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Синдром Дьелафуа (Dieulafoy’s lesion) – это аномалия развития сосудов подслизистого слоя желудочно-кишечного 
тракта с разрушением покрывающих слоев эпителия и отсутствием первичной язвы, сопровождающаяся мас-
сивным кровотечением. В данной работе представлен комплексный подход к диагностике и лечению синдрома 
Дьелафуа у молодого пациента. Применение эндоскопических, радиологических и хирургических методов позво-
лило стабилизировать состояние пациента и предотвратить рецидивы. Анализ литературных данных показывает, 
что в подобных редчайших случаях множественного поражения  резекционное хирургическое вмешательство 
остается единственным эффективным методом. Работа подчеркивает важность мультидисциплинарного подхода 
в лечении редких заболеваний.
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Dieulafoy’s syndrome (Dieulafoy’s lesion) is an abnormality of vascular development of the submucosal layer of the 
gastrointestinal tract, with destruction of the covering layers of the epithelium and the absence of a primary ulcer, 
accompanied by massive bleeding. This paper presents a comprehensive approach in the diagnosis and treatment 
of Dieulafoy’s syndrome in a young patient. Application of endoscopic, radiological and surgical methods allowed to 
stabilize the patient’s condition and prevent recurrences. Analysis of literature data shows that in such rare cases 
of multiple lesions – resection surgery remains the only effective method. The work emphasizes the importance of mul-
tidisciplinary approach in the treatment of rare diseases.
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В в е д е н и е. Синдром (поражение/нарушение/
болезнь/язва) Дьелафуа (СД) – это редкое состо-
яние, впервые описанное T. Gallard в 1884 г. как 
кровотечение из «аневризмы желудка» [1]. В 1898 г. 
Полем Жоржем Дьелафуа было описано 10 по-
добных случаев кровотечения из дефектов стенки 
желудка с аррозированной артерией на дне, кото-
рые были им названы «exulceratio simplex» [2–4]. 
В последующем, при накоплении знаний о данной 
патологии, ей было присвоено имя этого француз-
ского хирурга. 

Синдром характеризуется наличием аномаль-
но крупного извилистого сосуда (диаметр сосуда 
составляет от 1 до 3 мм при норме <1 мм) в под-
слизистом слое желудка, который становится ис-
точником кровотечения [4, 5]. Данный вид пораже-
ния желудочно-кишечного тракта, кроме диаметра 
артерии на дне дефекта, отличается от обычных 
пептических язв еще и тем, что вокруг него нет вос-
палительной инфильтрации [7]. Чаще всего при СД 
поражается желудок (от 80 до 95 %), обычно на рас-
стоянии 5–6 см от гастроэзофагеального перехода 
по малой кривизне [4]. Но СД может встречаться 
не только в желудке, но и на протяжении всего же-
лудочно-кишечного тракта от пищевода до прямой 
кишки [8–11]. Частота патологии составляет менее 
2,1 % всех случаев желудочно-кишечных кровоте-
чений [4, 8]. Синдром Дьелафуа у мужчин встреча-
ется в среднем в два раза чаще, чем у женщин, и, как 
правило, манифестирует в пожилом возрасте, хотя 
встречается и в педиатрической практике [12, 13]. 

К факторам риска истончения слизистой над 
сосудом и возникновения кровотечений относят 
анамнестически длительно существующие сер-
дечно-сосудистые заболевания, артериальную ги-
пертензию, хроническую болезнь почек, сахарный 
диабет, возрастную атрофию слизистой, кроме того, 
злоупотребление алкоголем и наркотиками, частое 
употребление нестероидных противовоспалитель-
ных средств, что также может приводить к аррозии 
сосудистой стенки [5, 7, 14, 15]. 

В клинической картине обычно превалируют 
симптомы рецидивирующего массивного кровоте-
чения в виде гематемезиса или мелены, что может 
приводить к железодефицитной анемии, а может 
стать причиной геморрагического шока [6, 15]. 

Диагностика СД включает как эндоскопи-
ческие методы, такие как гастроскопия и эндо-
скопическая допплеровская ультрасонография, 
так и инвазивные исследования, например, КТ-
ангиографию [4, 16].

Лечение зависит от клинической картины 
и включает различные эндоскопические методы 
гемостаза, эндоваскулярную эмболизацию сосудов 
или резекционные хирургические вмешательства 
[15]. Наиболее часто в литературе можно встретить 
описание успешного применения эндоскопических 
гемоклипов, клипсы легко ложатся на неизменен-

ную слизистую, кроме того, клипирование в мень-
шей степени приводит к различного рода побочным 
эффектам, чем введение склерозантов или термоко-
агуляция [16, 17]. Существенным недостатком кли-
пирования является то, что при труднодоступной 
локализации сосуда метод становится невыполним. 
Медикаментозная терапия неэффективна в каче-
стве самостоятельного метода лечения при СД [18]. 
Эндоскопический гемостаз может быть дополнен 
эндоваскулярной эмболизацией, однако в случае 
синдрома Дьелафуа при проведении данного вме-
шательства высок риск перфорации истонченной 
стенки сосуда, что ограничивает применение дан-
ного метода [19]. 

В настоящее время в связи с небольшой часто-
той встречаемости данной патологии в литерату-
ре нет единых рекомендаций по лечению данной 
группы пациентов. С развитием современных ми-
нимальноинвазивных методов лечения смертность 
от данного заболевания снизилась в среднем, по 
разным данным, с 80–80,5 % до 8,6–21 % [6, 13, 16]. 
Несмотря на редкость данного заболевания, его 
своевременная диагностика и адекватное лечение 
имеют важное значение для предотвращения се-
рьезных осложнений и улучшения прогноза у таких 
пациентов.

К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е. Паци-
ент М., 18 лет, переведен из клинической больницы 
№ 8 ФМБА России с диагнозом «Язва Дьелафуа пе-
редней стенки тела желудка. Желудочно-кишечное 
кровотечение. Постгеморрагическая анемия сред-
ней степени тяжести». Во время госпитализации 
дважды выполнено эндоскопическое клипирование 
кровоточащего сосуда в связи с рецидивирующим 
кровотечением, проводилась гемостатическая, ан-
тисекреторная, симптоматическая терапия. Учиты-
вая высокий риск повторного кровотечения, была 
выполнена целиакография. На ангиограммах: селе-
зеночная артерия не визуализируется, отмечается 
контрастирование артериовенозной мальформации 
преимущественно в проекции дна желудка из бас-
сейнов левой и правой желудочных, гастродуоде-
нальной, желудочно-сальниковой артерий; мешот-
чатая аневризма желудочно-сальниковой артерии; 
в области дна желудка визуализированы клипсы.

Установлены показания к эмболизации желу-
дочно-сальниковой артерии, в связи с чем пациент 
переведен в НИИ СП им. Н. В. Склифосовского.

При физикальном осмотре на момент поступле-
ния в НИИ СП отмечена бледность кожных покро-
вов, деформация грудной клетки по типу «грудь 
сапожника», телеангиэктазий на коже туловища 
и конечностей не выявлено, артериальное давление 
110/70 мм рт. ст., пульс 80 ударов в мин, ритмичный, 
удовлетворительного наполнения. Язык влажный, 
обложен белым налетом у корня. При пальпации 
живот мягкий, безболезненный, в объеме не уве-
личен, симптомы раздражения брюшины отрица-
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тельные. Ректальное исследование: перианальная 
область не изменена, сфинктер тоничен, в ампуле 
прямой кишки каловые массы, на высоте пальца 
органической патологии не выявлено, на перчатке 
следы кала коричневого цвета, исследование без-
болезненно, цвет мочи – желтый. В крови анемия 
средней степени тяжести (гемоглобин 73 г/л, же-
лезо сыворотки 1,89 мкмоль/л (при норме 12–32)). 
При эзофагогастродуоденоскопии (ЭГДС) в про-
свете желудка большое количество содержимого по 
типу «кофейной гущи» с примесью пищевых масс, 
данных за продолжающееся кровотечение нет. 

Учитывая тяжелое состояние, невыявленный ис-
точник кровотечения, пациент госпитализирован 
в реанимационное отделение с предварительным 
диагнозом «Язва Дьелафуа передней стенки тела 
желудка. Желудочно-кишечное кровотечение». В от-
делении реанимации была начата гемостатическая 
(транексамовая кислота 1000 мг 2 раза в/в в сутки, 
Этамзилат 2,0 3 раза в/м в сутки), антисекреторная 
(80 мг 2 раза в/в в сутки), симптоматическая терапия, 
гемотрансфузии эритроцитарной взвеси. 

В 1-е сутки госпитализации было выполнено 
ЭГДС и эндоУЗИ, в подслизистом слое желудка 
определялись анэхогенные расширенные извитые 
сосудистые коллатерали диаметром до 1,0 см с ак-
тивным кровотоком (сосудистые мальформации), 
там же определялись клипсы (рис. 2, 3).

Учитывая высокий риск рецидива кровотече-
ния, с помощью эндоскопической иглы выполнено 
склерозирование сосудистых мальформаций 25 % 
спиртовым раствором из 3 точек в объеме 0,5 мл 
в каждый укол. Во время динамического наблюде-
ния подтекания свежей крови не отмечается. При 
контрольной ЭГДС через 2 часа – данных о про-
должающемся кровотечении из верхних отделов 
ЖКТ не выявлено.

На 2-е сутки госпитализации выполнено КТ 
брюшной полости с в/в контрастированием, по ре-
зультатам которого в подслизистом слое желудка, 
преимущественно по большой кривизне, определя-
лись извитые сосудистые коллатерали диаметром до 
3 мм (сосудистые мальформации). В стенке желудка 
по большой кривизне определялся газ (рис. 4, 5).

 
Рис. 1. Последовательные кадры целиакограммы
Fig. 1. Consecutive images of the celiac angiogram

 
Рис. 2. Эндоскопическая картина состояния после 

эндоскопического гемостаза (клипирования) сосудистой 
мальформации в области тела желудка

Fig. 2. Endoscopic picture of the condition after endoscopic 
hemostasis (clipping) of vascular malformation in the area  

of the body of the stomach

 
Рис. 3. Эндоскопическое ультразвуковое исследование 

стенки желудка. В теле желудка в подслизистом слое опре-
деляются анэхогенные расширенные извитые сосудистые 
коллатерали, диаметром до 1 см, с активным кровотоком

Fig. 3. Endoscopic ultrasound examination of the stomach wall. 
In the body of the stomach, anechogenic dilated convoluted 

vascular collaterals with a diameter of up to 1 cm with active 
blood flow are detected in the submucosal layer
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При КТ-ангиографии сосудов шеи на уровне по-
звонков С1–С2 с двух сторон выявлена артерио-ве-
нозная мальформация, которая, вероятно, питается от 
позвоночных артерий и дренируется в венозные сину-
сы и яремные вены. Также определяются сосудистые 
коллатерали, распространяющиеся паравертебраль-
но, в позвоночный канал и по задней поверхности 
шеи. На основании клинико-инструментальных дан-
ных установлен основной диагноз: синдром Дьела-
фуа. Осложнение основного: рецидивирующее желу-
дочно-кишечное кровотечение. Постгеморрагическая 
анемия средней степени тяжести. Сопутствующее: 
артерио-венозная мальформация сосудов шеи.

На 3-и сутки госпитализации собран консилиум 
под председательством академика РАН, главного 
хирурга и эндоскописта ДЗМ Москвы А. В. Ша-
бунина. Учитывая наличие рецидивирующего 
кровотечения, неэффективность эндоскопического 
лечения и проведения медикаментозной терапии, 
невозможность эмболизации артерии из-за разви-
той сети коллатералей, связывающих ее со всеми 
артериями, участвующими в кровоснабжении же-
лудка, поражение большей части желудка, отсут-
ствие ангиодисплазий в тонкой и толстой кишке, 
пациенту показана гастрэктомия.

На 4-е сутки была выполнена видеолапароско-
пическая гастрэктомия, длительность которой со-
ставила 4 часа, кровопотеря – 50 мл.

В послеоперационном периоде, учитывая объ-
ем оперативного вмешательства, пациент пере-
веден в реанимационное отделение на аппарате 
искусственной вентиляции легких (ИВЛ), где 
была продолжена аппаратная вентиляция легких 
и внутривенная инфузионная, антибактериальная, 
парентеральная терапия.

Экстубирован через 12 часов после оператив-
ного вмешательства. На 4-е сутки дренажи из 
брюшной полости были удалены. Послеопераци-
онный период протекал без осложнений. Выписан 
в удовлетворительном состоянии на 7-е сутки после 
операции. 

При гистологическом исследовании опера-
ционного материала был подтвержден диагноз 
артериовенозной мальформации. Во всех исследо-
ванных фрагментах стенки желудка из области тела 
определяется выраженное расширение и умерен-
ный фиброз подслизистого слоя, с явлениями оте
ка, с наличием многочисленных разнокалиберных 
сосудов, представленных преимущественно сосу-
дами артериального типа, венами и расширенными 

 
Рис. 5. Операционное фото: макропрепарат, удаленный желу-
док с сосудистой мальформацией, где визуализируются клипсы

Fig. 5. Surgical photo: macropreparation, removed stomach 
with vascular malformation, where clips are visualized

  
Рис. 4. Состояние после эндоскопического гемостаза стенки желудка: в стенке желудка по большой кри-
визне определяются включения металлической плотности – клипсы (желтая стрелка). В подслизистом 
слое тела желудка визуализируются множественные включения газовой плотности (зеленая стрелка) – 

состояние после эндоскопической инъекции в венозные мальформации
Fig. 4. The condition after endoscopic hemostasis of the stomach wall: inclusions of metallic density – clips 

(yellow arrow) are determined in the stomach wall by a large curvature. Multiple inclusions of gas density are 
visualized in the submucosal layer of the body of the stomach (green arrow) – the condition after endoscopic 

injection into venous malformations
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лимфатическими сосудами. Диаметр расширенных 
сосудов достигает 5 мм, многие их них располо-
жены в непосредственной близости с мышечной 
пластинкой слизистой оболочки.

В просвете одной из артерий в области клипсы – 
смешанный тромб.

О б с у ж д е н и е. Частота кровотечений из 
верхних отделов ЖКТ в мире, по разным данным, 
варьирует от 48 до 160 случаев на 100 тыс. насе-
ления. В РФ заболеваемость составляет от 24,8 до 
53,9 случаев на 100 тыс. населения [20]. В прак-
тике крупных многопрофильных стационаров 
острые кровотечения на фоне синдрома Дьелафуа 
встречаются не более 1–2 раз в год [3]. Поэтому 
единой тактики по ведению данных пациентов не 
выработано.

Современные возможности гибкой эндоскопии 
позволяют в абсолютном большинстве случаев (до 
80–90 %) достичь окончательного гемостаза, при-
меняя комбинированные методы лечения [12, 21]. 
Однако риск рецидива кровотечения сохраняется 
в 9–40  % случаев [5, 22]. При неэффективности 
эндоскопического вмешательства все чаще исполь-
зуются рентгенэндоваскулярные методы, такие как 
эмболизация питающей артерии, которые демон-
стрируют эффективность до 90 % [4]. Однако если 
кровоточащий сосуд сопряжен с многочисленными 
коллатералями, то может потребоваться обширная 
эмболизация, что, в свою очередь, делает этот ме-
тод лечения неэффективным ввиду высокой веро-
ятности развития распространенной ишемии [15]. 

При массивных кровотечениях и обширных 
сосудистых мальформациях выполняются такие 
хирургические вмешательства, как гастротомия 
с прошиванием кровоточащего сосуда или резекция 
желудка в области поражения. В частности, в по-
следние годы внедряются в практику гибридные 
лапароэндоскопические резекции [19]. 

В представленном нами клиническом случае 
возможности минимально инвазивной операции 
и даже резекции желудка были сопряжены с ри-
ском тяжелых осложнений. Пациенту проведен 
комплексный подход к диагностике и лечению. 
Первоначально выполнена эзофагогастродуодено-
скопия (ЭГДС), которая позволила визуализировать 
источник кровотечения. Дополнительно проведены 
КТ с внутривенным контрастированием и ангио-
графия, которые помогли установить наличие со-
судистой мальформации и ее связь с разветвленной 
сосудистой сетью. 

Эндосонография с допплеровским режимом по-
зволила рассмотреть архитектонику сосудов стенки 
желудка, тем самым продемонстрировала высо-
кую эффективность в выявлении артериовеноз-
ной мальформации в подслизистом слое желудка. 
Этот метод обладает минимальной инвазивностью 
и позволяет визуализировать сосуды в реальном 
времени. 

Эндоскопический гемостаз, выполненный 
на первом этапе, позволил временно стабилизиро-
вать состояние пациента. Однако ввиду невозмож-
ности выполнения эмболизации из-за развитой сети 
коллатералей во всех отделах желудка и высокого 
риска кровотечения было принято решение о вы-
полнении видеолапароскопической гастрэктомии. 
В НИИ СП им. Н. В. Склифосовского за последние 
12 лет накоплен опыт более 50 видеолапароско-
пических гастрэктомий, выполненных по пово-
ду кровотечения из верхних отделов желудочно-
кишечного тракта [23]. 

Видеолапароскопическая гастрэктомия в срав-
нении с «традиционной» гастрэктомией продемон-
стрировала преимущества минимальной инвазив-
ности: снижение интраоперационной кровопотери, 
уменьшение риска послеоперационных осложне-
ний и ускорение реабилитации пациента. Этот 

 
 

Рис. 6. Стенка желудка, расширение подслизистого слоя, рас-
ширенные лимфатические сосуды, артерия и вена, окраска 
гематоксилином и эозином, масштабный отрезок 2000 мкм
Fig. 6. Stomach wall, submucosal layer dilation, dilated lymph 
vessels, artery and vein, hematoxylin and eosin staining, scale 

segment of 2000 microns

 

Рис. 7. Стенка желудка, расширение подслизистого слоя, 
многочисленные сосуды с расширением просвета, в том 

числе вблизи мышечной пластинки слизистой, смешанный 
тромб в просвете одной из артерий, окраска гематоксили-

ном и эозином, масштабный отрезок 2000 мкм
Fig. 7. Stomach wall, submucosal layer dilation, numerous vessels 
with lumen dilation, including near the muscular plate of the mu-
cosa, a mixed thrombus in the lumen of one of the arteries, hema-

toxylin and eosin staining, scale segment of 2000 microns
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подход особенно актуален для молодых пациентов 
с постгеморрагической анемией и сниженной фи-
зиологической функциональностью организма. Од-
нако данный метод требует высокой квалификации 
хирурга и доступа к современному оборудованию. 

Комплексный подход, включающий современ-
ные методы диагностики, стабилизацию состояния 
и выбор оптимального метода лечения, обеспечи-
вает наилучшие результаты у пациентов с СД. 

В ы в о д ы. 1. Современные методы диагности-
ки, такие как эндоУЗИ и КТ-ангиография, играют 
решающую роль в выявлении скрытых сосудистых 
мальформаций.

2. Эндоскопическое лечение, включая инъекци-
онное склерозирование, эффективно для времен-
ного гемостаза, но не всегда устраняет проблему 
в целом, особенно при значительных сосудистых 
изменениях.

3. Резекционные хирургические вмешательства 
в наиболее тяжелых случаях СД должны выполняться 
с максимальным снижением хирургической агрессии, 
преимущественно минимальноинвазивно. 
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