдро-
ма – очаги кровоизлияний и гемосидероза. Учитывая нали-
чие морфологических признаков латентного геморрагиче-
ского синдрома в биоптате легкого, весьма вероятной пред-
ставляется возможность кровоизлияний в полость пери-
карда, приведших в итоге к сращению перикардиальных
листков. Фактором, спровоцировавшим геморрагический
синдром у нашего пациента с дефицитом VII фактора свер-
тывания, могла явиться интенсивная физическая нагрузка
во время подготовки к забегу на марафонскую дистанцию.

Анализ данных литературы выявил лишь один случай
констриктивного перикардита у больного с наследственной
коагулопатиией – гемофилией А. Достоверно установить
этиологический фактор, приведший к развитию констрик-
ции сердца, авторам статьи не удалось. Выполнение пери-
кардэктомии рассматривалось, однако из-за отказа пациен-
та от операции проводилась только консервативная тера-
пия, приведшая к стабилизации состояния пациента [6].

Çàêëþ÷åíèå
Наш опыт показал, что перикардэктомия может быть

проведена при констриктивном перикардите у пациентов с
наследственной патологией плазменного гемостаза при
условии обеспечения адекватной заместительной гемоста-
тической терапии. 

У пациентов с асимптомным течением коагулопа-
тий, очевидно, может наблюдаться скрытый геморраги-

Ðèñ. 3. ÌÐÒ ñåðäöà (16.01.2017). 
Стрелками указан утолщенный перикард. В полости пери-
карда отмечается наличие жировой клетчатки толщиной
слоя 4–5 мм.
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ческий синдром, спровоцированный инфекционными
заболеваниями, интенсивной физической нагрузкой и
другими причинами, что может служить обоснованием
дополнительных показаний к назначению профилакти-

ческой заместительной терапии факторами свертыва-
ния крови. 
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