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Цель. На клиническом примере продемонстрировать влияние большого количества кардиометаболических факторов риска на развитие 
сердечно-сосудистых заболеваний при синдроме Шерешевского — Тёрнера (СШТ).
Основные положения. Распространенность сердечно-сосудистых заболеваний и смертность от них у взрослых женщин с СШТ значи-
тельно выше, чем в общей популяции. В представленном клиническом наблюдении у пациентки с мозаичной формой СШМ, несмотря 
на долгосрочную заместительную гормональную терапию, развилась безболевая форма инфаркта миокарда, во что внесли вклад такие  
кардиометаболические факторы риска, как курение, артериальная гипертензия, гипотиреоз, недостаточный контроль сахарного диабета 
1 типа. К особенностям течения инфаркта миокарда у пациентки можно отнести также несоответствие площади поражения миокарда по 
данным эхокардиографии диаметру инфаркт-зависимой коронарной артерии.
Заключение. Женщины с СШТ нуждаются в непрерывном многофакторном наблюдении на протяжении всей жизни с целью профилакти-
ки, раннего выявления и лечения сердечно-сосудистых заболеваний. 
Ключевые слова: синдром Шерешевского — Тёрнера, острый инфаркт миокарда, кардиометаболические факторы.
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ABSTRACT

Aim. To demonstrate, using a clinical case, the impact of a large number of cardiometabolic risk factors on the development of cardiovascular 
diseases in Shereshevsky — Turner syndrome.
Key points. The prevalence of cardiovascular diseases and cardiovascular mortality in adult women with Shereshevsky — Turner syndrome is 
significantly higher than in the general population. In the presented clinical case, a patient with mosaic Shereshevsky — Turner syndrome, 
despite long-term hormone replacement therapy, developed a silent myocardial infarction, to which such cardiometabolic risk factors 
as smoking, arterial hypertension, hypothyroidism, and poor control of type 1 diabetes mellitus contributed. The specific features of the 
myocardial infarction course in this patient also include a discrepancy between the area of myocardial damage according to echocardiography 
and the diameter of the infarct-related coronary artery.
Conclusion. Women with Shereshevsky — Turner syndrome require continuous, multifactorial lifelong monitoring for the prevention, early 
detection, and treatment of cardiovascular diseases.
Keywords: Shereshevsky — Turner syndrome, acute myocardial infarction, cardiometabolic factors.
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ВВЕДЕНИЕ
Синдром Шерешевского — Тёрнера (СШТ) — самое частое 
хромосомное заболевание у женщин, которое отрицатель-
но влияет на прогноз продолжительности и качества жиз- 
ни [1]. Частота СШТ среди живорожденных девочек состав-
ляет 1 : 2500. Наиболее распространенным кариотипом явля-
ется 45,X: на него приходится 40–50% случаев СШТ, тогда 
как на мозаицизм 45,X/46,XX или 45,X/47,XXX — 20–30% 
[2]. Распространенность сердечно-сосудистых заболеваний  
и смертность от них у взрослых женщин с СШТ значительно 
выше, чем в общей популяции [3–6]. При этом ожидаемая 

продолжительность жизни может быть сокращена более чем 
на 10 лет [7]. Этиология повышенного риска сердечно-со-
судистых заболеваний, по-видимому, является многофактор-
ной и включает как врожденные аномалии, так и имеющие 
высокую распространенность кардиометаболические факто-
ры риска.

Цель статьи: на клиническом примере пациентки с СШТ 
и острым инфарктом миокарда продемонстрировать вли-
яние большого количества кардиометаболических факто-
ров риска на развитие сердечно-сосудистых заболеваний  
при СШТ.
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КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Пациентка Р., 49 лет, доставлена бригадой скорой медицин-
ской помощи (СМП) в сосудистый центр из терапевтического 
стационара с жалобами на сухость во рту, жажду, многократ-
ную рвоту, одышку, общую слабость. Из анамнеза заболе-
вания известно, что с 42 лет страдает сахарным диабетом  
1 типа. В течение последних нескольких лет имеет гиперто-
ническую болезнь, принимает нерегулярно индапамид, амло-
дипин. На фоне терапии привычное артериальное давление 
составляет 110–120/70–80 мм рт. ст. Приступы стенокардии 
ранее отрицает. Табакокурение — 1 пачка сигарет в день. 
Накануне поступления в течение 3 недель получала стацио- 
нарное лечение по поводу декомпенсации сахарного диа-
бета. Через два дня после выписки посещала поликлинику 
с целью продления больничного листа. Вернувшись домой, 
почувствовала резкую слабость, тошноту, была многократ-
ная рвота. Болей в грудной клетке не испытывала. Вызвала 
СМП и была доставлена в приемный покой терапевтиче-
ского стационара. В стационаре состояние расценено как 
тяжелое. Глюкоза венозной крови при госпитализации —  
31,60 ммоль/л, кетоновые тела — 8 ммоль/л, мочевина — 
14,75 ммоль/л, креатинин — 186,3 мкмоль/л, диурез сохранен, 
скорость клубочковой фильтрации по формуле CKD-EPI —  
27 мл/мин/1,73 м2. С учетом изменений газового состава 
крови, имел место кетоацидоз тяжелой степени. При реги-
страции электрокардиограммы (ЭКГ) на фоне синусовой 
тахикардии определялся подъем ST-сегмента в отведениях 
V2–V5 до 2,5–3 мм, комплекс QS в отведениях V3–V4 (рис. 1). 

В связи с изменениями на ЭКГ пациентка была переве-
дена в сосудистый центр с диагнозом «острый коронарный 
синдром». Уровень тропонина превышал референсные зна-
чения многократно: > 50,000 нг/мл при референсных значе-
ниях 0,000–0,012 нг/мл. Наличие характерных изменений 
ЭКГ и повышенный уровень тропонина позволили диагно-
стировать острый передний инфаркт миокарда с подъемом 
ST-сегмента, и пациентка в экстренном порядке была подана 
в операционную для проведения чрескожного коронарного 
вмешательства. Результаты исследования коронарных арте-
рий (КА): правый тип кровообращения; диффузные измене-
ния КА; ствол левой КА, передней межжелудочковой ветви, 
огибающей ветви — без изменений; тромботическая окклю-
зия 2-й диагональной ветви (ДВ) (артерия малого диаметра); 
стеноз 1/3 1-й ветви тупого края (ВТК) 80% и стеноз 1/3 
правой КА 50% (рис. 2). Выполнена реканализация 2-й ДВ  
с последующей многократной чрескожной транслюминаль-
ной коронарной ангиопластикой баллонным катетером  
1,5 × 1,5 мм. На контрольной коронароангиографии кровоток 
по 2-й ДВ пропульсивный, TIMI 0–1 (рис. 3). Рекомендовано 
эндопротезирование 1-й ВТК в плановом порядке.

При эхокардиографическом исследовании выявлены зоны 
локального гипокинеза в 7, 8, 13, 14, 17-м сегментах левого 
желудочка (ЛЖ). Фракция выброса (ФВ) ЛЖ по Симпсону — 
48%, систолическое давление в легочной артерии (СДЛА) — 
35 мм рт. ст. За 3 недели до данного события зон гипокинеза не 
определялось, ФВ ЛЖ по Симпсону — 60%, СДЛА — 30 мм рт. ст. 
Перед выпиской из стационара в динамике отмечен акинез 
верхушки ЛЖ (17-й сегмент), ФВ ЛЖ по Симпсону — 52%. 

Ультразвуковое исследование (УЗИ) брахиоцефальных 
артерий: признаки атеросклеротического поражения бра-
хиоцефальных артерий со стенозированием общей сонной 
артерии справа на 20%.

УЗИ щитовидной железы: общий объем железы — 7,38 мл, 
структурные изменения ткани щитовидной железы (эхо- 

Рис. 1. Электрокардиограмма больной при 
поступлении. Здесь и далее иллюстрации авторов
Fig. 1. Patient’s electrocardiogram on admission.  
Here and elsewhere: authors’ own illustrations.

Рис. 2. Исходная коронароангиограмма больной, 
CRA:28. Стрелкой указана окклюзия второй 
диагональной ветви (артерия малого диаметра)
Fig. 2. Baseline coronary angiogram of  the patient, 
CRA:28. The arrow indicates occlusion of  the second  
diagonal branch (small-diameter artery)
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картина может соответствовать аутоиммунному тиреои- 
диту), образование в левой доле (коллоидный узел размера- 
ми 0,5 × 0,6 × 0,5 см, аваскулярный), TI-RADS-2. 

УЗИ брюшной полости: диффузные изменения в печени  
и поджелудочной железе; подковообразная почка.

ЭКГ: закономерная динамика переднего инфаркта мио-
карда (рис. 4). Течение инфаркта миокарда неосложненное.

Результаты лабораторного исследования показателей 
липидного спектра: общий холестерин — 2,95 ммоль/л 
(референсные значения: 0,00–5,18); триглицериды —  
1,15 ммоль/л (референсные значения: 0,00–2,26); холестерин 
липопротеинов высокой плотности — 1,15 ммоль/л (рефе-
ренсные значения: 1,20–1,55); холестерин липопротеинов 
низкой плотности — 0,94 ммоль/л (референсные значения: 
0,00–3,37); коэффициент атерогенности — 1,57; общий каль-
ций — 1,68  ммоль/л  (референсные значения: 2,02–2,55).

Исследование уровней гормонов щитовидной железы во 
время стационарного лечения показало компенсацию функ-
ции щитовидной железы на фоне регулярной заместитель-
ной терапии левотироксином натрия в дозе 50 мкг/сут: ти- 
реотропный гормон — 4,06 мкМЕ/мл (референсные значе-
ния: 0,30–4,50); свободный тироксин — 11,4 пг/мл (рефе-
ренсные значения: 8,90–17,20).

По результатам психологического консультирования 
уровни тревоги и депрессии находились в пределах норма-
тивных значений: госпитальная шкала тревоги и депрессии 
(Hospital Anxiety and Depression Scale, HADS) — 3 и 2 балла 

по субшкалам тревоги и депрессии соответственно; крат-
кая шкала оценки психического статуса (Mini-Mental State 
Examination, ММSE) — 27 баллов, легкое снижение когни-
тивного статуса.

Из анамнеза жизни пациентки известно, что по поводу 
СШТ она с детства регулярно наблюдалась у эндокриноло-
га. Выписок предоставить не смогла, в одном из медицин-
ских документов фигурирует код МКБ-10 Q96.3, что соот-
ветствует диагнозу «мозаицизм 45,X/46,XX или XY». Со слов 
больной, в детском возрасте получала лечение гормоном 
роста, в дальнейшем постоянно находилась на заместитель-
ной гормональной терапии (препараты назвать не смогла). 
Менструации с 13 лет, регулярные, болезненные, умеренные. 
В браке не состояла, беременностей не было. Постменопауза 
в течение 9 лет. В настоящее время принимает заместитель-
ную гормональную терапию: дидрогестерон 5 мг + эстрадиол 
1 мг 1 р/сут. Сахарный диабет 1 типа в течение 8 лет, ста-
рается соблюдать диету (не всегда успешно), обучена при-
менению системы хлебных единиц и самоконтролю, регу-
лярно вводит инсулин в базис-болюсном режиме. Отмечает 
лабильность цифр сахара крови, эпизоды легкой гипоглике-
мии, обычно сахар крови на уровне 9–12 ммоль/л. В марте  
2025 года по поводу диабетического кетоацидоза (ДКА) нахо-
дилась на лечении в эндокринологическом многопрофиль-
ном стационаре. Что именно спровоцировало развитие ДКА, 
выяснить не удалось, нарушение режима введения инсулина  
и другие факторы риска пациентка отрицает. С 2023 года по 
поводу первичного гипотиреоза принимает заместительную 
терапию левотироксином натрия в дозе 50 мкг/сут, на этом 
фоне отмечается эутиреоз. Проживала с обоими родителями,  
в настоящее время после смерти матери проживает с отцом. 

Рис. 3. Контрольная коронароангиограмма 
больной, LAO6CRA22. 
В условиях усиленной поддержки гайд-катетера 
с микропроводником, заведенным в переднюю 
межжелудочковую ветвь (1), выполнены 
реканализация дистального отдела диагональной 
ветви (2) и последующая ангиопластика
Fig. 3. Follow-up coronary angiogram of  the patient, 
LAO6CRA22.
With enhanced guide catheter support using a micro-
guidewire placed in the left anterior descending artery 
(1), recanalization of  the distal part of  the diagonal 
branch (2) and subsequent angioplasty were performed

Рис. 4. Электрокардиограмма больной в динамике
Fig. 4. Patient’s electrocardiogram in follow-up
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Имеет высшее образование, работает инженером. Родной 
брат здоров.

К особенностям течения инфаркта миокарда у данной 
пациентки можно отнести отсутствие болевого синдрома, 
несоответствие площади поражения миокарда по данным 
эхокардиографии диаметру инфаркт-зависимой КА, техниче-
ские трудности при проведении реканализации инфаркт-за-
висимой КА в связи с ее малым диаметром.

Клинический диагноз: Ишемическая болезнь сердца. 
Острый инфаркт миокарда с подъемом сегмента ST с лока-
лизацией по передней стенке левого желудочка, безболевой 
вариант начального периода. Атеросклероз коронарных 
артерий. Реканализация 2-й диагональной ветви, много-
кратная чрескожная транслюминальная коронарная ангио- 
пластика баллонным катетером без гемодинамического 
эффекта. TIMI 0–1.

Фон: Сахарный диабет 1 типа, целевой уровень глики-
рованного гемоглобина < 7%. Гипертоническая болезнь  
III стадии, контролируемая, целевой уровень артериально-
го давления — 120–129/70–79 мм рт. ст. Риск IV. 

Осложнения: Killip 1. Сердечная недостаточность I ста-
дии с улучшенной фракцией выброса 52%, I функциональ-
ный класс. Диабетический кетоацидоз. Кардиоваскулярная 
автономная нейропатия. 

Сопутствующий диагноз: Синдром Шерешевского — 
Тёрнера, мозаичная форма. Аутоиммунный тиреоидит. 
Первичный гипотиреоз, медикаментозная компенсация. 

ОБСУЖДЕНИЕ
С сердечно-сосудистыми заболеваниями связано большин-
ство случаев преждевременной смерти у пациентов с СШТ. 
Некоторые из наиболее распространенных сердечно-сосу-
дистых проявлений при СШТ — двустворчатый аортальный 
клапан, коарктация аорты, расширение восходящего отде-
ла аорты, расслоение аорты, ишемическая болезнь сердца 
(ИБС) [4]. Предполагается, что лица с СШТ подвержены 
более высокому риску развития ранней ИБС из-за повышен-
ной распространенности таких факторов риска, как артери-
альная гипертензия (АГ), гиперлипидемия, нарушение толе-
рантности к глюкозе, ожирение и дефицит эстрогенов [7–9]. 
ИБС является основной причиной развития заболеваний  
и смерти при СШТ [8]. Это может быть связано как с выражен-
ностью аномалий сердечно-сосудистой системы, так и с рас-
пространенностью кардиометаболических факторов риска  
у данной категории пациентов. Так, показано, что у худых, 
нормотензивных женщин с СШТ может никогда не раз-
виться ИБС, тогда как при наличии АГ, сахарного диабета 
2 типа, ожирения и недостаточной заместительной тера-
пии эстрогенами у пациенток с СШТ вероятность развития 
инсульта или инфаркта миокарда выше на протяжении всей  
жизни [10, 11]. 

АГ (как правило, эссенциальная) поражает до 60% па- 
циентов с СШТ. Это важный модифицируемый фактор 
риска сердечно-сосудистых осложнений. Ожирение, мета-
болические нарушения, недостаток эстрогенов, повышен-
ная активность ренин-ангиотензиновой системы и ано- 
мальное сопротивление сосудистой стенки и сосудов рас-
сматриваются как патогенетические факторы развития АГ 
при СШТ. В некоторых случаях АГ может быть результатом 
аномалий развития сердечно-сосудистой системы и почек 
[3, 10, 12].

Специфической формы дислипидемии, связанной с СШТ, 
не существует, но у многих пациентов развивается атероген-

ный липидный профиль, вероятно ассоциированный с ожи-
рением, сахарным диабетом или недостаточной эстрогенной 
заместительной терапией [3, 7, 13].

У нашей пациентки врожденных аномалий развития серд-
ца и крупных сосудов не выявлено. АГ развилась в возрасте 
старше 40 лет, имеет контролируемое течение, пациентка 
получает плановую гипотензивную терапию. Атерогенных 
изменений липидограммы при поступлении не обнаружено. 

Метаболизм глюкозы и инсулина меняется при СШТ, и эти 
изменения, по-видимому, начинаются в детском возрасте 
с комбинированной картины резистентности к инсулину  
и дисфункции β-клеток [8, 14]. В то же время женщины  
с СШТ подвержены повышенному риску аутоиммунных забо- 
леваний, особенно таких, как аутоиммунный тиреоидит  
и сахарный диабет 1 типа [15]. 

Представленная пациентка на протяжении жизни не 
имела избыточной массы тела и ожирения, и развитие сахар-
ного диабета в данном случае явилось проявлением аутоим-
мунного процесса, как и развитие наблюдающегося первич-
ного гипотиреоза. 

Одной из причин несоответствия площади поражения 
миокарда по данным эхокардиографии диаметру инфаркт- 
зависимой КА могло явиться развитие у пациентки такого 
острого осложнения сахарного диабета 1 типа, как ДКА. ДКА 
характеризуется увеличением содержания жирных кислот  
в крови при относительном уменьшении содержания гли-
церола. В свою очередь, избыток жирных кислот повышает 
потребление миокардом кислорода, приводит к разобщению 
окислительного фосфорилирования, торможению актив-
ности митохондриальных ферментов и снижению скоро-
сти энергообеспечения мышечного сокращения [16]. Для 
пациентов с сахарным диабетом 1 типа, осложненным ДКА, 
характерно также ухудшение кровотока в микроциркуля-
торном русле, в результате чего снижается способность  
к обеспечению метаболических запросов тканей, увеличива-
ется сосудистое сопротивление и усиливается гемодинами-
ческая нагрузка на сердце [17].

С другой стороны, у пациентов с длительным стажем 
сахарного диабета и недостаточным контролем гликемии 
возможно развитие кардиоваскулярной автономной нейро-
патии, одним из проявлений которой является «немая» ише-
мия миокарда. В свою очередь, безболевое течение инфар-
кта миокарда, как и любое острое состояние, могло послу-
жить причиной развития ДКА у данной пациентки.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
В представленном нами клиническом наблюдении мозаич-
ная форма СШТ [18], отсутствие пороков развития сердечно- 
сосудистой системы, отсутствие ожирения, своевременная  
и продолжительная заместительная гормональная терапия, 
по всей видимости, явились протективными факторами  
в отношении развития ИБС. В то же время такие модифици-
руемые факторы риска, как недостаточный контроль глике-
мии, острые осложнения сахарного диабета 1 типа, курение, 
АГ, могли способствовать развитию у пациентки острого 
инфаркта миокарда. 

Данное клиническое наблюдение подтверждает необхо- 
димость пожизненного проведения непрерывного струк-
турированного и многопрофильного мониторинга у паци-
ентов с СШТ [5, 19, 20], направленного на профилактику 
серьезных сопутствующих заболеваний, включая ИБС,  
а также на их диагностику для надлежащего и своевремен-
ного лечения [21, 22].
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