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Аннотация 
Представлен клинический случай парциальной эритроцитарной аплазии, развившейся в виде аутоиммун-

ного синдрома гигантской тимомы. Манифестация заболевания включала стойкую и прогрессирующую апла-
зию эритроцитарного ростка костного мозга на фоне длительного роста тимомы переднего средостения. 
Причиной хирургического лечения послужили явления компрессионного синдрома, осложняющие пациенту 
дыхание и прием пищи. Несмотря на радикальное удаление опухоли и улучшение общего состояния пациента, 
ремиссия эритроцитарной аплазии достигнута не была. Приводятся литературные данные, демонстрирующие 
патогенетические особенности течения редкого тимус-ассоциированного аутоиммунного синдрома, в том 
числе с особенностями послеоперационного сопровождения. 
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Abstract 
The report presents a clinical case of partial erythrocyte aplasia that developed as an autoimmune syndrome of 

giant thymoma. Manifestation of the disease included persistent and progressive aplasia of the erythrocyte lineage of 
the bone marrow against the background of long-term growth of the anterior mediastinal thymoma. The reason for 
surgical treatment was the phenomena of compression syndrome, complicating the patient's eating and breathing. 
Despite the radical removal of the tumor and improvement of the general condition of the patient, remission of 
erythrocyte aplasia was not achieved. Literature data demonstrating pathogenetic features of the course of a rare 
thymus-associated autoimmune syndrome, including the features of postoperative support, are presented. 
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ВВЕДЕНИЕ 

Под понятиями «тимома» и «опухоль вилоч-
ковой железы» подразумевают группу органо-
специфических злокачественных новообразова-
ний эпителиального происхождения, обладающих 
схожей гистологической принадлежностью, им-
муногистохимическим профилем и вариабель-
ной степенью злокачественности. В структуре 
первичных опухолей средостения тимомам отво-
дится 20–25%, при этом среди всех онкологиче-
ских новообразований данная опухоль составляет 
не более 1%, что позволяет считать заболевание 
крайне редким. Данная патология регистриру-
ется в основном у лиц в возрасте от 35 до 70 лет, 
однако в редких случаях может встречаться у па-
циентов детского возраста [1, 2]. 

Чаще заболевание протекает бессимптомно 
и обнаруживается случайно при рентгенографи-
ческом исследовании органов грудной клетки. В 
ряде случаев пациенты могут предъявлять не-
специфические жалобы, такие как боли в груд-
ной клетке, кашель, одышка, что обусловлено 
компрессией опухоли на анатомические струк-
туры грудной полости. Особенностями клини-
ческого течения тимом являются специфические 
синдромы аутоиммунной этиологии. В некото-
рых исследованиях указывается, что до 40% па-
циентов с тимомами имеют какое-либо связан-
ное аутоиммунное заболевание [3–5]. К наибо-
лее известным относится миастения гравис, 
проявляющаяся выработкой аутоантител к ре-
цепторам ацетилхолина, тинина. Только у 15–
20% больных с миастенией обнаруживается ти-
мома, а у 35–40% пациентов с тимомой может 
развиваться миастения. К более редким синдро-
мам относят парциальную (эритроцитарную) 
аплазию, апластическую анемию, аутоиммунный 
энцефалит, гемолитическую анемию, аутоим-
мунный тиреоидит, синдром Гуда [3–5]. Вне за-

висимости от стадии опухолевого процесса 
единственным радикальным методом лечения 
тимомы считается хирургический. В случаях ме-
стнораспространенных форм опухоли доступны 
опции в виде индукционной химиолучевой тера-
пии [5]. 

При диагностировании тимомы на ранних 
стадиях при плановом обследовании и диспан-
серизации доступны миниинвазивные варианты 
операции. Реже встречаются опухоли гигант-
ских размеров, занимающие большую часть ге-
миторакса, они требуют открытых оперативных 
вмешательств. Подобные случаи, как правило, 
связаны с несвоевременным обращением паци-
ента за медицинской помощью, а также слож-
ностями дифференциальной диагностики и де-
фектами амбулаторного сопровождения. Тем 
не менее, технические возможности современ-
ной хирургии позволяют успешно выполнять 
резекционные вмешательства при опухолях 
грудной полости различной сложности, в том 
числе у пациентов с низкими функциональными 
показателями [5–8]. Учитывая представленные 
факты, считаем интересным для широкого кру-
га авторов привести собственное клиническое 
наблюдение пациентки с длительным анамне-
зом парциальной эритроцитарной аплазии в 
результате паранеопластического синдрома 
гигантской тимомы. 

 
Клиническое наблюдение 
Больная К. впервые обратилась к терапевту 

по месту жительства в 1993 г. с жалобами на 
общую слабость и быструю утомляемость. В ре-
зультате обращения был назначен стандарт об-
следования, включающий общий анализ крови и 
рентгенографию органов грудной клетки (ОГК). 
Рентгенологически патологии ОГК не выявлено, 
при этом в анализе крови зафиксирован уровень 
гемоглобина 105 г/л. Пациентке были назначены 
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препараты железа без динамического контроля 
уровня гемоглобина. На фоне приема лекарств 
значительного улучшения женщина не отметила 
и повторно в лечебное учреждение не обраща-
лась, объясняя ухудшение самочувствия значи-
тельной загруженностью на работе. 

В 1997 г. при плановом обследовании у жен-
щины в общем анализе крови была выявлена 
анемия легкой степени с уровнем гемоглобина  
в пределах 100 г/л, а также рентгенологически 
отмечены деформация и расширение левого 
контура средостения. На тот момент пациентка 
от обследования отказалась, а в дальнейшем на 
протяжении 10 лет отмечала прогрессирующее 
ухудшение состояния со значительным сниже-
нием трудоспособности. В результате в 2007 г. 
она была госпитализирована в порядке скорой 
помощи в дежурное терапевтическое отделение 
с явлениями анемии тяжелой степени (гемогло-
бин – 52 г/л, эритроциты – 1,56 тыс./л). Была 
проведена коррекция анемии переливанием 
эритроцитарной массы с референтными значе-
ниями гемоглобина до 82 г/л, эритроцитов – 
2,72 Т/л. При СКТ исследовании было обнару-
жено значительное увеличение размеров ново-
образования средостения со смещением в левую 
плевральную полость. Однако после улучшения 
общего состояния женщина от дообследования 
опять категорически отказалась и в дальнейшем 
периодически вынуждена была госпитализиро-
ваться в терапевтические отделения региона 
проживания для коррекции анемии замести-
тельными гемотрансфузиями. 

Резкое ухудшение своего состояния в виде 
появления затруднения прохождения твердой 
пищи по пищеводу, парестезии в левой верхней 
конечности, одышки, боли в грудной клетке 
больная отметила в 2012 г. После обращения  
в Томскую областную клиническую больницу 
была госпитализирована в июле 2012 г. в хирур-
гическое торакальное отделение. Диагноз при 
поступлении: гигантское новообразование сре-
достения с пролабированием в левую плевраль-
ную полость и осложненным компрессионным 
синдромом анатомических структур грудной 
полости и нормохромной анемией тяжелой сте-
пени. 

При поступлении: общее состояние больной 
средней степени тяжести. Кожные покровы блед-
ные, пульс – 110 в минуту, артериальное давление 
– 100/70 мм рт. ст. Грудная клетка сколиотически 
деформирована. Тоны сердца приглушены, дыха-
ние частое поверхностное, слева не проводится. 
Язык влажный, обложен белым налетом. Живот 
мягкий, безболезненный. Симптомов раздраже-
ния брюшины нет, перистальтика кишечника вы-
слушивается. Мультиспиральная компьютерная 

томография с внутривенным болюсным контра-
стированием: в левой половине грудной полости 
массивное новообразование размерами 15,7 × 
× 10,0 см, исходящее из средостения, с четкими 
бугристыми контурами (рисунок). 

При фибробронхоскопии выявлена экстра-
органная компрессия устья нижнедолевого 
бронха слева. При выполнении эзофагогастро-
скопии были обнаружены признаки компрессион- 
ного сдавления и смещения пищевода в средней 
трети без изменения его слизистой оболочки. 
Исследование функции внешнего дыхания демон- 
стрировало значительное снижение вентиляцион- 
ной функции по рестриктивному типу. С учетом 
длительного анамнеза анемии и для уточнения 
изменений в костном мозге, была выполнена 
стернальная пункция. В миелограмме от июля 
2012 г. в большом количестве встречались мак-
рофаги с гранулами гемосидерина, что свиде-
тельствовало о перегрузке организма препара-
тами железа. Соотношение лейкоциты/эритро- 
циты резко смещено в сторону лейкоцитоза за 
счет выраженной гипоплазии эритрона. Лейко-
цитарный росток был сохранен и умеренно омо-
ложен. 

При поступлении пациентке было перелито 
пять доз одногруппной эритроцитарной массы. 
После достижения референтных значений гемо-
глобина 110 г/л проведено хирургическое лече-
ние в объеме: боковая торакотомия слева, комби-
нированная тимомтимэктомия с резекцией лево-
го диафрагмального нерва, дренирование левой 
плевральной полости. 

Послеоперационный период протекал без 
осложнений. Первый плевральный дренаж уда-
лен на 2-е сут, второй – на 4-е сут. Заживление 
операционной раны первичным натяжением. 
После операции пациентка отметила исчезнове-
ние симптоматики, связанной с компрессион-
ным синдромом, и была выписана в удовлетво-
рительном состоянии с рекомендациями дообс-
ледования и лечения у гематолога.  

Послеоперационное морфологическое ис-
следование показало наличие тимомы АВ гисто-
типа. 

После выписки женщина находилась под 
наблюдением на протяжении 5 лет, признаков 
рецидива тимомы не наблюдалось. Следует от-
метить, что в течение всего срока наблюдения 
сохранялись прогрессирующие явления анемии. 
Больная была вынуждена регулярно госпитализи-
роваться в терапевтические и гематологические 
отделения для коррекции показателей красной 
крови. Усложняло контроль за течением заболе-
вания проживание пациентки в другом регионе, 
и по истечении 5 лет наблюдения связь с ней была 
утеряна. 
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Мультиспиральная компьютерная томография органов грудной клетки больной К. (серия снимков): аксиальная 
проекция в мягкотканном окне. В левом гемитораксе определяется новообразование гигантских размеров со сме-
щением и компрессией органов средостения 
A series of Multislice computed tomography images of the chest organs of patient K.: axial projection in a soft tissue 
window. In the left hemithorax, a giant-sized neoplasm with displacement and compression of the mediastinal organs is 
determined 

 
ОБСУЖДЕНИЕ 

Парциальная, или чистая эритроцитарная, 
аплазия считается крайне редким аутоиммунным 
синдромом тимомы и, согласно данным ряда ав-
торов, встречается в 2–5% случаев [5, 9–11]. Под 
термином «эритроцитарная аплазия» понимают 
нормоцитарную нормохромную анемию, свя-
занную с тяжелой ретикулоцитопенией и выра-
женным снижением эритроидных предшествен-
ников в костном мозге [10, 11]. Точная этиология 
заболевания и его патогенетические механизмы 
до настоящего времени не изучены, а в боль- 
шинстве публикаций, освещающих данную про-
блему, авторы описывают клинические случаи. 
При этом зарубежные коллеги выдвинули ряд 
противоречивых, но по-своему убедительных 
теорий, объясняющих аутоиммунное происхож-
дение паранеопластических синдромов, сопро-
вождающих тимому. 

Существует мнение, что этиопатогенез раз-
вития иммунных нарушений у пациентов с ти-

момой заключается в изменении структуры ви-
лочковой железы и снижении экспрессии глав-
ного комплекса гистосовместимости класса II и 
гена аутоиммунного регулятора Т-клеток [3, 
12]. Сочетание этих изменений приводит к на-
рушению созревания Т-клеток, что может объ-
яснить связь между опухолью и аутоиммунными 
проявлениями, зависящими от аутоиммунитета, 
опосредованного Т-клетками. Обнаружение по-
добных изменений в клетках тимомы предпола-
гает, что опухоль может быть ответственна за 
развитие сопутствующего аутоиммунного забо-
левания. Однако присутствует и другая теория, 
утверждающая, что тимома не является тригге-
ром, запускающим механизм общего системного 
изменения, о чем свидетельствуют ряд фактов. 
Например, как объяснить развитие аутоиммун-
ного заболевания в случаях, когда тимома не ди-
агностирована? Или после тимэктомии можно 
было бы ожидать частичную или полную ремис-
сию паранеопластических симптомов, однако 
клиническая картина у таких пациентов очень 
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вариабельна. Несмотря на то, что пациенты с 
миастенией гравис демонстрируют хороший 
ответ на хирургическое лечение, ответ пациен-
тов с другими аутоиммунными заболеваниями 
менее выражен [13]. Высказывается также мне-
ние о том, что изменения в созревании Т-клеток 
возникают до развития тимомы и могут быть 
источником иммуносупрессии, вызывающей опу-
холь тимуса [12]. Тем не менее, патогенетиче-
ские механизмы, протекающие в корковом ве-
ществе вилочковой железы, настолько сложны, 
что гипотезы, объясняющие изменения, ответ-
ственные за развитие аутоиммунных аномалий, 
кажутся слишком простыми. Точные пути акти-
вации аутоиммунной агрессии пока не известны, 
а имеющиеся данные не могут опровергнуть 
мнение о том, что тимома является еще одним 
проявлением распространенных иммунных на-
рушений, а не его триггером. В любом случае, 
независимо от патологических проявлений ти-
момы и ее связи с различными системными ауто-
иммунными заболеваниями, эти опухоли в на-
стоящее время относят к категории злокачест-
венных и требуют применения соответствующей 
активной лечебной стратегии. 

Хирургическое лечение тимом является ве-
дущим методом, в том числе на поздних стадиях 
заболевания. Несмотря на то, что ремиссия ане-
мии не может быть достигнута только тимэкто-
мией, удаление опухоли показано или, по крайней 
мере, должно рассматриваться во всех случаях, 
как до индукционной терапии, так и после нее 
[1–4]. Ряд научных трудов, посвященных сбору 
и обобщению материалов по результатам лече-
ния эритроцитарной аплазии, свидетельствуют в 

пользу эффективности применения иммуносу-
прессивной терапии в послеоперационном пе-
риоде. В качестве иммуносупрессии рекоменду-
ют применять адренокортикотропный гормон, 
преднизолон, циклоспорин, антитимоцитарный 
глобулин, азатиоприн, анаболические стероиды и 
даже спленэктомию. Тем не менее, наиболее вы-
сокая частота ремиссии эритроцитарной аплазии 
описана при использовании в послеоперацион-
ном периоде циклофосфамида [13]. При отказе 
от адьювантного лечения описаны случаи про-
грессирования заболевания с развитием у паци-
ентов апластической анемии и поражением всех 
ростков кроветворения, что считается более тя-
желым клиническим синдромом. К сожалению, в 
нашем клиническом примере послеоперационное 
сопровождение пациентки не включало адекват-
ную иммуносупрессивную терапию, возможно по 
причине редкой встречаемости синдрома и не-
достаточной освещенности проблемы в медицин-
ском сообществе. В результате совокупность не-
гативных факторов, таких как отказ пациентки от 
своевременного обследования и хирургического 
лечения, отсутствие иммуносупрессивной тера-
пии в послеоперационном периоде, не позволили 
достичь ремиссии эритроцитарной аплазии. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 

Таким образом, представленное сообщение 
направлено на освещение проблемы редких ау-
тоиммунных синдромов в профессиональном 
сообществе с целью своевременной дифферен-
циальной диагностики и начала специализиро-
ванного лечения. 
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