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MINKOVSKY – SHOFFAR’S DISEASE: RELAPSE OF CLINICAL 
MANIFESTATIONS AS A CONSEQUENCE OF SUPPLEMENTARY SPLEEN 
HYPERPLASIA (CLINICAL OBSERVATION)
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Представлено клиническое наблюдение рецидива болезни Минковского  – Шоффара вследствие гиперплазии 
добавочной селезенки. Больная 26 лет, в возрасте 5 лет перенесла спленэктомию по поводу наследственной микро-
сфероцитарной анемии. Обратилась к гематологу с жалобами на покалывание в левом подреберье, желтушность 
кожи и склер. При обследовании (ультразвуковая диагностика, компьютерная томография) в левом поддиафраг-
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Наследственный микросфероцитоз (болезнь 
Минковского – Шоффара)  – врожденное 
гематологическое заболевание из группы 

мембранопатий [1, 2]. Впервые болезнь подроб-
но была описана немецким терапевтом Оскаром 
Минковским в 1900 г., спустя 7 лет французский 
терапевт Анатоль Шоффар установил при НМС 
снижение осмотической резистентности красных 
кровяных телец [2]. 

Распространенность данной патологии составля-
ет 1:2500 человек, чаще встречается в Японии, стра-
нах Африки, Северной Европы. Клиническая манифе-
стация может произойти в любом возрасте. Больше 
страдают лица мужского пола [1, 2].

Основной метод лечения – удаление селезенки 
(спленэктомия), показанием к которой являются по-
стоянная или возникающая в виде обострений ане-
мия, значительное увеличение уровня билирубина в 
сыворотке крови, появление болей в правом подре-
берье, отставание детей в развитии. После спленэк-
томии практически у всех пациентов нормализуются 
общее состояние и уровень гемоглобина в крови. 
Уровень билирубина и содержание молодых форм 
эритроцитов значительно снижаются [1].

Клиническое наблюдение. Больная Ш., 26 лет, 
обратилась к гематологу с жалобами на периоди-
ческие покалывания в левом подреберье, желтуш-
ность кожи и склер, потемнение мочи, повышенную 
потливость. В возрасте 5 лет перенесла спленэкто-
мию по поводу наследственной микросфероцитар-
ной анемии. В физическом и умственном развитии 
от сверстников не отставала. Вышла замуж, родила 
сына, который также страдает НМС. Около 4 лет на-
зад у больной появилось желтушное окрашивание 
кожи и склер. При проведении УЗИ в ложе удалённой 
селезёнки было выявлено округлое образование не-
правильной формы размерами 9,6х6,6 см, площадью 
64  см2, объёмом 288 см3. Структура образования 

идентичная паренхиме селезёнки. Заключение: УЗИ-
признаки добавочной селезёнки. Реставрация после 
спленэктомии? 

В ходе проведения СКТ в левом поддиафрагмаль-
ном пространстве определялось неправильной, по-
лицикличной формы солидное образование разме-
рами до 100×70×95 мм, имеющее типичные для ткани 
селезёнки характеристики контрастного усиления. 
Селезёночная вена в воротах органа рассыпного 
типа, затем «сливается» в единый ствол. Заключение: 
Эктопированная ткань селезенки (спленоз). Добавоч-
ная селезёнка?

Пациентка была направлена в хирургическое от-
деление для оперативного лечения  – спленэкто- 
мии. 

При поступлении: состояние удовлетворитель-
ное, сознание ясное, положение активное, подкож-
но-жировая клетчатка выражена достаточно; кожные 
покровы и склеры умеренно иктеричны. Дыхание ве-
зикулярное, хрипов нет, ЧДД – 16, ЧСС – 70 в 1 мин; 
АД – 120/80 мм рт. ст., живот не вздут, мягкий, безбо-
лезненный; объёмные образования в брюшной поло-
сти не пальпируются. Локальный статус: на передней 
брюшной стенке имеются рубцы после лапаротомии 
косым доступом в левом подреберье. 

Анализ крови: эр. 2,6×1012/л, Нb 88,7 г/л, лейк. 
13,2×109/л. Анализ мочи: отн. плотность 1018, про-
зрачная, цвет тёмно-жёлтый, белка нет, бактериурия 
отсутствует, лейкоциты 2–3 в п/зрения. Билирубин 
общий 72 мкмоль/л, непрямой – 49,8 мкмоль/л. АсАТ 
126 Ед/л, АлАТ 80 Ед/л, С-реактивный белок 67 мг/л.

На основании жалоб, анамнеза, осмотра, данных 
инструментального обследования был выставлен 
клинический диагноз: Наследственный микросферо-
цитоз. Состояние после спленэктомии в 1997 году. 
Реставрация селезёнки.

Под эндотрахеальным наркозом выполнена ла-
паротомия «косым» доступом в левом подреберье. 

мальном пространстве выявлено неправильной, полицикличной формы солидное образование, имеющее типичные 
для ткани селезёнки характеристики. При лапаротомии «косым» доступом в левом подреберье в поддиафрагмаль-
ном пространстве было обнаружено плотно-эластическое образование, являющееся селезёнкой, что в последую-
щем было подтверждено при морфологическом исследовании операционного препарата. Причиной рецидива бо-
лезни Минковского – Шоффара явилась гиперплазия добавочной селезенки, не удаленной при первой операции в 
детском возрасте.

Ключевые слова: болезнь Минковского – Шоффара, спленоз, спленэктомия

A clinical case of relapse of Minkowski – Shoffar disease due to hyperplasia of the accessory spleen is presented.  
A 26-year-old patient, at the age of 5, underwent splenectomy for hereditary microspherocytic anemia. She turned to a  
hematologist with complaints of tingling in the left hypochondrium, jaundice of the skin and sclera. During the examination  
(ultrasound diagnostics, computed tomography), an irregular, polycyclic solid formation was revealed in the left subdiaphrag-
mal space, having characteristics typical of the spleen tissue. During laparotomy with an «oblique» access in the left hypochon-
drium in the subdiaphragmatic space, a tightly elastic formation was found. It was the spleen, which was subsequently con-
firmed by morphological examination of the surgical preparation. The cause of the recurrence of Minkowski – Shoffar disease 
was hyperplasia of the accessory spleen, which was not removed during the first operation in childhood.

Keywords: Minkowski – Shoffard disease, splenosis, splenectomy
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АД	 –	артериальное давление
НМС	–	наследственный микросфероцитоз
СКТ	–	спиральная компьютерная томография

УЗИ	 –	ультразвуковая диагностика
ЧДД	–	частота дыхательных движений
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В  брюшной полости отмечался умеренно выражен-
ный спаечный процесс после перенесённой спле-
нэктомии, спайки были рассечены. В левом под-
диафрагмальном пространстве пальпировалось 
плотно-эластическое образование полициклической 
формы, визуально напоминающее селезёнку, спаян-
ное с селезёночным углом ободочной кишки, боль-
шой кривизной желудка, диафрагмой, париетальной 
брюшиной, боковой и задней брюшной стенкой. Об-
разование ограниченно смещаемо, тесно прилежит 
к левой почке, имеет размеры 11×8×6 см. С техниче-
скими трудностями образование выделено из спаек. 
Непосредственно рядом с ним (и спаяно с ним) было 
расположено ещё одно образование с аналогичными 
характеристиками, шаровидной формы, диаметром  
3 см, которое также было удалено. 

Заключение прижизненного морфологического 
исследования операционного материала: фрагмент 
селезёнки, фолликулярная структура сохранена, 
красная пульпа полнокровная, капсула незначитель-
но утолщена за счёт фиброза.

Послеоперационный период без осложнений. 
Операционная рана зажила первичным натяжением. 
В удовлетворительном состоянии пациентка была 
выписана на амбулаторное лечение. При выписке: эр. 
3,54×1012/л, Нb 119,2 г/л, лейк. 6,7×109/л, билирубин 
общий 16,72 мкмоль/л.

Обсуждение. С каким же процессом, вызвавшим 
образование селезеночной ткани и, как следствие, 
рецидив наследственного микросфероцитоза, мы 
столкнулись? Термин «реставрация селезёнки», на 
наш взгляд, неуместен, мы с ним столкнулись впер-
вые, в доступной литературе не встречали. Наиболее 
часто применяемый термин, подразумевающий об-
разование de novo селезеночной ткани в брюшной 
полости после спленэктомии,  – «спленоз». Это кли-
ническое проявление, при котором эктопированная 
ткань селезенки может быть обнаружена в брюшной 
полости или в других необычных местах в процессе 
гетеротопической аутотрансплантации или имплан-
тации селезеночной ткани после травмы селезенки 
или спленэктомии [3, 4]. В нашем наблюдении обна-
ружена селезенка типичной анатомической локали-

зации, по результатам морфологического исследо-
вания со всеми признаками полноценной ткани. 

Можно ли считать аномальные формы селезенки 
врожденной формой спленоза? Необходимым требо-
ванием для спленоза является повреждение пульпы 
селезенки с ее диссеминацией или имплантацией и 
разрастанием ткани селезенки в виде очагов («узел-
ков») вне зоны естественной ее локализации. При 
спленозе структура ткани изменена: плохо сформи-
рованы белая пульпа и капсула (красная пульпа сохра-
нена), отсутствуют трабекулы, снижено содержание 
эластических волокон, отсутствуют ворота. При ано-
мальных формах селезенки гистологическая картина 
представлена неизмененной тканью, что мы имеем в 
нашем наблюдении. Также при различных формах эм-
брионального развития селезенки это состояние не 
вполне является аномалией. Для конкретного индиви-
дуума оно является нормой, необходимой организму.

С учетом диагностических данных, операционной 
находки и результатов гистологического заключения, 
наиболее вероятно, имела место полиспления. Как 
известно, в норме 10  % взрослых людей имеют, по-
мимо нормальной, дополнительные селезенки, назы-
ваемые добавочными дольками селезенки, или селе-
зеночками [3].

Вероятно, в 1997 году во время первой спленэк-
томии добавочные селезенки не были обнаружены и 
удалены. В последующие годы гиперплазия ткани до-
бавочной селезенки привела к увеличению её объема 
и рецидиву болезни Минковского – Шоффара.

Заключение. При своевременно проведённой 
спленэктомии погноз для жизни при наследственном 
микросфероцитозе всегда хороший. Во время спле-
нэктомии по поводу наследственного микросферо-
цитоза необходима тщательная интраоперационная 
ревизия ложа селезенки с целью выявления добавоч-
ных или множественных селезенок (полисплении) и 
их удаления, поскольку резидуальные очаги селезе-
ночной ткани могут привести к их гиперплазии и воз-
никновению рецидива заболевания, что и произошло 
в данном клиническом случае.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта 
интересов.
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