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Синдром Вернера является заболеванием, характеризующимся преждевременным старением организма, в том 
числе более ранним развитием заболеваний сердечно-сосудистой системы (генерализованного атеросклероза, ги-
пертонической болезни, ишемической болезни сердца), и возникновением таких фатальных осложнений, как инфаркт 
миокарда и инсульт, в более молодом возрасте. Именно сердечно-сосудистые заболевания являются основной при-
чиной смерти пациентов с синдромом Вернера, продолжительность жизни которых не превышает 50 лет. Поэтому 
пациенты с данным синдромом нуждаются в регулярном наблюдении для раннего выявления признаков сердечно-
сосудистых заболеваний, увеличения качества и продолжительности жизни. 
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Werner's syndrome is a disease characterized by premature aging, including the earlier development of diseases of 
the cardiovascular system: generalized atherosclerosis, hypertension, ischemic heart disease, and the occurrence of fatal 
complications such as myocardial infarction, stroke, at a younger age. It is cardiovascular diseases are the main cause of death 
of patients with Werner syndrome, whose life expectancy does not exceed 50 years. Therefore, patients with this syndrome 
need regular monitoring for early detection of signs of cardiovascular diseases, an increase in the quality and duration of life.
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Введение

прогерия — это редкое наследственное за-
болевание, характеризующееся преждевремен-
ным старением [1], поражением кожи, опорно-
двигательного аппарата и сердечно-сосудистой 
системы. выделяют два варианта прогерии: 
детская прогерия, или синдром хатчинсона-
гилфорда, и прогерия взрослых, или синдром 
вернера. [2]

синдром вернера был впервые описан не-
мецким студентом-медиком отто вернером в 
1904 г., наблюдавшим четырех братьев и сестер 
в возрасте от 31 до 40 лет с сочетанием низко-
рослости, катаракты, склеродермии и ранним 
поседением волос [1, 3]. средняя частота син-
дрома вернера в мире 1:1000000, наибольшая 
частота встречаемости синдрома вернера в япо-
нии (от 1:20 000 до 1:40000). вероятность рож-
дения ребёнка с синдромом вернера выше при 
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кровном родстве родителей. [4]
синдром вернера наследуется по аутосомно-

рецессивному типу. [5] причиной развития это-
го синдрома является мутация гена wrn, рас-
полагающегося в 8-й хромосоме и кодирующего 
фермент геликазу. геликаза wrn поддерживает 
стабильность хромосом посредством участия в 
репликации, репарации и рекомбинации днК. 
[1, 6] нарушение синтеза геликазы wrn приво-
дит к ускоренному укорочению теломер, нару-
шению процессов репликации и репарации днК, 
из-за чего ускоряются процессы клеточного ста-
рения. также при синдроме вернера происходят 
ускоренные изменения в метилировании днК, 
аналогичные тем, которые развиваются при 
нормальном старении. [3].

Клиническая картина синдрома вернера: па-
циенты с синдромом вернера нормальны при 
рождении, растут и развиваются без особенно-
стей. первые признаки заболевания появляются 
в возрасте 14–15 лет, при начале полового созре-
вания. отсутствует скачок роста в пубертатном 
периоде, рост пациентов с синдромом вернера 
не превышает 150 см. зачастую отставание в ро-
сте остаётся незамеченным, что затрудняет сво-
евременную диагностику заболевания. [4] затем 
происходит истончение подкожной клетчатки, 
черты лица становятся заострёнными, нос при-
обретает клювовидную форму, ротовое отвер-
стие сужено. Конечности у пациентов с синдро-
мом вернера тонкие из-за атрофии подкожной 
клетчатки и мышц. развивается преждевремен-
ное поседение волос. [2]

пациенты с синдромом вернера часто страда-
ют болезнями сердечно-сосудистой системы: уже 
в молодом возрасте у них развивается генерали-
зованный атеросклероз, причём у таких больных 
чаще поражаются не только крупные артерии, 
но и артерии мелкого калибра. [7] атеросклероз 
приводит к появлению стенокардии, инфарктов 
миокарда, инсультов. нередко эти заболевания 
сопровождаются сахарным диабетом 2 типа. 
также для пациентов с синдромом вернера ха-
рактерно развитие двусторонней катаракты.  [4] 
различные нарушения костного метаболизма, 
нарушения фосфорно-кальциевого обмена, про-
являющиеся метастатической кальцификацией 
мягких тканей, являются ещё одним характер-
ным проявлением синдрома вернера. [3] 

риск возникновения злокачественных опухо-
лей при синдроме вернера также значительно 
выше, чем в общей популяции. спектр злока-
чественныых опухолей при синдроме вернера 
достаточно широк, самыми частыми являются 
эпителиальные новообразования щитовидной 
железы, злокачественная меланома, менингио-
ма, саркомы мягких тканей и костей, лейкозы 
[8].

средний возраст смерти пациентов с синдро-
мом вернера — 54 года, основными причинами 
смерти являются злокачественные заболевания 
и инфаркт миокарда.  пациентам с синдромом 
вернера рекомендованы регулярные обследова-
ния для раннего выявления сердечно-сосудистых 
заболеваний, злокачественных новообразований 
с целью увеличения продолжительности жизни и 
повышения её качества [4, 5].

Описание клинического случая

 пациентка и., 37 лет, поступила в кардио-
логическое отделение для больных с острым 
коронарным синдромом №1 гбу ро роКб с жа-
лобами на одышку, давящие боли за грудиной, 
головную боль и головокружение при повыше-
нии артериального давления.

Анамнез заболевания. пациентка наблюда-
ется у кардиолога по месту жительства с 2020 г., 
когда был выявлен стеноз аортального клапа-
на. с осени 2022 г. стала отмечать появление 
одышки и боли за грудиной при незначитель-
ной физической нагрузке, купирующихся само-
стоятельно в покое через 1–2 минуты. в январе 
2023 г. пациентка была госпитализирована в 
стационар по месту жительства с диагнозом 
«острый инфаркт миокарда», проводилось ме-
дикаментозное лечение по стандартам ведения 
при остром коронарном синдроме (оКс) (анти-
коагулянты, двойная антиагрегантная терапия, 
статины, ингибиторы ангиотензинпревращаю-
щего фермента (апф), бета-адреноблокаторы), 
коронароангиография не проводилась. в марте 
2023 г. пациентка была госпитализирована с 
диагнозом «острый повторный инфаркт мио-
карда» в кардиологическое отделение гбу ро 
цгб г. Каменск-шахтинский, где была выполнена 
коронароангиография, произведено стентирова-
ние инфаркт-зависимых артерий (ствола левой 
коронарной артерии и передней межжелудочко-
вой ветви). в последующем пациентка и. была 
выписана со следующими рекомендациями по 
терапии: ацетилсалициловая кислота 100 мг, ти-
кагрелор 90 мг 2 раза в день, периндоприл 2,5 мг, 
бисопролол 5 мг, верошпирон 25 мг, аторваста-
тин 40 мг. со слов пациентки, она регулярно 
принимала назначенную терапию, наблюдалась 
у врача по месту жительства, боли за грудиной 
и одышка не беспокоили. настоящее ухудшение 
с 04.07.2023 г., когда у пациентки во время пре-
бывания в стационаре по месту жительства на 
фоне интенсивного внутривенного введения 
цитофлавина (объём инфузии — 600–800 мл), 
нестабильности цифр артериального давле-
ния (ад) с тенденцией к гипертензии развился 
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интенсивный ангинозный приступ, сопрово-
ждавшийся отёком лёгких, повышением ад до 
180/110 мм рт. ст. на выполненной эКг выявлен 
подъём сегмента st в отведениях v1, v2, v3, был 
поставлен диагноз «острый повторный передне-
перегородочный инфаркт миокарда с подъёмом 
st», проведена тромболитическая терапия (пу-
ролаза), купирован отёк лёгких, 05.07.2023 г. па-
циентка была переведена по линии санавиации 
в гбу ро роКб для дальнейшего лечения.

Анамнез жизни. с 3 лет родители пациент-
ки и. начали отмечать отставание в росте от 
сверстников, сниженную массу тела. в апреле 
2023 г. обратилась к генетику, на основании 
анамнеза и объективных данных поставлен 
диагноз «прогерия». в 2009 г. пациентка родила 
дочку путём кесарева сечения, дочка здорова. 
хронические заболевания отрицает, аллерголо-
гический анамнез не отягощён.

объективные данные
антропометрические данные: рост — 1,45 м, 

масса тела — 28 кг, имт=13,3 кг/м2. фенотип: ка-
хектичное телосложение, заострённое лицо, экзоф-
тальм, микрогнатия, клювовидный нос, истончён-
ные кожные покровы, слабо развитая подкожно-
жировая клетчатка, мышечная атрофия.

сердечно-сосудистая система: ад = 120/75 мм 
рт. ст., чсс = 79 в мин. патологической пульсации 
периферических сосудов нет. расширения вен 
нет. верхушечный толчок усиленный, опреде-
ляется в v-межреберье. тоны сердца ритмичны, 
приглушены, над аортальным клапаном систоли-
ческий шум, проводящийся на сосуды шеи.

дыхательная система: одышка в покое. груд-
ная клетка правильной формы, при перкуссии 
ясный легочной звук, при аускультации везику-
лярное дыхание, проводится во все отделы, хри-
пов нет, шума трения плевры нет.

дополнительные методы исследования, про-
ведённые в гбу ро роКб:
– эКг от 05.07.2023 (при поступлении): ритм 

синусовый, чсс = 79 в мин. очаговые измене-
ния в миокарде передне-перегородочной об-
ласти лж. гипертрофия лж (рис.1);

– тропониновый тест 05.07.2023 (при посту-
плении): менее 40 нг/л (отрицательный);

– эхоКг от 05.07.2023: лп — 32 мм, апикаль-
но — 29*38 мм, пж — 17 мм, пп апикально — 
27*37 мм. Кдр = 42 мм, Кдо = 79 мл, фв = 54%.  
мжп в диастолу — 13–14 мм, зслж в диа-
столу — 12–13 мм. уплотнение стенок аорты, 
склеротические изменения створок аорталь-
ного, митрального и трикуспидального кла-
пана. умеренный стеноз аортального клапана 
(pg макс. на аК — 64 мм рт. ст., средн. — 32 мм 
рт. ст.). недостаточность аортального клапана 
(наК) 2 степени, недостаточность митрально-
го клапана (нмК) 2 ст., недостаточность трику-
спидального клапана (нтК)  2 ст. гипертрофия 
левого желудочка. гипокинез задней стенки 
лж. лёгочная гипертензия (расчётное дав-
ление в полости правого желудочка — 45 мм 
рт. ст.). выпот в плевральных полостях: спра-
ва — 30 мм, слева — 40 мм (лёжа на спине);

– узи брахиоцефальных артерий от 
05.07.2023 г. — стеноз устья вса 60%;

Рисунок 1. ЭКГ пациентки И. при поступлении.
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– узи артерий нижних конечностей от 
06.07.2023г.: справа стеноз общей бедренной 
артерии 20%, нижней трети передней боль-
шеберцовой артерии 50–60%, слева стеноз 
нижней трети передней большеберцовой ар-
терии 50–60%;

– коронарография от 05.07.2023г.: ствол левой 
коронарной артерии и передняя межжелу-
дочковая ветвь — состояние после стенти-
рования, стенты проходимы, рестенозов нет. 
диагональная ветвь, огибающая ветвь, ветвь 
тупого края, правая коронарная артерия — 
без гемодинамически значимых стенозов. 
заднебоковая ветвь — стеноз средней трети 
50%;

– холтеровское мониторирование эКг от 
07.07.2023: синусовый ритм со средней 
чсс = 76 уд./мин., мин. чсс = 56 в мин., макс. 
чсс = 107 в мин. одиночные и парные супра-
вентрикулярные экстрасистолы (всего 18), 
одиночные политопные желудочковые экс-
трасистолы (всего 68). достоверно клиниче-
ски значимые паузы ритма не выявлены. пре-
ходящая элевация сегмента st в отведениях 
v2, avf до 2 мм, вероятно, ишемического гене-
за (рис. 2).

– общий анализ крови от 06.07.2023 г.: гемо-
глобин — 77 г/л, эритроциты — 2,9*10^12/л, 
лейкоциты — 13,41*10^9/л, палочкоядерные 
нейтрофилы — 1%, сегментоядерные ней-
трофилы — 87%, лимфоциты — 5%, моноци-
ты — 7%, тромбоциты—  935*10^9/л;

– биохимический анализ крови от 06.07.2023 г.: 
общий билирубин — 9,7 мкмоль/л, пря-
мой билирубин — 1,6 мкмоль/л, алт — 
24 ед/л, аст — 18 ед/л, общий бе-
лок — 66 г/л, мочевина — 6,9 ммоль/л, 
креатинин — 31,3 мкмоль/л, глюкоза — 
4,62 ммоль/л, железо — 64,8 ммоль/л, ферри-

тин — 132,1 ммоль/л, с-реактивный белок — 
5,0 мг/л, ревматоидный фактор — 3,8 г/л;

– липидограмма от 06.07.2023 г.: общий холе-
стерин — 3,1 ммоль/л, лпнп — 2,0 ммоль/л, 
лпвп — 0,91 ммоль/л, триглицериды — 
1,5 ммоль/л;

– коагулограмма от 06.07.2023 г.: ачтв  — 
32 сек., протромбиновое время — 13 сек., 
мно — 1,14, протромбин по Квику — 82%, 
тромбиновое время — 16 сек., фибриноген по 
Клаусу — 3,5 г/л.
Консультации других специалистов:

– консультация сердечно-сосудистого хирурга 
от 06.07.2023 г.: в настоящий момент хирур-
гическое лечение стеноза аортального клапа-
на не показано, рекомендованы наблюдение, 
контроль эхоКг раз в 6 месяцев, консерва-
тивная терапия;

– консультация гематолога от 05.07.2023 г.: не-
обходимо проведение дифференциальной 
диагностики между реактивным тромбоци-
тозом и дебютом хронического миелопроли-
феративного заболевания. рекомендованы 
контроль общего анализа крови, уровня фер-
ритина, сывороточного железа, трансферри-
на, коагулограммы, плановое молекулярно-
генетическое исследование jak2, Calr, mpl, 
узи обп, повторная консультация гема то лога.
на основании жалоб, данных анамнеза, объ-

ективного осмотра, данных лабораторных и 
инструментальных исследований поставлен 
диагноз: «основной: ибс. нестабильная про-
грессирующая стенокардия. тромболитическая 
терапия (пуролаза) по поводу оКс с подъёмом 
сегмента st. пиКс (01.2023, 03.2023). состоя-
ние после стентирования ствола лКа, пмжв 
(03.2023). стеноз заднебоковой ветви  50% по 
данным коронарографии  от 05.07.2023 г. ослож-
нения: оссн III. отёк лёгких от 04.07.2023. дву-

Рисунок 2. Преходящая элевация ST в отведении V2 на холтер-ЭКГ.
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сторонний гидроторакс. легочная гипертензия 
1 ст. хсн 2б, фК III. фоновый: артериальная 
гипертензия 3 стадии, риск 4 (очень высокий). 
сопутствующий: умеренный стеноз аортально-
го клапана (pg средний 32 мм рт .ст.). наК 2 ст., 
нмК 2 ст., нтК 2 ст. прогерия (синдром верне-
ра). анемия сложного генеза средней степени 
тяжести. тромбоцитоз».

было назначено следующее лечение: тика-
грелор 90 мг 2 раза в сутки, утром и вечером, 
ацетилсалициловая кислота 100 мг вечером, 
аторвастатин 40 мг вечером, периндоприл 5 мг 
утром, бисопролол 5 мг утром, верошпирон 
100 мг утром, фуросемид 20 мг в/в струйно, оме-
празол 20 мг 2 раза в день, утром и вечером.

эКг в динамике от 10.07.2023 г.: синусовый 
ритм с чсс 69, без существенной динамики (рис. 3)

эхоКг в динамике от 10.07.2023 г.: лп — 
28 мм, апикально — 29*38 мм, пж — 17 мм, 
пп апикально — 27*37 мм. Кдр = 42 мм, 
Кдо = 79 мл, фв = 55%.  мжп в диастолу: 
13- 14 мм, зслж в диастолу — 12–13 мм. уплот-
нение стенок аорты, склеротические изменения 
створок аортального, митрального и трикуспи-
дального клапана. умеренный стеноз аорталь-
ного клапана (pg макс. на аК — 64 мм рт. ст., 
средн. — 32 мм рт. ст.). наК 2 степени. нмК 2 ст., 
нтК 2 ст. гипертрофия левого желудочка. гипо-
кинез задней стенки лж. легочная гипертензия 
(расчётное давление в полости правого желу-
дочка 45–50 мм рт. ст.). выпот в плевральных по-
лостях не визуализируется.

пациентка была выписана с улучшением со-
стояния: уменьшилась одышка, боли за груди-
ной отсутствовали, достигнут целевой уровень 
ад <130/80 мм рт. ст., регрессировал двусторон-
ний гидроторакс. при выписке пациентке и. ре-
комендованы наблюдение у врача по месту жи-
тельства, коррекция факторов риска: контроль 
ад <130/80 мм рт. ст., лпнп <1,0 ммоль/л, при-

ём следующих препаратов: ацетилсалициловой 
кислота 100 мг вечером, тикагрелор 90 мг 2 раза 
в день, утром и вечером, бисопролол 5 мг утром, 
периндоприл 2,5 мг утром, спиронолактон 50 мг 
утром, торасемид 5 мг утром, аторвастатин 
40 мг вечером, эзетимиб 10 мг утром, омепразол 
20 мг 2 раза в день, утром и вечером, повторное 
проведение эхоКг, холтеровского мониториро-
вания эКг, липидограммы через 1 месяц.

Заключение

синдром вернера проявляется ускоренным 
старением организма. пациенты с синдромом 
вернера имеют большую предрасположенность 
к заболеваниям сердечно-сосудистой системы. 
в частности, у данной пациентки были выявле-
ны признаки генерализованного атеросклероза: 
поражены не только коронарные артерии, но 
и внутренние сонные артерии, артерии обеих 
нижних конечностей. генерализованный ате-
росклероз приводит к увеличению риска раз-
вития таких грозных осложнений, как инфаркт 
миокарда или инсульт, которые становятся 
основной причиной смерти данных пациентов. 
в связи с этим необходима ранняя диагностика 
синдрома вернера и постоянное наблюдение 
пациентов с этим заболеванием для своевре-
менного выявления сердечно-сосудистых забо-
леваний, тщательный подбор антигипертензив-
ной и холестеринснижающей терапии, контроль 
ад <130/80 мм рт. ст., целевого значения лпнп в 
соответствии с индивидуальным уровнем риска.

Финансирование. исследование не имело 
спонсорской поддержки.

Конфликт интересов. авторы заявляют об 
отсутствии конфликта интересов.

Рисунок 3. ЭКГ пациентки И. от 10.07.2023 г.
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