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Рецидивирующий полихондрит (РПХ) отно-
сят к числу редких, орфанных, патологий. 

Он характеризуется аутоиммунным генезом с 
периодическим возникновением поражения хря-
щей различной локализации, а также других 
органов и систем, что может приводить к разви-
тию тяжелых осложнений [1, 10, 11, 14, 17]. По 
мнению некоторых авторов [10], данное заболе-
вание относится к аутовоспалительным болез-
ням, когда вследствие нарушения регуляции 

механизмов воспаления возникает клиническая 
симптоматика с периодическими приступами 
лихорадки, без выявления инфекционного фак-
тора, иммунодефицита, высоких титров аутоим-
мунных антител. В мировой литературе описано 
около 800 случаев РПХ [1, 7, 17]. Ежегодно появ-
ляются сведения приблизительно о 30 случаях 
наблюдений за больными РПХ. По данным 
J. Clement из клиники Мейо [18], зарегистриро-
вано 3,5 случая заболевания на 1 миллион чело-
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Редкий случай рецидивирующего 
полихондрита с поражением 

аортального клапана

В статье представлен клинический случай сочетания поражения аортального клапана и рецидивирующе-
го полихондрита (аутоиммунного заболевания с поражением хрящевой ткани) у больного в возрасте 68 лет, 
поступившего в кардиохирургическую клинику в связи с необходимостью оперативного лечения аортального 
порока сердца. Приведены результаты лабораторных и инструментальных исследований, а также данные мор-
фологического исследования удаленного аортального клапана. Признаки рецидивирующего полихондрита 
появились у пациента около 10 лет назад, но ошибочная диагностика в начале заболевания утяжелила его тече-
ние. Наиболее серьезным и прогностически неблагоприятным осложнением оказалось поражение сердечно-
сосудистой системы – комбинированный аортальный порок сердца с преобладанием стеноза с быстро нарас-
тающей декомпенсацией кровообращения. В связи с тем, что рецидивирующий полихондрит является редкой 
патологией, низкая осведомленность и малая настороженность врачей приводят к установлению правильного 
диагноза у 68 % больных с рецидивирующим полихондритом только через год. В диагностике данного заболе-
вания необходимо учитывать, что одним из проявлений рецидивирующего полихондрита является типичное 
поражение хрящевой части ушей (отек хрящевой части ушных раковин).

Ключевые слова: рецидивирующий полихондрит, поражение сердечно-сосудистой системы, морфологи-
ческие данные.

Посилання: Бортняк Н.В., Епанчинцева О.А., Ковтун Г.И., Дорофеева С.И., Чумак О.С., Прус Г.М., Жаринов О.И., Тодуров Б.М. 
Редкий случай рецидивирующего полихондрита с поражением аортального клапана // Кардіохірургія та інтервенційна кардіологія.– 
2018.– № 4.– С. 36–41.

To cite this article: Bortniak NV, Yepanchintseva OA, Kovtun GI, Dorofeieva SI, Chumak OS, Prus GM, Zharinov OJ, Todurov BM. A rare case 
of recurrent polychondritis with aortic valve involvement. Cardiac Surgery and Interventional Cardiology. 2018;4(23):36-41 (in Russ.).

ISSN 2305-3127. Кардіохірургія та інтервенційна кардіологія.– 2018.– № 4.– С. 36–41.



37«Кардіохірургія та інтервенційна кардіологія», № 4, 2018

В
И

П
А

Д
О

К
 ІЗ

 П
РА

К
ТИ

К
И

Н.В. Бортняк та співавт. 

век, в Британии – около 0,71 на миллион человек 
[18], у США распространенность этой болезни 
составляет 4,5 человека на миллион жителей 
[15]. Существуют определенные особенности 
данного заболевания: редкость выявления, недо-
статочная изученность провоцирующих факто-
ров и патогенеза болезни, наличие как объектив-
ных затруднений при диагностическом поиске, 
так и низкой осведомленности и малой насторо-
женности врачей [5, 19].

Заболевание чаще дебютирует между чет-
вертым и пятым десятилетиями жизни [8, 10]. 
Описаны семейные случаи РПХ, свидетельству-
ющие о генетических причинах возникновения 
болезни [11]. Патологический процесс характе-
ризуется аутоиммунным воспалением хрящевой 
ткани, в результате которого происходит потеря 
протеогликанов хрящевым матриксом, инфиль-
трация лимфоцитами и плазматическими клет-
ками. В дальнейшем образуется грануляционная 
ткань, что в последующем способствует разви -
тию фиброза. Аутоиммунный характер заболе-
вания подтверждается выявлением антител к 
коллагену 2-го типа [12], также могут наблюдать-
ся положительные титры антинейтрофильных 
цитоплазматических антител, антинуклеарного 
фактора, повышение СОЭ, уровня С-реактив -
ного белка (С-РБ) [1, 8].

Течение болезни носит волнообразный харак-
тер, в период затянувшегося обострения проис-
ходит полное разрушение хряща с последующим 
замещением его соединительной тканью [16].

Патогномоничных лабораторных и инстру-
ментальных тестов для диагностики РПХ не 
существует, однако клиническая картина на   -
столько уникальна, что врач, когда-либо встре-
чавший такого больного или осведомленный об 
этой болезни, без затруднений поставит диагноз. 

Наиболее наглядное проявление болезни – 
поражение ушных раковин с припуханием, гипе-
ремией, болезненностью без вовлечения мочки, 
которое наблюдается в 84 % случаев [4, 7]. 
Хондрит хрящевой части носа (у 64 % больных) 
приводит к седловидной деформации спинки 
носа [14]. Вовлечение суставов носит характер 
артралгий или неэрозивного моноолигоартрита 
[5, 19]. Хондрит грудино-реберных сочленений 
способствует возникновению болей в грудной 
клетке и ограничению дыхательных экскурсий. 
Разнообразные глазные симптомы выявляют у 
50 % больных: проптоз с хемозом, периорбиталь-
ный отек, офтальмоплегия, склерит, эписклерит, 
ретинопатия, венозные и артериальные тромбо-
зы [1, 7, 13]. Поражение сердечно-сосудистой 
системы (частота встречаемости – 25 %) про-
является развитием хондрита аорты с прогрес-

сирующим расширением дуги и восходящего 
отдела аорты, клапанного кольца, аортальной 
регургитацией. В то же время могут наблюдать-
ся митральная регургитация, миокардит, пери-
кардит, атриовентрикулярная блокада [5, 8]. 
Хондрит хрящей трахеобронхиального дерева 
создает клинику, подобную бронхиальной астме, 
бронхолегочной инфекции, коллапсу дыхатель-
ных путей. РПХ относят к жизнеугрожающим 
заболеваниям, поскольку поражения сердечно-
сосудистой и дыхательной систем являются наи-
более частыми причинами летальных исходов 
[7]. Поражение нервной системы встречается 
редко и представлено патологией черепно-мозго-
вых нервов (часто VIII пары), а также развитием 
цереброваскулита, аневризм сосудов головного 
мозга, тромбоэнцефалита, асептического лимфо-
цитарного менингита [13].

В диагностике РПХ наиболее приемлемы кри-
терии McAdam (L.P. McAdam и соавт., 1976), в 
основу которых положены клинические призна-
ки заболевания [1, 7]: 

 • рецидивирующий полихондрит ушных ра   -
ковин; 

 • хондрит носа;
 • неэрозивный воспалительный артрит; 
 • поражения глаз – конъюнктивит, кератит, 

склерит/эписклерит, увеит;
 • кохлеарные или вестибулярные наруше-

ния  – нейросенсорная тугоухость, шум в ушах, 
головокружение;

 • данные гистологических исследований, сви-
детельствующих о поражении хрящевой ткани 
[1, 7, 17];

 • эффект от кортикостероидной терапии [4]. 
Для постановки диагноза необходимо нали-

чие не менее трех критериев.
При проведении дифференциальной диагно-

стики рецидивирующего полихондрита приме-
няют такие методы, как компьютерная томогра-
фия (КТ) [20], магнитно-резонансная томогра-
фия (МРТ), сцинтиграфия с технецием-99 или 
галлием-67, допплерэхокардиография, которые 
позволяют обнаружить аномалии бронхиального 
дерева и аорты [4].

Основным методом терапии РПХ является 
глюкокортикостероидная терапия, а также цито-
статики (азатиоприн, метотрексат, циклофос-
фамид, циклоспорин) [2, 4]. В последние годы 
появился опыт лечения и биологическими пре-
паратами [16].

Клинический случай

Больной П., 68 лет, поступил в клинику 
ГУ «Институт сердца МЗ Украины» в нача-



38 «Кардіохірургія та інтервенційна кардіологія», № 4, 2018 Н.В. Бортняк та співавт. 

В
И

П
А

Д
О

К
 

ІЗ
 П

РА
К

ТИ
К

И

ле 2018 г. в связи с необходимостью опера-
тивного лечения аортального порока сердца. 
Из анамнеза известно, что заболевание воз-
никло в ноябре 2008 г., когда появились отек, 
покраснение и боли в области ушных раковин. 
Вначале было назначено физиотерапевтическое 
лечение. В связи с отсутствием эффекта врач-
инфекционист заподозрил рожистое воспаление 
ушей, была предложена терапия, в том числе и 
«прогревание» ушей. Через 2 недели появились 
сильные быстро нарастающие головные боли. В 
срочном порядке пациента госпитализировали 
в неврологическое отделение больницы в связи 
с подозрением на острое нарушение мозгового 
кровообращения. При МРТ обнаружили отек 
головного мозга, результаты люмбальной пунк-
ции могли свидетельствовать в пользу менин-
гита. В конце 2008 г. больной был переведен в 
тубдиспансер, где пребывал на лечении в тече-
ние 3 месяцев. Весь этот период по-прежнему 
наблюдались воспаление и отек ушных раковин, 
субфебрильная температура тела, похудание, 
ухудшение когнитивных способностей, перио-
дически бред и галлюцинации. В апреле 2009 г. 
диагноз туберкулезного менингита был исклю-
чен в пульмонологической клинике. Здесь же 
обратили внимание на сохраняющийся отек 
ушных раковин, и больной был проконсуль-
тирован в Институте отоларингологии имени 
проф. А.И.  Коломийченко НАМН Украины. 
Установлен диагноз РПХ, и пациент был на -
правлен к ревматологу. Назначение преднизо-
лона в дозе 20 мг в сутки и гидроксихлорохина 
в дозе 0,2 г в сутки достаточно быстро улучши-
ло самочувствие больного, привело к регрессу 
изменений со стороны ушей, исчезновению гал-
люцинаций, нормализации показателей крови. 
В последующем больной длительно находил-
ся на поддерживающей дозе преднизолона 
(5–10  мг в сутки) без признаков обострения 
болезни. В 2017 г. появились и быстро нарас-
тали признаки сердечной недостаточности. Был 
диагностирован комбинированный аортальный 
порок сердца. 

При поступлении в отделение отмечались 
боли и припухлость в коленных и мелких сус -
тавах кистей и стоп, общая и мышечная сла-
бость, нарушение ходьбы, трудности при глота-
нии. Объективно ушные раковины были уплот-
нены, несколько деформированы. Мышечный 
тонус предплечий и плеч был снижен. Частота 
сокращений сердца (ЧСС) 84 в 1 мин, пульс 
ритмичный. Артериальное давление 145/70 мм 
рт. ст. Тоны сердца ритмичные, равномерно 
ослаблены, систолический шум над аортой и в 

точке Ботки  на. В легких – жесткое везикуляр-
ное дыхание с частотой дыхательных движений 
18 в 1 минуту. Живот мягкий, безболезнен-
ный при пальпации. Печень увеличена, +2 см. 
Пастозность голеней.

Анализ крови: СОЭ – 16 мм/ч, гемогло-
бин  – 98 г/л, лейкоциты – 5,63 · 109/л, эритроци-
ты  – 3,37 · 1012/л, тромбоциты – 70 · 109/л, С-РБ 
количественный – 10 мг/л, антитела к нативной 
ДНК   – 11 МЕ/мл (норма – 10) – ре   зультат со -
мнительный, гепатит В antiHBc >  8,0  – индекс 
позитивный, экстрагированные антиядерные 
антитела (ANTI-ENA скрининг)  – негативные, 
ревматоидный фактор  – 80 МЕ/мл (норма < 8). 
Результаты скрининг-исследования на антифос-
фолипидный син  дром – негативные. Общий 
анализ мочи – без отклонений; общий холесте-
рин   – 5,54 ммоль/л. Биохимические анализы, 
коагулограмма – в пределах нормальных коле -
баний. ЭКГ: ритм синусовый, регулярный, с 
ЧСС  90 в 1  мин, гипертрофия левого желудочка 
с систолической перегрузкой. Эхокардиогра -
фия: комбинированный аортальный порок с 
преобладанием стеноза III степени, на фоне дву-
створчатого аортального клапана, недостаточ-
ность митрального и трикуспидального клапа-
нов I степени, легочная гипертензия II степени, 
концентрическая гипертрофия стенок левого 
желудочка, глобальная сократимость левого 
желудочка сохранена. Рентгенография органов 
грудной полости: пневмосклероз, аортосклероз, 
признаки легочной гипертензии. КТ головно-
го мозга: КТ-признаки проявлений сосудистой 
энцефалопатии, гидроцефалии, атрофии веще-
ства головного мозга. Консультация окулиста: 
открытоугольная глаукома обоих глаз, ослож-
ненная катаракта обоих глаз, глаукома обоих 
глаз, ангиопатия по гипертоническому типу.

При подготовке к операции в отделении у 
больного возник артрит правого коленного суста-
ва, а также одновременно множественная мелкая 
симметричная геморрагическая сыпь на тулови-
ще, верхних и нижних конечностях, наблюдалась 
лихорадка до 38 °С. Назначение преднизолона 
в дозе 20 мг/сут быстро купировало эти прояв-
ления. 20.01.2018 г. была проведена операция  – 
протезирование аортального клапана, аортокоро-
нарное шунтирование. 

Приводим данные морфологического иссле-
дования аортального клапана и части аорты, 
удаленных при операции. Микроскопически в 
исследуемом материале обнаружены массив-
ные петрификаты, которые замещают практи-
чески все слои створок, оставляя лишь очень 
тонкую часть компактного слоя аортальной 
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поверхности, образованную коллагеновыми 
волокнами и фибробластами (рис. 1). В участ-
ках створок, где отсутствует их кальцифи-
кация, отмечается нарушение стратифика-
ции слоев, видны коллагеновые и эластичные 
волокна с дегенеративными изменениями, а 
также дистрофически измененными фибробла-
стами (рис. 2, 3). Данные изменения позволяют 
говорить о дегенеративных преобразованиях 
соединительнотканных структур в сочетании 
с признаками, обусловленными длительной 
гемодинамической травмой створок без воспа-
лительных реакций.

Обсуждение

Таким образом, приведенный случай РПХ 
свидетельствует о несвоевременной диагности-
ке заболевания у данного больного. Наличие 
ошибочных диагнозов в начале заболевания 
(рожистое воспаление ушных раковин, тубер-
кулезный менингит) утяжелило его течение. 
В клинической картине отмечались признаки 
поражения хрящей ушей, грудино-ключичных 
сочленений (синдром Титце), вовлечения в про-
цесс центральной нервной системы, суставов, 
сосудов кожи. Наиболее серьезным и прогно-
стически неблагоприятным осложнением оказа-
лось поражение сердечно-сосудистой системы  – 
комбинированный аортальный порок сердца с 
преобладанием стеноза с быстро нарастающей 
декомпенсацией кровообращения. Анализируя 
приведенный случай, можно также отметить 
волнообразность течения болезни: обострение 
на первом году болезни, наличие медикамен-

тозной ремиссии около 8 последующих лет на 
фоне терапии преднизолоном, вновь возникшее 
обострение болезни за несколько лет до опера-
ции с поражением аортального клапана, реци-
дивирующими артритами, наличием симптомов 
возникшего непосредственно перед опера  цией 
васкулита. Данные морфологии удаленного 
аортального клапана свидетельствуют о деге-
неративных изменениях соединительноткан-
ных структур в сочетании с длительной гемо-
динамической травмой створок без признаков 
воспалительных реакций. Очевидно, помня о 
рецидивирующем характере болезни [1, 3, 10], 
можно предположить, что на момент операции 
воспаление в структурах клапана отсутствовало. 

Рис. 1. Створка аортального клапана. Окраска 
гематоксилином и эозином. 36 × 40. Фиброз створки 
с зонами диссоциации коллагеновых волокон

Рис. 2. Створка аортального клапана. Окраска – 
гематоксилином и эозином. 36 × 40. Кальцинаты 
створки аортального клапана с перифокальным 
фиброзом, по краю створки – зона активного 
фиброгенеза

Рис. 3. Створка аортального клапана. Окраска 
по Ван Гизон. 36 × 40. Красным цветом окрашены 
коллагеновые волокна, желтым – кальцинаты
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Наличие двустворчатого аортального клапана – 
также один из факторов, приводящих к наруше-
ниям гемодинамики.

Существует статистика, согласно которой, 
у 68 % пациентов с РПХ диагноз устанавливается 
более чем через год после появления первых сим-
птомов заболевания [10, 17, 19]. Каждый третий 
больной проходит обследование не менее чем 
у 5 специалистов, прежде чем выясняется пра-
вильный диагноз [1, 7]. 

Выводы

Рецидивирующий полихондрит – это ред-
кое аутоиммунное заболевание, приводящее к 
поражению сердечно-сосудистой и дыхательной 
систем. В диагностике данной патологии необхо-
димо учитывать, что одним из проявлений реци-
дивирующего полихондрита является типичное 
поражение хрящевой части ушей (отек хрящевой 
части ушных раковин).
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Рідкісний випадок рецидивного поліхондриту з ураженням аортального клапана

У статті представлений клінічний випадок поєднання ураження аортального клапана і рецидивного 
поліхондриту (автоімунного захворювання з ураженням хрящової тканини) у хворого віком 68 років, госпіта-
лізованого в кардіохірургічну клініку у зв’язку з необхідністю оперативного лікування аортальної вади серця. 
Наведено результати лабораторних та інструментальних досліджень, а також дані морфологічного дослідження 
видаленого аортального клапана. Ознаки рецидивного поліхондриту з’явилися в пацієнта близько 10 років 
тому, але помилкова діагностика на початку захворювання спричинила його тяжчий перебіг. Найбільш серйоз-
ним і прогностично несприятливим ускладненням виявилося ураження серцево-судинної системи – комбінова-
на аортальна вада серця з переважанням стенозу зі швидким наростанням декомпенсації кровообігу. У зв’язку 
з тим, що рецидивний поліхондрит – це рідкісна патологія, низька поінформованість і мала настороженість ліка-
рів призводять до встановлення правильного діагнозу у 68 % хворих з рецидивним поліхондритом тільки через 
рік. У діагностиці цього захворювання необхідно враховувати, що одним із виявів рецидивного поліхондриту є 
типове ураження хрящової частини вух (набряк хрящової частини вушних раковин).

Ключові слова: рецидивний поліхондрит, ураження серцево-судинної системи, морфологічні дані. 
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A rare case of recurrent polychondritis with aortic valve involvement

The article presents a clinical case of aortic valve disease and recurrent polychondritis (autoimmune disease) with 
lesions of cartilage tissue in 68-year-old patient admitted to a cardiac surgery clinic due to need for surgical treatment 
of aortic heart disease. The results of laboratory and instrumental studies, as well as the morphological study of 
remote aortic valve are provided. Signs of a recurrent polychondritis appeared in a patient 10 years ago, but the 
diagnosis was erroneous at the onset of the disease. The most serious and prognostically unfavorable complication 
was damage to the cardiovascular system – a combined aortic heart disease with a predominance of stenosis with 
rapidly increasing circulatory decompensation. Because recurrent polychondritis is a rare pathology, due to low 
awareness and low alertness of physicians, correct diagnosis is established only in 68 % of recurrent polychondritis 
patients after one year. In diagnosis of this disease, it is necessary to take into account that one of the manifestations of 
recurrent polychondritis is a typical lesion of cartilaginous part of the ears (edema of the cartilaginous part of auricles).

Key words: recurrent polychondritis, cardiovascular system involvement, morphology.


