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BBEJAEHHUE

[To coBpemenHoii knaccudukanuu pepmatTudeckue 3abonesanus (P3) otHocsaT-
Csl K Tpynre MMMYHOBOCHAJIUTENbHBIX OOJIE3HEH 4esoBeKa, B MaTOreHe3e KOTOPBIX
KJIFOUEBYIO POJIb UTPAlOT ayTOUMMYHHUTET U AyTOBOCIIAJIICHUE, CBSI3aHHBIE C T€HETHU-
YECKU JIE€TEPMUHUPOBAHHBIMU WU HHIYIIUPOBAHHBIMU (DAaKTOpaMH BHEIIHEH Cpe.bl
(madexun, KypeHue u ap.) aAedhekTaMy aKTUBAIIMU TPUOOPETEHHOTO U BPOKJICHHOTO
UMMYHHOTO OTBeTa. PeBMaTtuueckue OOJIE3HH 3aHUMAIOT OJHO W3 BEAYIIMX MECT B
CTPYKType 3a00JIeBA€MOCTH JETCKOTO BO3pacTa B CBSI3M C POCTOM HMX pacnpocTpa-
HEHHOCTH, TSKECThIO TEUEHHs, CIOXKHOCTSAMU paHHeW u nuddepeHnmanibHon Tua-
THOCTHUKH.

[To cBOAHBIM OTYETHBIM JaHHBIM MHUHHCTEPCTBA 3paBoOXpaHeHus Pecmy0Oim-
ki benmapych, pacmpocTpaHEHHOCTh PEBMATHYECKUX OOJIE3HEW y neTeil B Hariei
ctpane coctaisieT 93,2 Ha 100 000 neTckoro HaceneHusl. 3HAYUTENbHYIO 4aCcTh 3TOU
MaTOJIOTUM 3aHUMAarOT 3a0ojeBaHMs cycTtaBoB. Ilo manHbIM EBpomeiickoil acconma-
LIUU PEBMATOJIOrOB M0 YaCTOTE U PACIIPOCTPAHEHHOCTH OOJIE3HU CYCTaBOB 3aHUMAIOT
okoso 1% B monynsauuu. B cTpykType oOlel «peBMaTHUeCKON» 3a0071€BaeMOCTH Y
JI€Tel OCHOBHYIO MO3UIIMIO 3aHUMAET IOBEHWIbHBIN peBMaTouanbd apTpuT (FOPA) B
CBS3U C BBICOKOM 4acTOTON HEOJIAronpusTHBIX UCXOJO0B U OCIOKHEHHUM, OTYETIMBOM
TEHJCHUMEN K pa3BUTHIO PAHHEN WHBATUIN3ALINH.

[lo pe3ynapTaTaM pas3iM4YHBIX HCCIAEAOBaHUM, OO0IIas pPacnpOCTPAHEHHOCTh
FOBEHWJIBHBIX apTPUTOB CcOCTaBIAET OT 3,8 o 165,1 Ha 100 TeICcAY neTel B Bo3pacrte
0-16 net, nepBuuHas 3a0071€Ba€MOCTh cocTaBisieT OT 2 10 19 ciyuyaeB Ha 100 Thics4
HaceJeHUsl B TOJ, MPUYEM YacToTa 3a00JIeBaHUS BapbUPYET B PA3JIMYHBIX ITHUYE-
CKHMX Ipynnax, B CBSI3U C YEM B 3TUOJIOTUH JAHHOUW MATOJIOTUU MPEIOIaracTcs reHe-
TUYECKasl IPEAPACIIONOKEHHOCTD, & TAKXKE BIUSHUE CPEAOBBIX (DAKTOPOB, TAKUX Kak
KIuMatuyeckue u reorpaduueckue ycinoBus. B Poccuiickoit denepanuu pacnpo-
ctpaneHHocth FOPA y nereit no 18 metr pocturaer 62,3 na 100 Thicau aerei, nep-
BUYHas 3a0oneBaemocth — 16,2 Ha 100 TeIcSY nmeteit. Pacnpoctpanennocts FOPA B
Hamrei pecryonnke coctaBiset 30,7 cayyaeB Ha 100 ThICSY 1ETCKOTO HACEICHUSI.

N3BectHO, uTo FOPA B neTCKOM BO3pacTe OTIMYAETCS OT PEBMAaTOMAHOIO apT-
pUTa B3pOCIbIX NAlMEHTOB, KAaK [0 IPUYUHAM PA3BUTHS, TaK U MO XapakTepy Teue-
HUA. CUMIITOMBI NOPa)KEHUSI CYCTaBOB MOTYT BO3HHMKATh MOCTEIEHHO WJIM pa3BU-
BaTbCsl OCTPO, a B CIIy4Yae XPOHU3ALMHU IMpoIecca HEPEAKO NPUBOAAT K MHBAIUIU3A-
MU peOeHKa, Hapyllasi €ro pocT, pa3BUTUE U COLIMAIIBHYIO aJalTallIo.

3a mocieqHue AECATUIICTHS] B IMPEICTABICHUSAX O NPUYMHAX U MEXaHH3Max
Pa3BUTHS PEBMATHUYECKUX OOJIE3HEW MPOU3OIILIN CYIIECTBEHHbIE U3MEHEHUS. 3HAUU-
TEJIHLHO BO3POCIIO KOJIMYECTBO OOJIBHBIX C «PEAKTUBHBIMHU apTPONATHUSIMU», PEATbHO
yrpokaromume Tpanchopmaiueit B peemarouanbiid aptput (PA). Ileauarpam vare
MPUXOIUTCS CTAJTKUBATHCS C OOJIE3HSIMU CYCTaBOB U OMOPHO-ABUTATEIBLHOTO arlapa-
Ta, COUYETAIONINXCA C PA3IMUYHBIMU CUCTEMHBIMU HapylieHusiMu. [Ipu OoabIIMHCTBE
PEBMATUYECKHUX 3a00J€BaHUN HAPAY C BOCHAJIUTENbHBIMA MOPAXKEHUSIMHU, HEPEIKO
HAOJIOIAI0TCS JIETEHEPATUBHBIE M METAa0OJUYECKHe CIOBUTH. Y JETei, B CBS3H C
HaJIMYUEM «IIOTPAHUYHBIX COCTOSIHUI» CO CTOPOHBI UMMYHHOM CUCTEMBI (MMMYHO-
AuaTe3bl), HEPEeIKO HaOII0AAI0TCs pa3IMuHbIe OCTE0- U XOHIPOMATHH, KOTOPhIE TaK-
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e, KaK U BOCMaJUTeNbHbIe 3a00JIeBaHUsA, TPEOYIOT MaKCUMAIbHO paHHEH TuarHo-
CTUKH U COOTBETCTBYIOIIETO JICUEHUS.

Heo1HO3HAYHOCTh MOJAXOA0B K JIMAarHOCTUKE, OLICHKE BapuaHTa OoJe3HU U €€
IIPOTHO3a, U COOTBETCTBEHHO, YPOBHSI arp€CCUBHOCTH TEPANMM MPUBOIAT K HEAJEK-
BAaTHOM OLICHKE COCTOSIHUS, HENPAaBWIBHOM TAKTUKE JICYECHMS, U KaK CIEICTBUE, HE
IIPUOCTAHABIIMBAIOT IPOLECC MHBAIUAW3ALNN NAaueHTa. Bpaun Hepenko 3amepxku-
BaIOT TEpanuio, 4YTO OOBACHAETCS HEKOTOPOH OCTOPOKHOCTBIO TEpen O00BEMOM
CPEICTB, COCTOSIIIMX M3 FOPMOHAJIBHBIX U MMMYHOCYNPECCHUBHBIX NpPENapaToB IS
Tepanun HeKOTOpbIx BapuantoB IOPA. K coxanenuto, neuenue IOPA ognum winu
Jaxe JBYMs TPaJUUMOHHBIMM HMMMYHOCYIPECCHUBHBIMHM IperapaTaMyd HeE Bceraa
BJIMSIET HA CJIOKHBIM MHOTOIUIAHOBBIA MEXaHWU3M Pa3BUTHUSL OOJIE3HH, HA JTUHAMHUKY
KJIIMHAYECKHUX ITOKa3aresiell aKkTUBHOCTH BOCIHAJIEHUSI U CKOPOCTh ITPOrPECCUPOBAHMS
KOCTHO-XPSLIEBON JECTPYKLIHUH.

Cuctemublie 3aboneBanusi coequuutesbHoM TkaHu (C3CT) OoTHOCAT K 4HCITy
CJIOXHBIX U aKTyaJbHbIX MpobseM Meauuuubl. bonbmmuctBo C3CT nedroTHpyloT B
JETCKOM BO3pacTe W MMEIOT TEHACHIMIO K XPOHMYECKOMY TeueHuto. IMeHHO mpo-
IPECCUPYIONINI XapakTep TeYeHUs: OOBSACHAET COLMAIbHYIO 3HAYUMOCTh 3TOW MpO-
0sieMbl, YTO OOYCIIOBJIEHO paHHE! WMHBaMMau3alnuen aeteil. B cTpykType aerckoii
MHBAJIUJAHOCTH IO JaHHBIM bapanoBa A.A. ¢ coaBropamu Ha nomto C3CT npuxonut-
cs oT 25 1o 30 %. He6ror C3CT nmpoTekaeT moj MacKoul pa3IMYHbIX 3a00JIEBAHMI
(peakTHBHBIE apTPUTHI, MUO3UTHI, BUPYCHbIE MH(EKIMU U Jp.), YTO IPUBOAUT K JUa-
THOCTUYECKUM OIIMOKAM Ha paHHEM JTare TeYeHUsI OOJIE3HU.

CucremHble 3a00JI€BaHUsl COCIMHUTENIBHON TKaHU 00bEIMHEHBI MEXIY COOOM
OCHOBHBIM CyOCTPaTOM — COEIMHUTEIBHON TKAHBIO — M CXOKUM MaTOI€HE30M.

CoenuHuTeNbHAs TKaHb — 3TO OYEHb aKTHBHAasl (PU3MOJOrHYEcKas CHUCTEMA,
ONPENENAIONasi BHYTPEHHIOK CpPENy OpPraHu3Ma, IMPOUCXOAUT U3 Me3onepMsel. Co-
€AMHUTENIbHASL TKaHb COCTOUT U3 KJIETOYHBIX 3JIEMEHTOB U MEKKJIETOYHOTO MATPHUK-
ca. Cpenu KJIETOK COCAMHUTEIHHOW TKAHW BBIIEISIOT COOCTBEHHO COECIUHUTEIBHO-
TKaHHbIE — (UOPOOIACTHI — U TaKWe WX CHEIHMATU3UPOBAHHBIE Pa3HOBHIHOCTH, KaK
X0Apo0IacThl, 0CTEO0IACThI, CHHOBHOIIUTHI; Makpodaru, ITUMMQpounuTsl. MexKIeTod-
HBII MATPUKC, 3HAYUTEIBHO MPEBOCXOASANIMN KOJMYECTBEHHO KIETOYHYIO Maccy,
BKJIFOYAET KOJUIAr€HOBBIC, PETUKYJISIPHBIE, 3J1ACTUYECKUE BOJIOKHA U OCHOBHOE Belle-
CTBO, COCTOSILEE W3 MPOTEOTIUMKAHOB. [103TOMY TEpMHH «KOJUIAreHO3bD» yCTaped,
0oJsiee MpaBUIIbHOE Ha3BaHUE TPYIIBI — «CUCTEMHBIE 3a00J1€BaHUs COCAMHUTEIbHON
TKaHW».

B Hacrosimiee BpeMsl 10Ka3aHO, YTO IPU CUCTEMHBIX 3a00JIEBAHUAX COEIUHU-
TEIbHOM TKAHU MPOUCXOJAT INTyOOKHE HapylIEHUs UMMYHHOI'O TOMEOCTa3a, BbIpa-
KAIOIMECs B Pa3BUTHHM ayTOMMMYHHBIX IPOLECCOB, TO €CTh PEAKIIMii UMMYHHOU CHU-
CTEMBI, COIPOBOXKJIAIOLIUXCS IOSBJICHUEM AHTUTENl WIH CEHCUOMIM3MPOBAHHBIX
IUMQOLUTOB, HAMIPABJIEHHBIX MPOTUB AHTUT€HOB COOCTBEHHOTO OpraHu3Ma (ayToaH-
TUTECHOB).

B ocHoBe ayTOMMMyHHOrO mpolecca JIeKUT WUMMYHOPETYIATOPHBIN nucoOa-
JIAHC, BBIPAXKAIOLINUNCS B YTHETCHUU CYIIPECCOPHOU M YBEIIMUECHUM «XEJNEPHOW» aK-
TUBHOCTU T-1MMQOIMTOB C TIOCIEAYIONIeH akTuBarueit B-mumdoruToB u runepnpo-
TYKITMEH ayTOaHTHUTEN caMOor pa3nuuHoil criennduanoctu. [Ipu sTom maTtoreneruye-
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CKasl aKTUBHOCTb ayTOAHTUTEN PEeAIU3YyeTCs Yepe3 KOMILJIEMEHT3aBUCUMBIN LIUTOJIN3,
UPKYJIUPYIONIME U (PUKCUPOBAHHBIE MMMYHHBIE KOMILUIEKCHI, B3aUMOJIEHCTBUE C
KJIETOYHBIMU PELENTOPAaMU U B UTOTE MPUBOAUT K PA3BUTHIO CUCTEMHOIO BOCHaje-
HUSL.

Takum oOpa3om, OOIIHOCTH MAaTOreHe3a CUCTEMHBIX 3a00JICBaHUN COEIUHU-
TEJIbHOW TKAHW — HAPYIIEHWE UMMYHHOI'O TOMEOCTa3a B BUAE HEKOHTPOJIHPYEMOIO
CUHTE3a ayTOAHTUTEN U 00pa30BaHUS UMMYHHBIX KOMILUIEKCOB aHTUT€H-aHTHUTEIIO,
HUPKYJTUPYIOUINX B KPOBU U (PUKCUPYIOUINXCSA B TKaHAX, C PA3BUTHUEM TSXKEJION BOC-
NaJIUTEIbHON peakuuu (0COOEHHO B MUKPOIMPKYJISITOPHOM pyciie, CyCTaBax, MoYKax
U 1p.).

Kpome Onu3koro marorenesa, Al BCEX CHUCTEMHBIX 3a00JI€BaHMI COEIUHU-
TEJIBbHOUN TKAHU SBIISIIOTCS XapaKTEPHBIMU CJICTYIOLIUE YEPTHI:

* MyJIbTU(AKTOPHAIBHBIM TUI TPEIPACIONONKEHUS C ONPEACICHHOW POJIbIO
MMMYHOTE€HETUYECKHX (DAKTOPOB, CBA3AHHBIX C IIECTOH XPOMOCOMOI;

* euHble MOP(OJIOTHYECKHE M3MEHEHUs (I€30praHu3alusl COCIUHUTEITHHOM
TKaHW, (PUOPUHOUIHBIE M3MEHEHUSI OCHOBHOI'O BEIIECTBA COEAMHUTENILHOM TKaHW,
TeHEPATM30BAHHOE MOPAKEHUE COCYJIUCTOTO pyciia — BACKYJIHTHI, TUM(OUIHBIE U
MJ1a3MOKJIETOUYHbIE UH(UIBTPATHI U Ap.);

* CXOJKECThb OTJAENbHBIX KIIMHUYECKUX MPHU3HAKOB, OCOOEHHO B paHHEW CTaJuU
0oJe3Hu (Harpumep, CUHIpoM PeitHo);

* CUCTEMHOCTb, IOJIMOPTAHHOCTh NOPaKEHUs (CyCTaBbl, KOXa, MBIIIIIbI, TOYKH,
CEpO3HbIE 000JI0YKHU, CEPAILIE, JTETKHE);

* 0011IME JTabopaTOPHBIEC OKA3aTENN aKTUBHOCTH BOCIIAJICHMUS;

* 0011IMe TPYNIIOBBIE U XapaKTEPHBIE [T KaX/101 00JI€3HM UMMYHOJIOTUYECKUE
MapKepBhl;

* OM3KME NPUHLUIIBL JedyeHus: (IPOTUBOBOCHANNUTEIbHBIE CPECTBA, UMMYHO-
CyINpeccus, IKCTPAKOPHOpaibHble METOAbl OYUIIEHHUS U IMYyJIbC-KOPTUKOCTEPOUIHAS
Tepanusi B KPU30BbIX CUTYaLIHsIX).

OTHONOrUS CUCTEMHBIX 3a00JIEBAHUI COETMHUTEIbHON TKAaHU pacCMaTpUBAECT-
Csl C MO3ULUNA MYIbTH(PAKTOPHOW KOHIETIIMH ayTOMMMYHHUTETA, COTJIACHO KOTOPOM
pasBuTHE ATUX O0se3HEH 00YCIOBICHO B3aUMOJEHCTBHEM WH(EKIIMOHHBIX, TCHETH-
YECKUX, SHAOKPUHHBIX W BHEIIHECPEAOBBIX (PaKTOpoB (cTpecc, MH(DEKIus, mepe-
OXJIQXK/ICHHE, NHCOJISILUS, TPAaBMa).

Yame Bcero BHEUTHECPEIOBbIE (GAKTOPBI JTMO0 0OOCTPSIIOT CKPHITO MPOTEKAIO-
11yt 00J1€3Hb, TUOO SBISIIOTCSA, IPU HAJTMYUKM T€HETUYECKON MPEAPaCIIONOKEHHOCTH,
IyCKOBBIMM MOMEHTAMH BO3HUKHOBEHHUS CUCTEMHBIX 3a00J1€BaHUN COECTMHUTEIHLHOM
TKaHH. JI0 CMX TOp BEAyTCSl MOMCKH KOHKPETHBIX MH(EKIHOHHBIX 3THOJOTMYECKUX
(GbakTopoB, B MEPBYIO OYEPE/Ib BUPYCHBIX.

B Hacrosiiee BpeMsi HAaKOIJIEHbI KOCBEHHBIE JAHHBIE O BO3MOYKHOU POJIA XPO-
HUYECKOU BUPYCHOU MH(pekiuu. M3ydaercss posib MUKOPHABUPYCOB MPH MOIUMHUO3H-
te, PHK-comepxamux BUpyCOB — NpU KOPH, KPAaCHyXe, Iaparpumile, mapoTure, CH-
CTEMHOM KpacHOM Boi4aHke, a Takxke [JHK-comepxkammx reprnetnyeckux BUPyCOB —
OnireitHa-bapp nuroMmerasoBupyca, BUpyca mpocToro repueca.

XpoHu3alusi BUPYCHOU UH(EKINH CBSI3aHa C ONPECIEHHBIMA T€HETHUECKIMHU
OCOOCHHOCTSIMH OpraHuU3Ma, UTO I[I03BOJIIET TOBOPUTH O HEPEIKOM CEMEWHO-
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TeHETUYECKOM XapaKTepe CUCTEMHBIX 3a00JIEBaHHI COCTMHUTEIHLHON TKaHU. B cemb-
X OOJIbHBIX, [0 CPABHEHHUIO C CEMbSIMU 3JI0POBBIX M C MOIMYJISIMEN B 1IEJIOM, Yallle
HAOJIIOIAOTCSL Pa3IMYHbIE CUCTEMHbIE 3a00JIEBaHMS COCAMHUTENIBHOW TKaHU, OCO-
OCHHO Ccpel POJICTBEHHUKOB MEPBOM CTETIEHU POJCTBA (CecTep U OpaTheB), a TAKKe
0oJiee yacToe NopaKEHNEe MOHO3UTOTHBIX OJM3HELIOB, YEM JIU3UTOTHBIX.

MHOro4HCIIEHHBIMA HCCJIEIOBAaHUSIMHA [I0OKa3aHa acColMalrs MEXAY HOCH-
TeNbCTBOM onpeaesieHHbIX HLA-aHTUTeHOB (KOTOpBIE pa3MEIIaroTCsd Ha KOPOTKOM
MJIe4e IIeCTOM XPOMOCOMBI) M PAa3BUTUEM KOHKPETHOTO CHCTEMHOTO 3a00JICBaHMSI
COCMHUTEIBLHON TKAHU.

JI71st pa3BUTHSL CUCTEMHBIX 3a00J€BaHUN COCTMHUTEIILHON TKaHU HauOOJIbIIEe
3HaueHue umeetr HocutenbcTBO II kmacca HLA-D-renoB, nokanusyrommxcsi Ha 1o-
BEPXHOCTH B-11MQpOIMTOB, AMUTENINATBHBIX KIETOK, KJIETOK KOCTHOTO MO3ra U JIp.
Hanpumep, cucremHas kpacHasi Boi4aHka accouunpyercsa ¢ DR3-antureHom rucro-
coBMeCTUMOCTH. [Ipu cucTtemMHON CcKkieponepMun oTMedaeTcss HakoruieHne Al, B8,
DR3-anturenoB B couerannu ¢ DR5-anTtrrenom, a npu nepsudHoM curapome Ille-
rpeHa — Bbicokas cBa3b ¢ HLA-B8 u DR3.

Takum o0Opa3oMm, MEXaHU3M Pa3BUTHUS TAKUX CIOXHBIX U MHOTOJHUKHUX 3a00J1e-
BaHUM, KAKUMU SBJISIIOTCS] CUCTEMHBIE 3a00JI€BaHUSI COCTUHUTEILHON TKaHU, JO KOH-
1a He u3ydeH. OQHaKO MPaKTUYECKOE MPUMEHEHNUE NUArHOCTUYECKUX WMMYHOJIOTH-
YECKUX MapKepoB 3a00JIeBaHUs U ONPECICHUE €r0 aKTUBHOCTHU MO3BOIUT YJIYUIIUTh
MIPOTHO3 MIPH ITUX 3a00JICBAHUSX.

Cucremnas kpacHas Bonmyanka (CKB) siBnsiercs Hanbonee sSipKuM MpeCTaBU-
TEJIeM CUCTEMHBIX 3a00JIEBaHUM COCIMHUTEIHLHON TKaHU. Y BeJIMUEHUE 3a001eBaeMo-
ctu CKB, TsKenblil XapakTep TEYEHUs, BBICOKUI MPOIEHT MHBAIMIN3ALNN OIpE/e-
JSOT MEIUIMHCKYIO M COIMAJIbHYI0 3HAYUMOCTh JaHHOW TpoOiembl. CHUMOTOMBI
CKB xapakTepu3yloTcs BRIPaXEHHBIM NOTUMOPPU3MOM, 0J1HAKO ouTH y 20% aeteit
HaOII0AaI0T MOHOOPTaHHBIC BapHaHTHI e0toTa 3a0oneBanus. Teuenne CKB 00bpaHO
BOJIHOOOpA3HOE, C Uepe0BaHUEM NIEPUOI0B 000CTpEeHU U pemuccuii. EctecTBeHHOE
pazsutue CKB TpyaHo mojaercsi mporHo3MpoOBaHUI0, OHO YacTO HOCUT MPOTPECCH-
PYIOLIMNA XapaKkTep U MPU OTCYTCTBUU JICUEHUS] MOXKET 3aKaHUMBAThCA JieTanbHO. C
npyroii croponbl, CKB mHOrga mporekaer co CHOHTAHHBIMA PEMUCCUSIMH WIIU KE
BsT0 TssHeTcs nonrue roapl. B memom CKB y mereit otnugaeTcst 6oiiee OCTphIM Hava-
JIOM U TeYeHueM OoJie3Hu, Oosiee paHHEl U OypHOU reHepain3anneii 1 meHee OJaro-
NPUSATHBIM UCXOJIOM, YEM Y B3pOCibIX. HecMOTps Ha omnpeniesieHHbIE YCIIEXH B Jieye-
HUU PEBMATUYECKHX 3a00JIEBAHUM B 11€JI0M, COBEPIIEHCTBOBAHUE MPOTOKOJIOB AHa-
THOCTUKHU U JICYEHUS], ONPEICICHHYIO CTa0MIM3aIMIO0 MoKa3zaTenael 3a001eBaeMOCTH
nerei ¢ CKB, Ha CEerogHAIHNN JEHb YHUCIIO IETEW CO CPEAHETSIKEIBIMU U TSIKEIbI-
MU QopMaMu 3a00JIEBaHMSI OCTAETCSl JOCTATOYHO BBICOKMM. DTO TMOITBEPXKIaeTCs
BBIPAKEHHOCTHIO KIMHUYECKUX IPOSIBICHUNA IMPU MOCTYIUICHUM JETE€d Ha CTaluo-
HapHOE JIEYEHHE, TeMaTOJIOTMYECKUX, MOYEUHbIX U JIPYruX HapyueHul. TpyaHocTh
JTUATHOCTUKH 3TOTO 3a00sieBaHUsI 00YCIIOBIICHA HATUYHEM KIMHUYECKUX «MAacoK», a
TaK)K€ HECBOEBPEMEHHBIM OOpaIlleHHEM 3a MEIUIIMHCKOW MOMOIIbIO, OCOOCHHO [ie-
T€N U3 CENbCKUX PEruoHoB. Ha HgaHHBINM K€ MOMEHT MOXHO KOHCTaTHUpPOBAaTh, YTO
npoOsema cBoeBpeMeHHO# auarnoctuku u jedeHusi CKB ocraercs omgHoM U3 Tpy-
HBIX U JI0 KOHIIAa HEPA3pPEIICHHBIX.
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[TpoGyiemMa cucTeMHOM CKiepoaepMun (cucTeMHOTo ckiepo3a mo MKB-10)
(CC) siBnsieTca OIHOM U3 aKTyallbHBIX HE TOJIBKO B PEBMATOJIOTMH, HO U B pAJie APY-
rux oOrjacTel MeauuuHbl U Ouosioruu. B mociienqHue roabl oTMedaeTcs: OOJIbLION
MPOTPeCC B U3YUEHUH CIIOAKHOTO MaTOreHe3a 3a001€BaHUs: MOJIEKYIISIPHO-KIETOYHBIX
MexaHu3MoB (GuOpo3000pa3oBanus, MUCHYHKIIMU SHIAOTHJIMS, aHTHOTECHE3a, Iapa-
JUTMBbl UX B3aMMOOTHOILIEHUN C ayTOMMMYHOIIATOJIOTHEHN, KaK U MpoOJeMbl KIUHU-
yeckol rereporeHHOCTH CC U OaM3KUX 3a00J€BaHUN CKIEPOACPMHUUECKONU TPYIIIHI.
JlaHHas maTojorusl B MOCJIEIHUE OBl CTajla Yalle BCTPEYaThCsl B AETCKOM U MOJ-
pPOCTKOBOM Bo3pacte. PazButue 3a005ieBaHUs B IETCKOM BO3pacTe MPHUHSITO Ha3bIBaTh
toBeHmwIbHOM ckiepoaepmueii (FOC). Tlpobnema KOC ompenensiercs HE TOJIBKO ee
pacnpoCTPaHEHHOCTHIO U YacCTOTOM, HO, MPEXJE BCEro, MHOTOOOpa3HueM KIMHHUYe-
CKHX IPOSIBIEHUI, CKIOHHOCTBIO K pAHHEMY I'€HEPaJIM30BaHHOMY IIPOLIECCY C Pa3BU-
THEM Tepudepruueckrx U BUCLEPATIbHBIX MOPAXKEHUN NPU MPOrPECCUPYIOLEM Teue-
HUU, YTO SIBJISIETCS MPUYMHON PA3BUTHUSI MHBAIUIHOCTH M JETAJIbHBIX MCXOJ0B. Lle-
JICHANIPaBJICHHOE U3YYEHUE MAJIOM3BECTHOW BHUCIIEPATIBLHON MAaTONOTUU (COCYIUCTOMH,
CYCTaBHO-KOCHO-MBIIIEYHOH, MOPAKEHUE JIETKUX, CEP/ILIa, MUILIEBAPUTEILHOTO TPAK-
Ta ¥ MOYEK) BBISIBUIO OOJBIION NOJIUMOPPU3M KiMHUYecKor kapTunbl CC u kapau-
HaJbHO U3MEHUJIO MPEACTABICHUS O OOJIE3HU.

HayuHble JOCTH)KEHHUS MOCIEAHUX JIET B BONPOCAX KIMHUYECKOW PEBMATOJNO-
MU 1 MMMYHOJIOTHH TPUBEIU K pa3pabOTKe W BHEAPEHUIO HOBBIX METOJOB JIHATHO-
CTUKU W JICUCHUs] peBMaTHUECKHX 3aboineBanuil y nereit. [Iporpecc B Ouonoruu u
MeAUIMHE B KOHIIE XX BEKa pacHIMpui BO3MOKHOCTH (papMaKOTEparnuyu peBMaTOU/I-
HOT'O apTpUTa C MPUMEHEHUEM OMoJIoTHYecKoi Tepanuu. bruonornueckas tepamnus —
3TO KOMIUIEKC JIe4YeOHBIX MEPONPUATUN IO pealu3aliy NaTOr€HETUYECKOTO MpUH-
una JiedyeHus: O00Je3HEH C MCIOJIb30BAaHUEM JIEKAPCTBEHHBIX CPEACTB, OJIOKHUPYIO-
IIUX, 3aMEHSIOUUX WM UMHUTUPYIOIUX 3PQPEKThl 3HIOT€HHBIX OMOJIOTMYECKH aK-
THUBHBIX BelIECTB. bpuin pa3paboTaHbl NPUHLMUIHAIBHO HOBBIE MPOTHBOBOCIAIIH-
TeJbHBIC JICKAPCTBEHHBIEC CPENICTBA, OOBEAMHSIIONIMECS OOIIMM TEPMHUHOM «TEHHO-
WH)XCHEPHBbIE OMOJOTHYECKHE JICKAPCTBEHHBIE CpeAcTBa». OHM MPUMEHSIIOTCS IS
Ononornueckoi Tepanuu 0osie3HEH, MaToreHe3 KOTOPHIX BKIIOYAET BOCTIAJIEHUE, JTH-
XOpaaKy, UMMYHONATOJOTMYECKHE CHUHAPOMBI, OIYXOJEBbI Ipouecc. B cBsi3u c
OOJIBIIMM KOJMYECTBOM «MOJEKYI-MHIIEHEH», BO3JCHCTBIE HA KOTOPHIE MOTEHIIH-
IbHO MOXET MOJAaBIsATh MMMYHHOE BOCHAalIeHHE, pa3paboTaH UENbId psn JieKap-
CTBEHHBIX CPEJICTB U3 3TOM I'PYIIIHI U €Ille HECKOJIBKO MPEenapaToB NPOXOIiT KIMHU-
YECKHE UCIIBITaHUSI.

JlabopaTopHasi ITMATHOCTHKA PeBMATHYeCKUX 3200/1eBaHU A

[To coBpemenHoM Kiaccudukauu pepmatnueckue 3aboneBanus (P3) oTHocsT-
Csl K Tpynrne UMMYHOBOCHAIUTENbHBIX OOJIE3HEH uesoBeKa, B MaTOreHe3e KOTOPBIX
KJIFOUEBYIO POJIb UTPAIOT ayTOMMMYHUTET U ayTOBOCIHAJIEHUE, CBSI3aHHBIE C TE€HETH-
YECKU JETEPMUHUPOBAHHBIMU WU HHIYIIUPOBAHHBIMU (PAKTOpaMH BHEIIHEW Cpe.bl
(uHekuun, KypeHue u ap.) re@eKraMyd aKTUBAMU TPUOOPETEHHOTO U BPOKAEHHOTO
MMMYHHOTO OTBETA.
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OcHoBHas 11e7b Tab0paTopHO nuarHoCTHKU P3 — momydeHne oOBEKTUBHOMN
uH(pOpMAaIMU O HATUYUU U XapaKTepe UMMYHOIATOJIOTMYECKUX U3MEHEHHH y o0cIe-
JyeMOro MalMueHTa, YTo SBJISETCS BAXKHBIM UHCTPYMEHTOM JIJIsl pAaHHEW JTUArHOCTUKH,
OLICHKU AKTUBHOCTH, TSKECTU TEUEHUs, MPOTHO3a 00Je3HU U 3((PEKTUBHOCTH TMPO-
BOJMMOM TEPAIUU.

BaxxHoit 3amayeii ctaHgapTU3aluu J1abopaTOpHOM IUarHOCTUKU P3 sBisercs
COTIOCTAaBJIEHHWE U TAPMOHM3AIIUSI UMMYHOJIOTHYECKUX TECTOB C MEXIYHAPOIHBIMU U
HallMOHATBHBIMA PEPEPEHTHHIMA MaTepHUaiaMU (aTTECTOBAHHBIMU CTAaHIAPTHBIMU
oOpasiiamMu) U METOJIaMU MCCJIEOBaHMM, Oa3aMu JaHHBIX O pedepeHTHBIX MpeIenax
aHATM3UPYEMbBIX OMOMapKEepPOB, AITOPUTMAMH OIEHKH MOJTYyYEHHBIX PE3yIbTaTOB.

Hecneunduueckue HapymieHuss UMMyHUTETa (THIEPUMMYHOTTIOOYIUHEMUS,
CHUKCHUE KOHIICHTPAIIMM KOMIUIEMEHTa) MOTYT KOCBEHHO yKa3blBaTh Ha Pa3BUTHE
cucteMHOTo P3 1 ciykat nmokazaHusIMHU sl KCCIICIOBAHUS ayTOAHTUTET.

OCHOBHBIMM JTMArHOCTHYECKUMHM JIA0OpaTOpHBIMU MapkepamMu P3 sBisitoTCs
anTunykieapuoslie antutena (AHA), pesmatonansiii pakrop (P®D), anturena k mut-
pyJutnHUpoBaHHBIM OenkaM (AlLLB), anTuHelHTpodUIbHbIE IUTOIIA3MATUYECKUE aH-
tutena (AHLIA), antudgoconunuansie anturena (ADJI).

Haunbonee nosiesHbiMu Mapkepamu ocTpoda3oBoro orsera npu P3 sBisitoTcs
COD u C-peaxtuHslii 6e5ok (CPB). OTu nokazarenu no3BOJISIOT OIEHUTh BOCIIAJIU-
TEJIbHYI0 aKTUBHOCTh 3a00JICBAHUS, XapaKTep MPOTrPEeCCUPOBAHUS U MPOTHO3 MCXO-
JIOB XpPOHUYECKOTO BOCIMAJIUTENBHOTO Tpoliecca, a Takke dPPEeKTUBHOCTh MPOTUBO-
BOCHAJIUTEIBHON TEpaIIH.

[Ipu BocnaneHun B CHIBOPOTKE KPOBU YBEIUUHMBAETCS cojepx aHue GuOpuHo-
reHa (0JIHOTO U3 OEJIKOB OCTPOM (ha3bl BOCIHAJIEHUS), YTO MPUBOIUT K arritOTHHAIIUH
sputpounToB U NoBbIIeHUI0O COJ. TToBbimeHne COD cBUAETENBCTBYET O BOCIAJIE-
HUU, HO HE MO3BOJIAECT ONPEIETUTh ero mpuuuHy. [Ipy ayronMMyHHBIX 3a001€BaHUSAX
n3meperrne COD mO3BOJISET OMPENSTUTh CTAaNI0 3a00eBaHs (000CTpeHNEe UK pe-
MUCCHS ), OTICHUTH €T0 aKTUBHOCTH U 3(h(PEKTUBHOCTH JICUCHHUSI.

LE-kmerkn (Lupus Erythematosus cells — kimeTkn kpacHO¥ BOJYaHKH) TpE/I-
CTaBJISIOT COOOM HEUTPODUIIBI WM MOHOITUTHI, COAEPIKAIINE KPYITHbIE TOMOTEHHBIC
0a30¢IpHBIC BKITIOYEHUS. DTH BKIFOYCHUS TIPEICTABIIIOT CO00H (haronuTUpOBaHHBIC
s/ipa pa3pylIeHHX KIJIETOK, MOKPBITbIC aHTUHYKJICAPHBIMU aHTUTENIaMU. BhisiBieHue
LE-kiieToK sIBIsI€TCS TPYAOEMKHM M HEIOCTATOYHO YYBCTBUTEIBHBIM METOJOM Jia-
6opatopHoit nuarHoctuku CKB, mostomy deituac B OOJIBIIMHCTBE J1a00OpaTOPUd JIst
JTUArHOCTUKM ayTOMMMYHHBIX 3a00JI€BaHUN HCHOJB3YIOT METOJ, OCHOBAHHBIC Ha
OTpeeIeHUN AaHTUHYKJICAPHBIX aHTUTEN.

Hpyrue nadoparopubie 6MomMapkepbl P3 (IUTOKKWHBI, MapKepbl aKTUBAIIMKU H-
J0TeNsl, UMMYHOTJI00YJIMHBI, UMMYHHbIE KOMILUIEKCHI, KPUOTJIOOYIMHBI, KOMITOHEH-
Thl CUCTEMBbI KOMIUIEMEHTa, CYONOMyIsUU JTUM(GOIUTOB, T€HETUUECKUE MapKepHl,
MOKa3aTeIi MeTa0oJIM3Ma KOCTHOW M XPAIIEBOW TKaHHW, MapKephbl arornTo3a u Jp.)
MMEIOT MEHbIIIEE KIMHUYECKOE 3HAUCHUE MO CPABHEHUIO C ayTOAHTUTEIAMHU U TOKa-
3aTeNs M OCTPOH (ha3bl BOCTIATICHUS.

[lenTpanpHOE MECTO B JIabOpaTOpHOI nuarHoctrke P3 3aHmMaioT ceposorude-
CKHE€ TECThI, CBSI3aHHBIE C OOHAPYKEHUEM IUPKYJIUPYIONIUX ayToaHTUTelN. [lonoxu-
TeJbHBIC PE3YyJbTAThI ONPEACICHUS AyTOAHTUTEN BXOAT B YUCIIO JUATHOCTUYECKHUX



11

KpUTEPUEB CUCTEMHBIX P3; HCMOIB3yIOTCA U1 OLEHKH aKTUBHOCTH M ITPOTHO3a 3TUX
3a00J1€BaHUM; UTPAIOT BAXKHYIO poJib B nuarHoctuke P3 Ha paHHel cranuu; MO3BO-
JS0T UACHTU(GULIUPOBATH OTAENbHBIE KIMHUKO-1a00paTopHbie cyOTumnsl P3; cioyxkar
MPEAUKTOPAMU PA3BUTHUS ayTOUMMYHHBIX P3 y 6€CCHUMIITOMHBIX MalMEHTOB.

[Ipn ayroumMmyHHBIX P3 TecTpoBaHME ayTOAHTUTEN MPOBOJIUTCA, B IEPBYIO
o4epellb, C LENbI0 MOATBEPKICHHS AUArHO3a Yy MALMEHTOB C HENOCTATOYHBIM YHUC-
JIOM KJIMHUYECKHUX TposiBiieHui. OOHapyKeHUE ayTOAHTHUTEN MPU OTCYTCTBUU KIIHU-
HUYECKUX NPHU3HAKOB HE SABIISIETCS JTOCTATOYHBIM JJIA IMOCTAHOBKHM JMAarHo3a ayTo-
MMMYHHOTO 3a0oJieBaHusi. OTMEUEHO HapacTaHUE YACTOTHI BBISBJICHUS ayTOAHTUTEN
y JIUI] TIOKUJIOTO U CTapYECKOro BO3pacTa, Ha (pOHE MpHeMa JIEKApCTBEHHBIX Mperna-
paToB, IPH BUPYCHBIX M OaKTEPUATHHBIX WHMEKIUAX, 37TOKAYECTBEHHBIX HOBOOOpa-
30BaHUSX, Y 3J0POBBIX POJICTBEHHUKOB OOJIbHBIX AyTOUMMYHHBIMU 3a00JIEBAHUSMU.

[Tpu oneHKe KIMHUYECKOIO 3HAYEHUS ayTOAHTUTE]I HEOOXOJMMO YUYUTHIBATH
CTOMKOCTh M BBIPAXKEHHOCTh MX TuUneprpoaykuuu. Ilpu mHpexkuusx Hadmomaercs
YMEPEHHOE TPAH3UTOPHOE OO0pa30BaHUE AYTOAHTHUTEIN, a MPU ayTOMMMYHHBIX 3a00-
JIEBAHUSAX — CTOMKAs BBIPAXKEHHAS TUIEPIPOTYKIIHS.

Anmunyxneapuoie anmumena (AHA) — 310 rereporeHHas rpymnrmna ayToaHTUTe,
pearupyromux ¢ pa3IMyHbIMU CTPYKTYpaMH KJIETOYHOTO si/pa.

«30JI0TBIM CTaHAAPTOMY» U MEPBUYHBIM CKPUHUHTOBBIM METOJIOM ONpEeAeICHUS
AHA B CBIBOPOTKE KPOBH SIBJISIETCSI PEAKLMS HENPSMONM HMMYHODIHOOPECUEHIUU
(PHU®). [Tpu onpenenenun AHA metonom PHU® ux 0603Ha4ar0T KaKk aHTHHYKJIE-
apubiii pakrtop (AH®D). [Ipu onenke pesynbratoB PHU® ykazpiBaeTcss MakcuMaib-
HBIA TUTp 0OHapyxeHuss AH® B uccienyeMbIx CbIBOPOTKaX, a TAKKE MHTEHCUBHOCTD
U TUI UMMYHO(DIIOOpECHEHIMN. XapaKTep CBEUEHHsI OTpa)kaeT MPHUCYTCTBUE pas-
anuHbIX THIOB AHA, B ompeneneHHON CTENEHH CHeU(UYHBIX Ui psijfa ayTOUM-
MyHHbIX P3. lud¢dy3Hoe cBeueHne HauMeHee CelUPpUUHO U BCTPEUaeTCs Yalle Ipu
CKB, nexapcTBEeHHO# BOJYAHKE M APYTUX ayTOUMMYHHBIX 3a00JI€BaHUX, a TAKXKE Y
noxunbix. [lepudepuueckoe (kpacBoe) cBeueHue HaOMIOIACTCs, KOTa B HCCIeaye-
MO chIBOpOTKE mpeobnanatot antutena Kk JJHK. DToT Tun cBeyenus gacto BCTpeya-
eTCsl IPU BOMYaHOYHOM Hedpute. [IaTHHCTOE (Kpamyaroe) cBeueHHE OOYCIOBIECHO
aHTUTETAMHU K SKCTParupyeMbIM SIZICPHBIM aHTHTE€HaM U OOBIYHO HAOIIOJaeTCs Ipu
CC, cmemanHOM 3a00J€BaHUM COCIMHUTENIbHOU TKaHu, cuHapome lllerpena, nexap-
CTBEHHOH BosyaHke. HykneonsipHoe cBeueHrne 0OyCIIOBIEHO aHTUTENaMU K pUOOHY-
Kieonporeuny U xapakrepHo mist CC, uHOrga BCTPEYaeTCss U NMpU JPYTUX ayTOUM-
MYHHBIX 3200JICBaHUSX.

Jpyrue CKpUHHMHTOBble MeToAbl omnpeaenenus AHA, takue kak umMmyHodep-
MeHTHBIH aHanu3 (MIDA), HOBbIe METOIbI TBepA0(ha3HOTO aHAIM3a, YCTaHABIUBAIO-
M€ HaJU4YUE B ChIBOPOTKAX AHTHUTEN K CMECHU SIAEPHBIX AHTUIECHOB, YBEIWYUBAOT
IIPOLEHT JIO)KHOOTPULIATENIBHBIX U JIOKHOIOJIOKUTEIBHBIX PE3YJIbTaTOB U HE MOTYT
3ameHuTh TecTupoBanue AH® ¢ nomoibto PHU®.

VY MauueHTOB C MOJIOKHUTENIbHBIMU pe3ynbTaTamu onpeneneHuss AH® peko-
MEHJyeTCsl MPOBEJCHUE TIOJITBEPKIAIONINX TECTOB Ha crnenududeckue AHA k oT-
nensHbIM saepHbiM anTureHam (HJIHK, Sm, SSA/Ro, SSB/La, Scl-70, PHII), wuc-
nonb3yss Meronpl MDA, ummynoOnorrtunra (MbB), asoitHoit ummyHoauddy3uu
(AN [), xontpummyHnosnektpodopesa (KUDD) u ap. Hexotopsie Tuner AHA (anTn-



12

uentpomepusie, PCNA, anturena k mutotndeckomy anmapaty kinetku-NUMA) o6-
HapyXHUBarTCsl ToJbko Merogom PHU® na HEp-2 kierkax, yTo MCKiIrOYaeT HEOO-
XOJIUMOCTh UX JAJIBHEHUIIIETO UCCIEOBAHUS C TOMOIBIO MOATBEPAKAAIOIINX TECTOB.

Hopmanbubie Tutpel AH® B CHIBOpOTKE KpOBH cOCTaBisAOT <1:40 mpu uc-
M0JIb30BAaHUU KPUOCTATHBIX CPE30B MEUYEHU WM MOYEK JTAOOPATOPHBIX >KMBOTHBIX U
<1:160 npu ucnonszoBanuu HEpP-2 ximerok. AH® B tutpe 1:40 BhIsBISCTCS Y 25-
30% 3mopoBeix moael, B Tutpe 1:80 —y 10-15% 310poBeix mroaei, B Tutpe 1:160 u
BbILIE — Y 5% 3I0pOBBIX JIFOIEH.

Omnpenenenne AH® saBisieTcsi CKpUHHUHTOBBIM JTAOOPATOPHBIM TECTOM, MMPUME-
HSEMBIM JUISl UATHOCTUKH peBMaTtuueckux 3abosneBannii: CKB (mmooxutenpHbIe pe-
3ynbrathl oOHapyxkeHuss AH® cmyxat nuarnoctuueckum kputepuem CKB) u CC,
cuapoma Illerpena  (CIL), accomuupytomerocs ¢ CKB, monumunosu-
ta/nepmaromuosuta (ITM/JIM). TlosutusrHocts Mo AH® paccmarpuBaercst B Kaue-
CTBE JUArHOCTUYECKOI'0 KPUTEPHsS JICKAPCTBEHHOW BOJYaHKH, CMEIIAHHOTO 3a0o0Jie-
BaHUS COCIMHUTEIBHON TKaHM, ayToMMMyHHOro rematuta. AH® sBnsercsa odeHb
MOJIC3HBIM MApPKEPOM JIJIsl OIEHKH MPOTHO3a U MOHUTOPUHTA TEYEHHUS FOBEHWIHHOTO
PEBMATOMAHOTO apTPUTa B COUETAHHM C YBEUTOM M BTOpUUYHOTO deHOMeHa PeitHo,
ACCOLIMUPYIOILETOCS C CUCTEMHBIMU P3.

Pexomennyemas yacrora onpenenenns AH® cocrasnser 1 pa3 B 6 mecsueB —
1 rox.

Aumumena x oezoxcupubonykieunosou xkuciome ([JHK) nompaznenstorcs Ha
JIBa OCHOBHBIX THIIa: aHTUTEJIA, pearupyroliue ¢ AByxcrnupanbHoi (HatuBHOM) JJHK
(ncIHK — dsDNA) u anTHTENa, pearupyrolye ¢ OAHOCIMPAIbHON (ICHATYpUpPOBaH-
Hoi) (oc/THK — sSDNA).

Antutena k JJHK sBistorest ceposornueckum mapkepom CKB. AHtuTena k
ncJIHK 6onee cnenuduunst qis nuarnoctuku CKB, yem anturena k ocJIHK, koto-
pBI€ IPUCYTCTBYIOT B CBIBOPOTKAX OOJBHBIX MPHU APYTUX P3 v HE MMEIOT CYIIECTBEH-
HOT'O JIMaTHOCTUYECKOTO 3HAUYCHMUSI.

CranpaptHeiMH MeTogaMu onpeaeneHus anturen K 1c/JHK B ceiBopoTke Kpo-
Bu ciyxkat MDA, PHU® u pagnonmmyHnbiid ananu3 (PHUA). ITepBUUHBIM CKpUHUH-
TOBBIM TecToM sl ooHapykeHus: antuten k AcJIHK sBisercs meton UDA. C ero
IIOMOUIBIO OMPEAENSAIOTCS KaK HU3KO, TaK M BBICOKO aBuAHbIE aHTUTENa K Ac/IHK,
Y10 00YCIaBIMBACT MEHBIIYIO CIIEIU(UUHOCTD TAHHOTO T€CTa MO CPABHEHUIO C JPY-
rumu Metonamu. UDA BwisiBaser 1gG- u IgM-anturena x nc/IHK, mpu stom
HauOoJIbIlIee KIMHUYecKoe 3HaueHne umerot 1gG-anturena k ac/IHK. Ilpu nonoxu-
TenbHbIX pe3yibTatax MDA antuten x nc/IlHK pekomenayercs mpoBeneHHe MOA-
TBepXKAaronmx TtectoB, Bkatoyas PHU® u PUA, obmanarommx MEHBINEH 4yBCTBU-
TEJIBHOCTBIO, HO 0OoJiee BBICOKOW crenuduuHocThio st quarnoctuku CKB. Mero-
nom PHU® seisBasitores 1gG- u IgM-anturena k nc/IHK Cco cpenneli aBuiHOCTHIO.

Hopmanbhbiii ypoBenb antuten k AcJIHK npu tecTupoBaHuu ChHIBOPOTOK C
nomotnipto MDA cocraBiuser <10-20 ME/mn (B 3aBUCUMOCTH OT (UPMBI-
U3rOTOBUTENSI KOMMeEpuUeckux HabopoB pearentoB), PHU®D - <1:10, PUA - <7

ME/min. V 310poBeIX Jitofel yactota oOHapykeHus antuten k aJIHK He npesbimaer
2,5%.
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TectupoBanue antuten k Ac/JJHK urpaer OGonburyto posb s AMarHOCTUKU
CKB y nanueHToB C MOJIOKUTEIbHBIMU pe3yabTaTtaMu onpeaeneaus AH®. Hanuuue
antuten k AcJAHK sBusercss oOsi3aTenbHbIM auarHoctudeckum kpurepuem CKB.
Onpenenenue anturen K 1cJIHK npu CKB nmeer 3HadueHue 11 OIEHKH aKTUBHOCTH
MaTOJOTUYECKOTO MPOLECca U MOopaXeHUs: nodeK. OJTHAKO MOJIOKUTEIIbHBIE PE3YJIb-
TaThl oOHapykeHus antuten K aAc/JJHK He mo3Bossi0T 1OCTOBEPHO MPOTHO3UPOBATH
oboctpenuss CKB. Ilpu npyrux P3 tectupoBanue antuten k Ac/IlHK He umeror
00JIBIIOTO 3HAYEHHMsI, TAK KaK OHH BBIABIIIOTCS OYeHb peako (<5% cily4yaeB) U B HU3-
KUX TUTpAX.

Pexomennyemast yactora onpeaenenusi anturen k n1c/JHK cocraBnsier 1 pa3 B
3 Mmecsua.

Anmumena x eucmonam. I'dCTOHBI IPEACTABISAIOT COO0H OCHOBHBIE OCIIKOBBIC
KOMIIOHEHTHI Sijpa KJIETKH, KOTOphIe Toapa3aeisatorcs Ha 5 kinaccoB (H1, H2A, H2B,
H3, H4). CtangapTHBIMU METOIaMU ONIPEACIICHUSI aHTUTE K TUCTOHAM B CHIBOPOTKE
kpoBH sBisit0TCA UPA u b, BepxHss rpaHuiia HOPMbI aHTUTEN K TUCTOHAM IIPU Te-
CTUPOBAHHUH CHIBOPOTOK ¢ moMotibio MDA cocrasnsger <40 EJI /mn (3aBucHT OT pe-
KOMeHAaIui (PUPMBI-U3TOTOBUTEIISI KOMMEPUYECKUX HAOOpOB peareHTOB). Onpenaerne-
HUE aHTUTEN K TUCTOHAM B pAJE CIy4aeB UMEET 3HAYEHUE JIs1 AUArHOCTUKH JIeKap-
CTBEHHOM BoyyaHKH. [0 JaHHBIM OMUCATENbHBIX UCCIEIOBAHUN, aHTUTENA K TUCTO-
HaM Hau0oJiee 4acTO BBISBISIOTCS MPHU JEKAPCTBEHHON BOJYAHKE, MHAYLUPOBAHHOM
MPOKAMHAMUJOM M THJIpAJIa3uHOM, OJIHAKO MOTYT ONpPENEsIThCs y OONIbHBIX, IPUHU-
MAIOIIUX JIaHHbBIE MperapaThl, HO HE UMEIOIINX CUMIITOMOB BOJYaHKU, U Y OOJIbHBIX
CKB.

PexomennyemMas yacToTa onpeaeieHusl aHTUTENl K THCTOHAM cocTaBiisieT | pas
B 6 MecsieB — 1 roa.

Aumumena x Hykneocomam (AHTUXPOMATHHOBBIE aHTUTENA, anTtutena k JIHII,
LE-knerounsiii (hakTop) B3aMMOAEWUCTBYIOT ¢ smuTomamu Komruiekca H2A-H2B-
JIHK.

CraHgapTHBIMH METOJAMH OIPENESICHUs aHTUTEN K HYKJIEOCOMaM B CBIBOPOT-
ke kpoBH sBIsiOTCS MDA, Ub, LE-kierounslii TectT. BepxHsis rpaHuiia HOpMbI aHTH-
TEJI K HYKJIEOCOMaM NpPU TECTHPOBAHUM CHIBOPOTOK ¢ momoupo MDA cocrasiser
<20 EJl /mn (3aBUCHT OT peKOMEHIAINI (PUPMBI-U3TOTOBUTENSI KOMMEPUECKUX HA0O-
poB pearentoB). Omnpenenenue 1gG-aHTuTeNn K HYKJI€OCOMaM HMMEET 3HAYCHHE IS
nuarHoctuk CKB u nekapCTBEHHON BOYAHKU, UHAYIIMPOBAHHON NMPOKAMHAMHUJIOM.
OOHapyXeHue aHTHUTENl K HYKJIEOCOMaM acCOLUUPYETCS ¢ MOpPaKEHUEM MOYEeK MpH
CKB u pa3BuTHeM ayTOUMMYHHOTO Trenaturta tumna 1.

PexoMeHyeMas yacToTa ONpeesICHUsl aHTUTEN K HYKJIEOCOMaM COCTaBIsIET 1
pa3 B 6 MecsiuieB — 1 rog.

Aumumena k s3xcmpazupyemvim sioepuvim anmuzeenam (I5A) cBsI3bIBaIOTCS C
BOJIOPACTBOPUMBIMU SIACPHBIMH @aHTUT€HAMU U MOJAPA3EISAIOTCS Ha aHTUTeNa K Sm,
U1PHII, Ro/SSA, La/SSB, Scl-70 u Jo-1.

B kadyecTBE NEPBUYHOrO CKPUHUHIOBOIO TECTa JUIsl BBISBICHUS AHTUTEN K
O4A pekomennyercs onpeaeneane AH® meroqom PHU®. CornacHo Mex1yHapoa-
HBIM CTaHAapTaM IPH MOJOKHUTENBbHBIX pe3yibratax ucciaeaosanuss AH® nposoast-
cs 1Ba U OoJsiee MOATBEPKIAIOIIUX TECTa Ha HAIWYUE aHTUTeN K DSA, B ToM uucie
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NOA, TN, KUDD u Ub. UDA umeeT BBICOKYIO YyBCTBUTEIBHOCTh, HO HEIOCTA-
TOYHYIO CIeIM(UYHOCTD U UCIIOJBb30BYETCA JIJIsl CKpUHUHTA aHTUuTeN K DA y AHO-
MOJIOKUTENIbHBIX OOJBHBIX C MOCIEIYIOUUM TECTUPOBAHUEM CHIBOPOTOK IPHU IMTOMO-
T MEHEE YyBCTBUTEIBHBIX, HO Oosiee cnieruduanbix MetoaoB (b, KUDD, JIN]I).

Anumumena k Sm (Smith) aumueeny. Sm aHTUTCH COCTOUT U3 5 MaJIbIX SACPHBIX
(ms1) PHK (U1, U2, U4, U5, U6), ca3zannbix ¢ 11 u 6osee momunentuaamu (70 Kd,
A, B/B', C, C, D, E, F, G). [Ipu CKB anturena k Sm pearupytot ¢ B/B’ u D nosmu-
nentuaamu, oommmu s UL, U2, U4/U6 msPHII, yuacTByromnux B CIuTaliCHHIE TIpe-
MPHK. CranmapTHeiME METOJaMU ONPENIETICHUSI aHTUTET K SM B CHIBOPOTKE KPOBH
sBisitoress UOA, b, I u KNDO.

BepxHsis rpaHuiia HOpMbI aHTUTEN K SM MpHU TECTUPOBAHUHU CHIBOPOTOK C TIO-
mompto UDA cocraBiaser <25 EJl/mMn (3aBucHT OT peKOMEHAAMA (PUPMBI-
M3TOTOBUTENISI KOMMEPYECKHUX HAOOpOB peareHToB). [lonoKuTenbHBIE pPe3ybTaThI
OTIpeIeIICHUS aHTUTET K SM SBIIIOTCS CIICMU(PUIHBIM CEPOTOTHICCKUM MapKEPOM H
muarHoctunyeckuM kputepuem CKB, ogHako HE WMEIOT TOJB3BI JJIS OIICHKHA aKTHB-
HOCTH W XapaKTEPHUCTUKU CYOTHIIOB 3a0oJjieBaHMs. PEKOMEHIyeTCs OJHOKpPATHOE
OTIpe/IeIICHUE aHTHTET K SM.

Aumumena x UIPHII pearupyroT ¢ 6enkoBbiMu komrnoneHTamu (70 kDa, A u
C) U1 manoro siaeproro pudonykieonporenna (U1l maPHIT).

CranpaptasiMu MeTogaMu onpeaenienus antuten k UIPHII B ceiBopoTke Kpo-
Bu sBisitorcs MDA, Ub, TNl u KUD®. BepxHsia rpaHuiia HOPMbl aHTHUTEN K
U1PHII npu TectupoBanuu chiBOPOTOK ¢ momoibio MDA coctaBisier <25 EJ| /mn
(3aBUCHUT OT peKOMeHJaIui (PUPMBI-U3rOTOBUTENS KOMMEPUYECKUX HaOOpOB pearcH-
ToB). BrisiBnenue anturen k U1PHII B Bricokux TUTpax MH(POPMATHUBHO JJIS1 JUATHO-
ctuku C3CT; menee undopmatuBHo s quarHoctuku CKB; umeer 3HaueHue yist
nporHo3upoBanusi HebnaronpusTHoro TeueHuss CKB ¢ pazButuem Tspkenoro mopa-
’KEHHsI BHYTPpEHHUX OopraHoB. B ceiBopoTkax 60% OOIBHBIX C MOJOKUTEIBHBIMH Pe-
synbTaTamu onpeneneaus antuten k U1PHII BeisiBasitoTest antutena k Sm.

Pexomennyemast yactora onpenenenus anturen k. U1PHII cocrasnsier 1 pas B
3 mecsna.

Aumumena x SS-A/Ro (Robert). SS-A/R0 anturen npejacrapiseT coO0H MOJH-
nenTuabl 60 kKDa u 52 kDa, obpasyromue komiuiekc ¢ ROPHK (hY1, hY3 u hY5).
CrangapTHBIMH METOJAaMH onpejeeHus aHTuTel K SS-A/RO B CBIBOPOTKE KPOBH
seisitotess MDA, B, IN]] u KUD®. Bepxuss rpanuia Hopmbl antuTel K SS-A/RO
IIPU TECTUPOBAHUH CHIBOPOTOK ¢ rmoMoIsio MDA cocrapisier <25 EJI /mit; aHTHTEN K
SS-A/Ro-52 kDa u SS-A/R0-60 kDa <10 EJI /min (3aBUCHT OT pekoMeHaaiui dup-
MBbI-M3rOTOBUTENS] KOMMEPUYECKUX HAOOPOB pEareHTOB).

Anturena k SS-A/R0 o6HapyxkuBatoTcs B ceiBopoTkax 40-80% GompHbIX CII
1 30-50% 6onpHbIX CKB. ¥V 50% 6o0nbnbix CII u CKB antutena pearupyot ¢ 0en-
kamu 60 kDa u 52 kDa, y 40% 6oxpabix CII — Ttompko ¢ 6emxkom 52 kKDa u 'y 20%
6opHBIX CKB — Tonbko ¢ 6enkom 60 kDa xomrutekca SS-A/RO. TlonoxutensHbIe
pe3ysbTaThl 0OHAPYKEHUS aHTUTEN K SS-A/RO ABIAIOTCS TUArHOCTHUYSCKUMHU KpUTE-
pusimu nepsuuHoro u BropuuHoro CIII. ¥V manmentroB ¢ CKB mnonoxutenbHble pe-
3yJIbTaThl TECTHPOBaHUs aHTUTENd K SS-A/RO acconuupyrorcst ¢ GoToCceHCHOMIN3a-
uueit, CIL, runepnpoaykuuei PO.
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Pexomenmyemast yacrora onpeneneHus anturen kK SS-A/Ro cocrasmsier 1 pa3 B
3 Mecs1a.

Aumumena x SS-B/La (Lane). SS-B/La anTuren — HyKJI€OLUTOILIA3MaTHYC-
ckuii komiuieke 48 kDa ¢dochonporenna ¢ Ro PHK (hY1-hYS5), sensrommuiics tep-
MUHJIBHBIM TPAaHCKPUIIIHOHHBIM (pakTopoMm st PHK mommmepaser 1.

CrangapTHBIMH METOJaMH onpeaeicHus antuten Kk SS-B/La B cwhIBOpoTke
kpoBu siBisitoTcs UOA, Ub, TN u KUD®. BepxHsis rpaHuiia HOPMbI aHTUTEN K SS-
B/La npu TectrpoBaHun ChIBOPOTOK ¢ momoribio MDA cocrasuser <25 EJl /mn (3a-
BHUCHT OT PEKOMEHIAINH (PUPMBI-U3TOTOBUTEISI KOMMEPUYECKUX HAOOPOB PEareHTOR).

Anturena k SS-B/La o6napyxusatorcst y 40-50% 6onbabIx CII 11 20% 601b-
Heix CKB. [TonoxxuTensHble pe3ynbTaThl onpeaeieHus anTuten k SS-B/La seusiorcs
TUArHOCTUYECKUMH KpuTepusiMu nepsuanoro u Bropuanoro CII. ITpu CII o6Hapy-
xeHue aHtuten Kk SS-B/La accoruupyercsi ¢ BBIPOKCHHON JTUMGOUTHON HH(PHIb-
Tpalyen CIIOHHBIX JKeJie3 U Pa3BUTHEM AKCTparjaH yJIIpHBIX IPOSBICHUN (ITypHypa,
Backynut, tuManenonarus). [Ipu CKB runepnponykius anturen k SS-B/La acco-
HAUPYETCA C HU3KOW YaCTOTOM NMOPAKEHUS MTOYEK.

Pexomenayemas yactora onpeneneHus antuten kK SS-B/La cocrasnsier 1 pa3 B
3 mecsua.

Cknepooepmuyeckue anmumena — TpyIIa ayTOAHTUTEN, C BBICOKOM 4acTOTOM
BBIBJSIEMBIX IIPpH paszinuHblx BapuanTax CC/. K HMM OTHOCATCA aHTHLIEHTpOMEp-
Hele antutena (ALA), anturena k SCI-70 1 aHTHHYKIICOJIIPHBIC aHTUTEIA.

Aumuyenmpomepnovle anmumena (AL[A) pacnio3HaroT 6ojee 6 EHTPOMEPHBIX
nykieonpoternHoB (LIEHIT A-F). CranmgaptaeiM meTonioMm omnpeneneHuss ALIA B cbI-
BopoTke kpoBu sBisercss HPU® ¢ momomrsio HEP-2 kiietok (IucKpeTHbIN Kparya-
TeIii TUN cBeueHus). UccnenoBanne ALIA metonamu MDA u b u He pekoMeHTyeT-
Cs JISl IIMPOKOTO MPUMEHEHUS, TaK KaK JUArHOCTHYECKAass TOYHOCTh JIAHHBIX TECTOB
HEJIOCTATOYHO M3yueHa. BepxHsis rpanunia Hopmbl 1uist ALIA npu TecTUpOBaHUU Chl-
BopoTok MetogoM HPU® cocrasnser <1:160.

Broisisiaenne AIIA odenp mone3Ho s guarHoctuku CC, ocobenno CREST
cubgpoma. [lonoxurenbHbie pe3ynabTarsl onpenencHus AIJA sBAsSIOTCS TUAarHOCTH-
YECKUM MapKepoM JJisl MPOTHO3UPOBAHUS JIMMUTUPOBAHHOIO MOPAXKEHUS KOXU U
HU3KON BEPOATHOCTH PA3BUTHS PEHTTCHOJOTHUCCKUX MPU3HAKOB JETOYHOTO (Prdpo-
3a.

Pexomennyercs ogqHokpatHoe onpeaenenue ALIA.

Aumumena x Scl-70 pearupyror ¢ Tonousomepasoii | (OCHOBHOH HETHCTOHO-
BbIF XpOMOCOMHBIN O€JIOK ¢ MOJIeKyspHoi Maccoit 70 kDa ). CtangapTHBIMH METO-
namu onpenenenus antutena K SCl-70 B ceiBopoTke kposu sBisitores JMJ] u UB.
NDA umeert 6omnee Hu3Kyto crienu@uanocts 115 quarHoctuku CC. BepxHss rpaHu-
11a HOpMbI aHTUTeN K SCI-70 mpu TecTMpOBaHUU CHIBOPOTOK ¢ momolipio UDA co-
craBisgeTr <25 EJ] /Ma (3aBUCHUT OT peKOMEHAAUUN (PUPMBI-U3TOTOBUTENSI KOMMeEpYe-
ckux HabopoB peareHToB). OmnpenencHue antuted K SCI-70 sBiseTcs auarHocThye-
cku 3HaunMbIM it auarHoctTuku CC. TlonoxkuTenbHble pe3yiabTaThl OMpPEACTICHUs
aaTuTen K Scl-70 ciyxaT IUarHOCTUYECKUM MapKepoM JIJIsl TPOTHO3UPOBAHUS TUd-
¢Gby3HOTO TIOpaKEHUs KOXKH, BHICOKOW BEPOSITHOCTH PA3BUTHS PEHTTEHOJIOTHYECKUX
MPU3HAKOB JIETOYHOTO (UOpO3a v HapyIIeHUs PYHKITMOHAIBHBIX JIETOUYHBIX MPOO.
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Pexomenmyercst omHOKpaTHOE onpeaeneHust anturen k Scl-70.

Anmunykneonsipuvle anmumesna — T€TEPOrE€HHAas TPYINAa ayTOAHTUTEN, Xapak-
TEPU3YIOUIMXCS HYKJIECOJSIPHBIM THUIIOM CBEUYEHHUS IPU MCCIENOBAHUU METOJIOM
HPU®. AHTHHYKJICOISIpHBIC aHTHTENAa BKIoudaror antutena k PM-Scl, U3-PHII,
Th/To u cemetictsy PHK-nionmumepas |, 11, 111,

JIns BBISIBIEHUS PA3JIUYHBIX aHTUHYKIICOJISPHBIX aHTUTEN B CBIBOPOTKE KPOBU
ucnonb3yrorcess metosibl ummyHonperunurauu (UIT), AN/ u Ub (Bepxuss rpanuia
HOPMBI JIJIsl aHTUHYKJIEOJISIPHBIX aHTUTEJT 3aBUCUT OT TEXHHUKHU ONpENETIeHuUs1). AHTHU-
HYKJICOJISIPHbIE aHTUTENAa MMEIOT BBICOKYIO CIEeUU(UYHOCTh, HO HU3KYIO UyBCTBH-
TEJIbHOCTh, YTO OTPAaHUYMBAET UX 3HAYEHHUE ISl JUArHOCTHKU M IPOTHO3UPOBAHUS
teuenus: CC.

Muozum-cneyughuueckue anmumena, pearupyrouue ¢ pa3InyHbIMU I€PHBIMU
U LWATOIUIA3MAaTUYECKUMHM AHTUT€HAMHM, SIBISIOTCS CEPOJOTMYECKMMH MapKepaMH
UMONMATUYECKUX BOCHAIUTENIbHBIX MUONATUH, BKItouyas noaumuosut (IIM) u nep-
MaromMuo3utT ([AM). K mMuo3uT-cieniupuyeckuM aHTUTENIaM OTHOCSTCS AHTHUTENA K
amuHoarmicuaTerazam T-PHK (Jo-1, PL-7, PL-12, EJ, OJ, KS), wactumam curxaib-
Horo pacno3HaBaHus (SRP) u Mi-2, Muo3uT-acconMupoBaHHBIM aHTUTCHAM — aHTH-
tesa k PM-Scl, KJ.

JInst BBISIBJICHUS MUO3UT-CIIEUU(DPUUECKUMX AHTUTEN B CHIBOPOTKE KPOBH HC-
nonb3ytorcss Meroasl b, UOA, I/, NI (BepxHsis rpaHulila HOPMbl aHTHHYKJIEO-
JSIPHBIX aHTUTEN 3aBUCHUT OT TEXHUKHU omnpezesieHus). Muosur-cnenuduueckue aH-
TUTEJIa UMEIOT BBICOKYIO CHELM(PUUHOCTb, HO HU3KYIO YyBCTBUTEIbHOCTh B OTHOILIE-
HUW JIMarHOCTHKU M TporHo3upoBaHusi Teuenus [IM/IIM. Muosut-cnienuduueckue
aHTUTENa BBIABIAIOTCS puMepHO Y 40% OonbHbIx [IM/JIM. Yactora oOHapykeHUs
antuten k Jo-1 mpu [IM/JIM cocransier 11-20%, npyruM aMHHOAIUIICHHTETA3aM T-
PHK - ot 1 no 3%, SRP — 4%, Mi-2 — ot 4 1o 14%.

[TonoxuTenbHble pe3yabTaThl ONPEAEICHUS aHTUTEN K JO-1 SBJISIFOTCS UarHo-
ctuueckuM kputepuem [IM//IM ¢ HannyumeM aHTUCHHTETa3HOTO CHHIPOMA, KOTOPBIN
XapaKTEPU3yeTCsl OCTPHIM HAYAJIOM MHO3HUTA, HHTEPCTHLIMAIBHBIM MOPAXKEHUEM JIET-
KHX, JIUXOPAAKOU, apTpUTOM, (eHOMEHOM PeilHO M M3MeHEeHHEeM KOXXHU KHCTEH IO
TUTY «pyka MexaHukay. Aaturena k SRP obnapyxusatorcsa npu [IM, accormmupyto-
IIMMCSI C OCTPBIM HayajoM 3a00JIEBaHUS, TSKEIbIM TEUEHHEM MUO3UTA, KapIHOMHUO-
MaTuel U MIOXUM OTBETOM Ha TIIFOKOKOPTUKOMJIHYIO Tepanuto. OnpeneneHue aHTu-
tenm K Mi-2 uMeeT 3HaYCHHE NI TUATHOCTUKU KIACCHYECKOTO CTEPOUIYYBCTBU-
teapbHOro JIM ¢ OiaronpusTHBIM TPOTHO30M M PEAKUM PA3BUTHEM OIyXOJEBOTO
muo3uta. Aututena k PM-Scl accoumupyrores ¢ cyotunom C3CT, BKIHOYAIOIIETO
npusHaku CC, [IM u nopaxenue nouyek. Auturena k KJ BbISBIAIOTCS MPU MUO3UTE,
(denomeHne PeliHO 1 MIHTEPCTULIMATIEHOM TOPAXKEHUU JIETKHX.

Pexomenayercs OIHOKpAaTHOE OIMpEAENIEHUE MHO3UT-CHeU(PUYECKUX AHTH-
TeJ.

Peemamouonwiit paxmop (P®) - ayroantutena IgM, IgA u 1gG knaccos, pea-
rupytomue ¢ Fc-pparmenrom 1gG. Haubomnbiiee 3HaueHne B KIIMHUYECKOM MPaKTHUKE
nMmeert onpenenenue IgM PO.

CranpaptaeiMu MeToamu onpeneneHus IgM P® ciyxat peakuust arriaroTh-
Haluu ceHcuOmm3npoBanHbiXx 1gG vacTull naTtekca (JIaTEKC-TECT) WIM DPUTPOITUTOB
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Oapana (peakuus Baanep-Poze), ummynonepenomerpust u UDA. B kauectBe ckpu-
HUHIOBOT'O TECTAa MOYKET HMCIOJIb30BATHCS MOJYKOJIUYECTBEHHBIA MMMYHOXpPOMATO-
rpaduueckuit sxcnpecc-meton usmepenus IgM P® B nenpHOM KpOBU € TTOMOIIBIO
CYXHUX TE€CT-TI0JOCOK. PeKOMEHIyI0TCS KOJIMUECTBEHHbIE MeTo1bl u3Mepenus IgM PO
B M&XAyHapoaHbIX eauHuiax (ME/min) B cbiBOpoTKe KpoBU (MMMYHOHEETIOMETPHS,
N®DA). ITonoxurtenbHbie pe3ynbTaThl onpeneneaus IgM PO nmonykoindecTBEHHBIMU
MeToAaMH (JIaTeKC-arrlOTUHALINS), 1aK€ B BBICOKMX THUTpPAax, BCErJa JIOJDKHBI pac-
CMaTPUBATHCA KaK HU3KO MOJIOKUTEIbHBIE.

Hopmanbssiii ypoBenb IgM P® npu TecTHpOBaHMU CHIBOPOTOK C MOMOUIBIO
JaTekc-arrmoTuHanuu coctaBisier <1:40, vedenomerpun <15 ME/mn, UOA <20
ME/mn. PekoMenayeTcsi BbIJICJICHHE HEraTUBHBIX (MEHBIIMX WM PABHBIX BEpXHEM
rpanune Hopmbl — BI'H); Hu3ko no3utuBHbIX (<3 BI'H) 1 BbICOKO MO3UTUBHBIX (>3
BI'H) yposneii [gM PO.

[TonoxurtenbHble pe3yiabTaThl oOHapyxkeHus IgM P® B ChIBOpOTKE KPOBHU
CIIyaT JUarHocTuyeckum kpurepuem PA. OOiienpuHsaTas BEpXHss TPaHUIla HOPMBI
coctaBisier 15-20 ME/min. IgM P® — 4yBCTBUTENBHBINA, HO HEIOCTATOYHO CIIEIU-
(GuuHbIA Mapkep Uil AMAarHOCTUKHM PA, Tak Kak 0OHapy»UBaeTcsa B CHIBOPOTKAX MpHU
npyrux P3, xpoHumdeckux MHQEKIHUAX, 3JI0KAYECTBEHHBIX HOBOOOpPA30BaHUSX U B
MOXKHJIOM BO3pacte. B HU3KOM TUTpe peBMATOMIHBIN (akTop BhIsABIsAETCA Y 5% 3110-
poBbIx Juil MoJioxke 60 net u'y 30% nur crapmie 80 net. IgM P® B BbicokoOl KOH-
IEHTpAIUH SIBJISETCS JUATHOCTUYECKUM MapKepOM JIJIsi MPOTHO3UPOBAHMS OBICTPO-
IIPOrPECCUPYIOLLETO JIECTPYKTUBHOIO MOPAXKEHUS CYCTAaBOB M CUCTEMHBIX IPOSIBIIE-
Huii ipu PA.

TectupoBanue IgM P® no3BosieT mporao3upoBath 3PPEKTUBHOCTD TEpANTUU
ouorexHosnornueckumu sekapctBeHHbIME cpencTtBamu (BTJIC) y 6onpHBIX PA.

VY ceponeratuBabIX 110 IgM P® manmenToB Ha panneit cranuu PA pexomenmy-
€Masi KpaTHOCTb ONPENEIIEHUST JAHHOTO MOKa3arels cocTaBiseT | pa3 B 3-6 mecsues,
Ha pa3BEpHYTOM cTaguu — | pa3 B rojJl, Ha MO3JHEW CTaguU — MOBTOPHBIM AHAIU3
IgM P® npoBoauth Henenecoodpa3Ho. Y HU3KO/BBICOKO MO3UTHUBHBIX MAIUEHTOB 110
IgM P® kpaTHOCTH ero onpeaeneHus 0 KHA COCTABIATh HA paHHEU ctaauu 1 pas B
3 mecsna, Ha pa3BepHyTOM ctaauu — 1 pa3 B 3-6 Mecs1eB, Ha MO3AHEN cTaauu — 1 pas
B Ioj.

Aumumena x yumpyiiuHuposanuvim oenxam (AL[b) — reTeporeHHas Tpymma
ayTOAHTHUTEN, KOTOPBIE PACIIO3HAIOT AHTUTCHHBIC IETEPMUHAHTHI (PUILIArPUHA U IPY-
rux O€JIKOB, COCPKAIINX aTUITUYHYI0 aMUHOKHUCIIOTY IUTPYJIIUH, 00pa3yIoIyocs B
pe3ysbTaTe MOCTTPAHCIISIIIMOHHONW MOJIU(pUKAIIMM OCTAaTKOB aprUHUHA MO/ JACHCTBU-
eM (hepMeHTa nentuauiIapruauaaenmMunassl. CemeiictBo ALLD Bkitouaer anturena
HUKJIAYECKOMY UUTpYUIMHUpoBaHHOMY mentuny (ALILII), anTunepuHykiieapHbIi
(dbakTop, aHTUKEPATUHOBbIC AHTUTENA, aHTHU(UIIArPUHOBBIE AHTHUTENA, aHTUTENA K
HUTPYJTMHUPOBAaHHOMY (PHOPUHOTEHY M aHTUTENa K MOAU(PUIIMPOBAHHOMY LIUTPYJI-
JUHUPOBaHHOMY BUMEHTHHY (AMILIB).

AIIb o6namaroT BRICOKOW AUArHOCTUYeCKOW nerupuanocTthio pu PA. Cpenu
AIlb Benymyro posib B KIIMHAYECKOM npakThke umeer onpenenenre ALILIIL, koto-
pbie SBISIOTCA HanOoJee CTaHIAPTU30BAHHBIM MapKepOM JJIsl paHHEW AMArHOCTHKH
Y OLIEHKHU ITporHo3a PA.
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CranpaptasiMu MeTonamu omnpeznenenuss ALILIL B cbIBOpOTKE KpOBH CiryKaT
N®DA ¢ ncnonb30BaHUEM B Kay€CTBE AHTUI€HA CUHTETUYECKUX LIMKIMYECKUX LHT-
PYJUIMHUPOBAHHBIX MENTUAOB BTOPOTO U TPETHETO MOKOJEHHUS, UMEIOIIMNX BBICOKYIO
CBSI3BIBAIONIYI0 AKTUBHOCTh B OTHOIIEHUM IIMPOKOTO CIIEKTPA aHTUTEN, aCCOLUUPY-
romuxcst ¢ PA (AL, u ALIIT3), a Takxke XeMHIJITFOMUHUCIIEHTHBIN aHAIN3 Ha OC-
HOBE MUKPOYACTHIL U AJIEKTPOXEMUIIOMUHUCLIEHTHBIA aHalu3. B KauecTBe CKpUHUH-
TOBOI'0 TE€CTa MOYET MPUMEHSTHCS MOTYKOJIUYECTBEHHbBI UMMYHOXpoMaTorpaduye-
CKHUH 3KCITPECC-METO/.

BT'H npu onpenenennn ALLII B chiBopoTke kKpoBu coctapisieT 5-25 EJl /mn B
3aBHCHUMOCTH OT (UPMBI-U3TOTOBUTENSI KOMMEpPUYECKMX HAOOpOB peareHToB. Peko-
MeHayercs Boiienenne HeratuBHbIX (SBI'H); Hu3ko no3utuBHbIX (<3 BI'H) u BbICO-
ko no3uTtuBHbIX (>3 BI'H) ypoBneit ALLIL

[TonoxutenpHbie pe3ynbTaThl 00HapYkeHus: ALLIII B chiBOpoTKE KpOBU CIy-
xat nuarHoctuyeckum kpurepuem PA. AIILII — Gonee BhicokocnenudUUHbINA A~
rHocTuueckuii mapkep PA, ocobeHHO, Ha paHHeN cTaguu 00JIE3HU MO CPABHEHHUIO C
IgM P®. Omnpenenenne ALl umeer BaxkHO€ 3HAYEHUE /JIA JUATHOCTUKH Ce-
poneratuBHoro no IgM P® PA (ugacrota oOuapyxenus ALUII y IgM P®-
oTrpuuarenabHbix 00ibHBIX PA coctaBisier 20-40%), nuddepeHmanbHOM TUarHOCTH-
k1 PA ¢ npyrumu P3.

CeponozutuBHOCTh 110 AL siBNIsSIeTCSI MPOTrHOCTUYECKUM MapKEpOM TsIKe-
JIOTO 3PO3UBHOTO MopaxkeHus: cyctaBoB npu PA. O6napyxenne ALLII B criBopoTKe
KPOBM CIIY’KUT IPEAUKTOPOM pa3BuTHsA PA y 310pOBBIX JIMI] M y TAIMEHTOB C paH-
HUM HenupPepeHTuPOBaHHBIM APTPUTOM.

TectupoBanue ALLII mo3BoaseT mporHo3upoBath 3)PEKTUBHOCTD TEpanuu
BTJIC y 6onpHBIX PA.

Ha no3nueti cranum PA uccinenoBanue ALILII venenecoobpasHo. Y ceponera-
tuBHBIX M0 ALILII manmenToB pekomenayemas kpatHocTh onpenenenuss ALILII Ha
panHel ctaauu PA cocraBisier 1 pa3 B 6 MecsleB, Ha pa3BEPHYTOM CTaUU — OITHO-
kpatHo. Y AIIII-Hu3k0 mo3uTuBHBIX 00JbHBIX ucciaenoBanue ALl na pannei
craguu PA cnenyer npoBoauth 1 pa3 B 3-6 MecsleB, Ha pa3BepHyTOM cTaauu — 1 pa3
B rof. [Ipm Beicokoit nmosutuBHOCcTH N0 ALILII Ha panHEeN M pa3BepHYTON CTaaUAX
PA pexomenayercs onHokpatHoe uccinenopanue AL

CrangaptaeiM MeTogoM ornpenenieauss AMIIB B ChIBOPOTKE KPOBU SBISETCS
N®DA. B kauecTBe CKPUHUHIOBOI'O TE€CTa MPUMEHSETCS MOJIYKOJIMYECTBEHHBIA HM-
MYHOXpOMaTOrpaUuecKuil 3KCHpPecc-MeTO]] Ha CyXUX TECT-IOJIOCKaX Ui U3Mepe-
Hust AMIIB B 11e/1bHOM KPOBH.

Bepxnss rpanuna HopMmel nipu onpenenennn AMIIB ¢ nomombio DA co-
craBiset 20 EJl /mi. Pekomenayercs Boiienenre HeratuBHbIX (SBI'H); Hu3k0 mo3u-
tuBHBIX (<3 BI'H) u Beicoko nosutusHbix (>3 BI'H) ypoBueit AMIIB.

[TonoxurensHpie pe3ynbTaThl onpeacneHuss AMLIB B CbIBOpOTKE KpOBH Cily-
AT JOIMOJHUTEIBHBIM JUArHOCTUYECKMM MapkepoM PA mpu OTpuLATENBHBIX pe-
synpTarax onpeaenenus IgM PO u ALIIIIT B ceiBopoTKe KpOBH.

AMIIB fBIAIOTCA ITMArHOCTUYECKUM MapKEpOM Ui MPOTHO3UPOBAHMS TSKE-
JIOTO 3PO3UBHOTO MOpakeHHs cycTaBoB y 0osibHbIX PA. TloBbienue yposus AMIIB
B OOJIbIIEH CTENEHU aCCOUMUPYETCS C KIMHUKO-TA00PAaTOPHBIMU MOKA3aTEISIMU BOC-
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nanutenbHol akTuBHOCTH PA, yem AILILII. Ha mo3aneit craguu PA uccienoBaHue
AMIIB nenenecoobpasno. ¥ ceponeratuBHbix 1o ALl manueHTOB pekoMeHaye-
Masi kpaTHocTh onpeaenenuss AMIIB Ha pannei craguu PA coctasisier 1 pa3 B 6
MECAIIeB, Ha Pa3BEPHYTOM CTAagUU — OJHOKPATHO. Y HM3KO/BBICOKO MO3UTHUBHBIX
6osbHBIX 110 AMIIB uccnegoranue AMIIB Ha panneit craguu PA crienyeTr mnpoBo-
nuTh 1 pa3 B 3-6 Mecs1eB, Ha pa3BepHYTOM ctaauu — | pa3 B 6 mecsies — 1 rog.

Anmugocgorunuonvie anmumena (ADJI) — rereporeHHas MOMYJISAIMSI ayTOAH-
TUTEJ, PACTIO3HAIONIUX AaHTUTEHHBIC TETCPMUHAHTHI AHUOHHBIX U HEUTpaIbHBIX (Poc-
GboNMMMHUI0B, U KOMIUIEKCHBIE TMUTOIBI, 00pa3yIouecs B MPOIECCEe B3aUMOIEHCTBUS
dhochomummmioB u GochOoMUIUACBIZBIBAIONTNX OCIIKOB IJIa3Mbl KPOBH.

A®DJI saBAAIOTCS CEPOTOTUUECKUM MAPKEPOM aHTUPOCPOIUTTUTHOTO CHHIPOMA
(ADC) u akTopom pucKa pa3BUTHS TPOMOOTHUYECKUX OCIOKHEHHH M aKyIIePCKOM
MaTOJIOTMH TIPH JTaHHOM 3a0oJieBaHuK. B uucio 1abopaTOpHBIX AHUATHOCTUYECKUX
kputepreB ADC BXOIAT MOJIOKUTEIbHBIEC PE3yJIbTaThl OOHAPYKEHUS aHTUTEN K Kap-
muonunuay (AKJI) xmacco IgG/IgM, anturen x Pp-riumkonporeuny | (af,-TI'TT 1)
kiaaccoB 1gG /IgM u BosruanouHoro antukoarynsara (BA).

1gG/IgM AKJI 10KHBI ONPEACTIATHCSA B CBIBOPOTKE B TUTPAX, MPEBBIIIAIOIINX
40 GPL/MPL (umu 99-blii POLICHTHIIb Y 30POBBIX JOHOPOB), B 2 U OoJIee HCCeIo-
BAHUAX C UHTEPBAJIIOM HE MeHee 12 Henenb ¢ moMolblo ctanaapTHoro MPA, no3so-
nsironiero BeIBIATE B, —I'TI I-3aBucumMbIe AKJL.

IgG/IgM aP,-TI'TI | gomkHBI ONpPENeNsThCs B CHIBOPOTKE C IMOMOIIBIO CTaH-
naptHoro UPA B TMarHOCTUYECKHX TUTPAX, MPEBBIAIOMMNX 99-blid TPOLEHTUIIb Y
3II0POBBIX JIOHOPOB, B 2 1 00JIee UCCIEAOBAHUSIX C UHTEPBAJIOM HE MEHee 12 Henemb.
BA noikeH onpenensaThes B IJIa3Me B 2 WM 00Jiee UCCIIEIOBAHUSAX C MHTEPBAJIOM HE
MeHee 12 Henenb B GoCQOIUTHI3aBUCUMBIX KOATYIISIITUOHHBIX TECTaX CTaHIAPTHBIM
METOJI0OM, BKJIFOYAIOIIUM HECKOJBKO 3TAIOB:

— Yanunenue (ochonunua3zaBUCMMOro CBEPTHIBAHUSI KPOBU IPU HCIIOIB30BAHUU
CKPUHUHIOBBIX KOAryJaIHMOHHBIX TecTOB (AUTB, kaoJMHOBBIN TECT, TECT C SIIOM ra-
moku Paccena);

— OTCyTCTBUE HOpMAJIM3AIlMd BPEMEHU CBEPTHIBAHUS 110 JJAHHBIM CKPUHUHTOBBIX T€-
CTOB MPU CMEIIMBAHUU C HOPMAJIbHOM, JIMILIEHHON TPOMOOILIMTOB IJIa3MOK;

— HopManuzanus yJIuHEHHOT0 BPEMEHHM CBEPTHIBAHUS KPOBH IPHU J0OABICHUU W3-
ObITKa PocPoaunuIoB;

— Wckimouenue Ipyrux Koaryyionatui (Haiuaus B KpoBu HHTHOUTOpoB ¢akropa VI
WJIU TeTapuHa).

[Tpu oTpunaTenbHBIX pe3ynbratax onpeaeneHus BA, 1gG/IgM AKIJIL, 1gG/IgM
af,-I'Tl | u mogo3penun Ha Hanuune ADPC peKOMEHIOBAHO JOMOJHUTEIBHOE HUCCIe-
noanue AKJI u af,-I'Tl | kmacca IgA.

Jnarao3 ADC He MOXKET ObITh YCTAaHOBJICH, €CIIU MPOMEKYTOK MEXKITY BBISB-
nenueM A®DJI u KIMHUYECKUMU TMPU3HAKaMU 3a00J€BaHUsl COCTaBIsieT MeHee 12
HEJIEb U 0oJiee 5 JIeT.

st mocranoBku auarnoza ADC g0cTaTouHO OJHOTO U3 TpeX JabOopaTOPHBIX
kputepueB (BA, AKJI unu af,-I'TI I), Hanuuue y 601HOTO HECKOJIBKUX JIabopaTop-
HbIX KputepueB ADC conpoBOX1aeTCs 3HAUUTEIbHBIM YBEIMYEHUEM pUCKa TPOMOO-
TUYECKUX OCJIOKHEHUMU.
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Anturena x apyrum @JI u kodakropasiM Oenkam (dochatuamicepuny, Gpoc-
dbaruammHo3uTONy, (ochaTuauadTaHoIaMuHy, docharuamixonuny, cmecu DJI,
nporpoMOuny, 6enkam C, S, Z u anHekcuHy V) HE UMEIOT JIOKa3aHHOTO 3HAYCHUS
st quarHoctuku AD@C. B psine cinydaeB ooHapykenue 3Tux ADJI accoruupyercs ¢
«mpe-ADPCy (wm «BeposTHEIM» ADC), KOTOpBIM XapaKTepu3yeTcss HaIUYHEM Y
OOJIbHBIX CETYATOTO JIMBEIO0, XOpEU, TPOMOOIUTONEHUH, TTOTEPh IJI0/1a, MOPAKECHHUS
KJIAMaHOB cepAlla U MOKET MPeIIECTBOBATh PA3BUTHIO TPOMOOTHYECKUX OCIIOMKHE-
HUM.

Bepxwusis rpanunia Hopmsl ipu onpenenenuu 1gG aKJI B ceiBOpoTKe KpoBH Ba-
peupyer ot 4,0 1o 30,0 GPL; IgM aKJI — ot 3,0 10 20,0 MPL; 1gG/IgM af, - T'TI | -
or 4,0 1o 20,0 EJI/Ma B 3aBUCUMOCTU OT (PUPMBI-U3TOTOBUTENST KOMMEPUYECKUX
HaboOpoB peareHTOB. Pexomenyemast BepxHss rpanuiia Hopmel s ADJI coorsert-
cTByeT 95-omy nporeHTU 0. Pekomenayercst Beiiesienre HeraTuBHbIX (SBI'H), Hu3-
KO MO3UTHUBHBIX (MEXTY 95-99 NpONEHTUIIAMH), YMEPEHHO TTO3UTUBHBIX (99-bIi1 TIpo-
tenTib — 80 GPL/MPL) u Beicoko nmo3utuBHbIX (>80 GPL/MPL) ypoBheii AKJI.

JInsi IpOTHO3UPOBAHUSL PHUCKA PAa3BUTUS TPOMOOTHUECKUX OCIIONKHEHUN MpU
A®C, a Takke AJig MPOTHO3UPOBAHUS PUCKA PA3BUTHS aKYIIEPCKON MAaTOJIOTUU TIPU
A®C nanboree nojae3HbIMU MapKepaMu sBISIIOTCS BA.

Pexomennyemas kparHocts omnpenenenus BA, 1gG/IgM AKIJL, 1gG/IgM a,-
I'TI | mpu ADC cocraBnset 1 pa3 B 3-6 mecsIIeB.

Aumuneumpoguavnvle yumonnazmamuyeckue anmumena (AHIJA) — retepo-
TeHHas TOMYJSIUS ayTOAHTUTEN, pearupyronmx ¢ ¢GepMeHTaMu ITUTOTUIa3MbI
HerTpodmiios. Pasnmuyator aBa ocHoBHBIX THna AHIIA — nutomnasmatuueckue AH-
A (uAHIIA), B3aumogeicTBytomue ¢ nporenHazoil 3 (I1P3), u nepunykieapHbie
AHIIA (mAHIIA), cnemuduunbie B oTHOIIEHUU Muesonepokcuaassl (MIIO). B He-
KOTOpPBIX ciiydasx BbIsABIsiIOTCA atunudynbie AHIIA (aAHLIA), HanpaBieHHbIE K He-
W3BECTHBIM IIMTOIIa3MaTHYSCKUM OeinkaM u JjamuHaMm A, B1, C.

AHIIA sBISAIOTCS CEPOJIOTMUYECKUM MApKEPOM CUCTEMHBIX HEKPOTHU3UPYIOIIUX
BAaCKYJIMTOB COCYJIOB cpeaHero u menkoro kanuopa (AHLIA-accolmupoBaHHbBIX CH-
cTteMHbIX BackyJIuToB — AHIIA-CB), K KOTOPbIM OTHOCSITCSI TPAHyJIEMATO3 C MMOJUaH-
runtoMm Berenepa — (I'B), mukpockonuyeckuid nonuanruut (MIIA) u cunapom Yep-
mxa-Ctpoc.

[lepBUYHBIM CKPUHUHTOBBIM TecTOM 151 onipeaeneHust AHLIA sBisieTcs MeTon
HPU® c ucnonszoBanueMm (HUKCUPOBAHHBIX ATaHOJIOM HeuTpodmios. HAHIIA maror
b y3HBINA MUTOMIA3MATUYECKUI TPAaHYJSIPHBINA TUI CBEYCHHS ¢ OOJbIIECH MHTEH-
CUBHOCTBIO TIO HAIpPaBIEHUIO K sAapy HehTpoduios, uem k nepudepun. nAHIIA xa-
pPaKTEepU3YIOTCS MEepuHyKIeapHbIM TUIoM cBedeHus, aAHIIA — nuddy3HpiM Menko-
Kpam4aTblM, TOMOT€HHBIM WJIHM JIMHEHHBIM LUTOIJIA3MaTUYECKUM THUIIOM CBEYCHUSI.
[lepunykieapHbIil THIT CBEYCHHS PACIICHUBAETCS Kak apTedakT, CBA3aHHBIN ¢ (hukca-
uel HEUTPOPUIOB 3TAHOJIOM, MPUBOISALICH K MEepepacupeieICHUI0 MOJ0KUTEIbHO
3apsbxeHHbIX OenkoB (MIIO, nmu3ommm, snacTasa, katencud G, nakrodepprH) BOKPYT
OTPULIATEIBHO 3apSKEHHON MEMOpPAHBI s/Ipa, YTO MOKET JaBATh CBEYEHHUE, HATIOMHU-
Hatoriee AH®. Tloatomy nipu onpeaenennu nAHIIA metonom HPU® Heobxonnma
MOCTAaHOBKA COOTBETCTBYIOIUX KOHTpoJied ¢ (UKCUPOBAHHBIMU (DopMaTHHOM
Heitpopmnamu u ¢ HEp-2 xnerkamu. Ha puxcupoBanubix GopmannHom HelTpodu-



21

nax AHA naror xapaktepHoe siaepHoe cBeuenne, a TAHI[A — nuronnazmarnyeckoe
IpaHyJIsIPHOE.

[Tpu nonoxutenbHbIX pe3yibratax onpenencaus tAHIIA u nAHIIA meTtonom
HPUO® pexomeHayeTcs NpoOBOAUTE MOATBEPKIAIOIIECE UCCIEIOBAHUE CBIBOPOTOK HA
aututena K [1P3 u MIIO ¢ nmomonisro MDA.

Hopmanbhbiii ypoBens TAHIIA 1 nAHIIA B CBIBOPOTKE KPOBH IIPU UCIIOIB30-
BannM TexHnku HPU® cocraBnser menee 1:16-1:20, UDA — menee 5,0-20,0 EJI/mi
(B 3aBUCUMOCTH OT (PUPMBI-U3TOTOBUTEISI KOMMEPUYECKUX HAOOPOB PEareHTOB).

Oo6napyxenue nAHIIA metomom HPU®D saBnsieTcst BeicOKOCTIEUPUIHBIM ST~
rHocTuueckum mapkepom I'B 1 menee nosnesno g auarnoctuku MITA u cuaapoma
Uepmxa-Ctpoc. IlonmoxkutensHble pe3ynbTaThl onpeneneHus nAHIIA wmetomnom
HPU® B coueranun ¢ MOA MIIO-AHIIA ciyxkar QuarHOCTUYECKUM MapKepoM
MIIA, cuaapoma Yepmxa-Ctpoc, a Takke OBICTPOIPOrPECCHPYIONIETO TIIOMEPYJIo-
HepUTa U UANOMATHIECKOTO AJIbBEOJISIPHOTO T€MOPPAru4ecKoro CHHIApOMa.

OtcyrcrBue AHLIA npu y3enkoBoMm noiauaptTepuute no3Bossier quddepenin-
poBath aHHY0 ¢hopmy BackyiauTa oT MITA.

[ToBbiienne ypoBusi TAHLIA/TIP3-AHIIA sBasiercss gaktopoM pucka pa3Bu-
Tug oboctpenuit I'B Ha ¢pone pemuccun 6osie3HU.

Pexomennyemass kpatHocth omnpeaeneHuss HAHIIA/TTP3-AHIJA u nAH-
IHA/MITO-AHIIA cocrtasnsier 1 pa3 B 3-6 MecseB.

AytoaHtuTena, cneruduyHbie TOJBKO 11 ogHOTO P3, BCcTpedaroTcsi oueHb
peako. AyrouMmmyHHble P3 xapakTepu3yroTcsi Tak Ha3bIBaeMbIM MPOGUIEM ayTOaH-
TUTEJII, T.€. OJTHOMOMEHTHBIM MPUCYTCTBUEM HECKOJBKUX THUIIOB ayTOAHTUTEN B OJ-
HOI chIBOpOTKE. B Hacrosiee Bpemsi pazpaboTaHbl CTaHIapTHBIE MPOGUIN ayTOaH-
TUTEJ JJisl TUarHocTuku cucteMubix P3. B wactHoctu, nsi CKB xapakrepen mpo-
¢bune ayroanturen, Bmodaromuii AH®, nc/IHK, aSm, aRo/SS-A, alLa/SS-B, aPHII,
aaTutena k kapauonununy — aKJI, aClg. /[ns peBmMaTonmIHOTO apTpuUTa XapakTepeH
npodpuns IgM/IgA P®, anTuTena K UUTPYJUTMHUpOBaHHBIM Oenkam — AILILII,
AMIIB, AKA, AIl®, anTuduiarpuHoBbic aHTUTeNa, anTuTena k Ra 33, BiP (P-68).
st anTrdochomumuaaoro cuuapoma (ADC) xapakrepen npodwis 1gG/IgM aKJl,
IgG/IgM anTtuTena k By-riukonporenny | — af,-I'TIl, BomyaHOYHBINM aHTUKOATYJISIHT —
BA). JInsa CC xapakrtepeH mpoduib ayToaHTHTE, BKIrodaromui aScl-70, aHTuiieH-
tpoMepHble antuTena (AllA), antunykieonspusie antutena (aTh/To, aPHK-
nommepase |1, aPM-Scl, aU1 PHII, anturena x ¢pudpmmiapuny — aU3 PHIT). [lns
[IM/IM xapaxtepen npoduias AuTuTena Kk amuHoanuiacuaTerazam TPHK - Jo-1, PL-
7, PL-12, EJ, OJ, KS; antutena k SRP, Mi-2, PM-Scl, KJ). /I;1s cucTeMHBIX BacKy-
autoB xapakrepeH npodbuns TAHIIA, nAHLIA, anTuTena k nporenHase 3 U MUENO-
MEepOKCHUIA3E.

Cropocmb ocedanust spumpoyumos (COJ) — BBICOKOYYBCTBUTENIBHBIH, HO He-
cnenuUYHBI 1 HeCTaOMJIBbHBIM MapKep CUCTEMHOro BocnajieHus. Ha pesynbTaThl
onpenenenuss COD BAMSAIOT BO3pACT, MOJ, YpOBEHb (uOpuHoreHa, PO, runepram-
MarjaoOyIuHEeMHUs, aHEMUS U JIp. (haKTOPBHI.

Pexomennyerca mexayHapoaubiid Metoq onpenenenus COD no Becreprpeny
KaKk HamOoJee 4yBCTBUTENbHbIM npu nobimeHnn COD. Bepxusas rpanumna COD B
HOpMe o BecTeprpeHy 3aBUCUT OT BO3pacTa M I0Jja, pacCUUThIBAeTCS Mo (popMmyiie:
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st sxermmH COD (MMm/yac)=(Bo3pacT B rogax+10)/2; nis myxxaun COD (Mm/4gac) =
(Bo3pact B rogax)/2.

Veenunuenue COD cinyxut 1a00paTOPHBIM KIIACCU(PUKALMOHHBIM KPUTEpUEM
PA. Tloseimenne CO2>50 mM/dac sBisieTCs KiIacCU(DUKAIMOHHBIM KPUTEPUEM TH-
raHTokjieToyHoro aprepunta. [loBeimenue COD>35 MM/4ac sBiIsIeTCS AUATHOCTHYE-
CKHUM MPU3HAKOM PEBMATHUYECKOUN MOJTUMHUANTUH.

Omnpenenenune COD MOKeT ObITh MOJIE3HBIM JJISl OIIEHKU aKTUBHOCTH BOCIIAJIe-
HUSI TIPYU TUTAHTOKJIETOYHOM apTEPUUTE, PEBMATHUUECKON MOJUMHAITUUA (HCIIOIb3Y-
etcs ipu nojacuere unjaekca SDAI PMR) u PA (ucnone3yercs nmpu mojc4ere uHIeK-
ca DAS).

HaunbGonee BaxHbIMEH (hakTOpaMu HECOBMAJCHHS PE3YJIBTATOB OMpEICICHUS
CO3 u CPb y 60nbHbIX PA 1 1p. cucremasiMu P3 ciykat uadekims, moueyHas He-
JI0OCTaTOYHOCTh U HU3KUU YPOBEHb albOyMHHA B KPOBH.

Pexomennyemas kpatHocTh onpeaenenus COD cocrasnser 1 pas B 1-3 mecs-
a.

C-peaxmusnuiii 6enox (CPB) — xnaccudeckuii ocTpoda3oBblii 0€JI0K TIa3Mbl
KPOBH, KOTOPBIA paccMaTpUBaeTCs Kak HauOojiee 4yBCTBUTEIbHBIA J1a0OpPaTOPHBIN
Mapkep MH(PEKINN, BOCHAJIIEHUS U TKAHEBOTO MOBPEKICHUS.

B 3aBucuMocTH OT LenM HCClenoBaHus omnpeneneHne KoHueHtpanuu CPb
MIPOBOJIUTCS KJIACCUYECKUMH U BBICOKOUYBCTBUTENIbHBIMU MeToAaMu. Kitaccuueckue
METOJIbl KoJinuecTBeHHOro aHanu3a CPB B cbIBOPOTKE KpOBH, BKJIIOYAs PaAUaIbHYIO
UMMYHOIU(PDY31I0, UMMYHOTYPOUAUMETPUIO M HMMMYHOHE(DEToOMeTpHo, MnpeaHa-
3HA4YE€HBI JJIS1 BBISABJICHUS MOBBIMIEHHOTO YpoBHA CPB mpu ocTpom BocmalieHHHM U
TKaHEBOM TMOBPEKJCHUU B TIpejieiax Iuana3oHa KoHueHTpanui 5-500 mr/m.

BricokouyBctBuTenbubiii ananu3 CPb  (BuCPB), ocHOBaHHBIA HA YCUJIEHUU
AHAIUTUYECKOM UYYyBCTBUTEIIBHOCTH HMMMYHOXHUMHYECKHUX METOJIOB (MMMYyHObep-
MEHTHOTO, HMMYHOTYPOUIUMETPUIECKOTO U UMMyHOHEe(]emomeTpudeckoro) B 10 u
0ojee pa3 ¢ TOMOIIBIO CIEIUANBHBIX PEareHTOB, MO3BOJSET U3MEPATh KOHIIEHTpa-
nmun CPb Hmwke 5 Mr/n m ucmosib3yercst sl OlleHKH OaszambHOro ypoBHs BYCPH m
CBA3aHHOI'O C HUM KapJAHOBACKYJIIPHOTO PHUCKA.

B Hopme y 50% 310poBbIX T0HOPOB KoHIeHTpauus CPb B cbIBOpoTKE KpoBU
coctassieT 0,8 mr/m, y 90% -3,0 mr/a, y 99% — 10 mr/n. [Ipu sTOM MHAMBU Ty aTbHAS
0azanpHas koHneHtparuss CPb nmocraroyHo crabuiapbHa M HE MOJBEpKEHA ITUPKA-
HbIM u3MeHeHusiM. Hopmanshsiit yposens CPB y B3pociibix cocTaBisier MeHee S Mr/i
(oITHAaKO 3HAYEHUS, MPEBBIIIAIONINE 3MI/J, MOTYT YKa3bIBaTh Ha BBICOKHH PHUCK pa3-
BUTHS KapJHOBACKYJSPHON MATOJOTHUU); Y HOBOPOXKICHHBIX (110 3 HEleNb) — MEeHee
4,1 mr/m; y neteit — meHee 2,8 Mr/J.

Onpenenenne CPb knaccuyeckMMHM M BBICOKOUYBCTBUTEIbHBIMU METOIAMU
SBJISIETCS MOJIE3HBIM TECTOM JIJII OLEHKH aKTUBHOCTH MAaTOJOTMYECKOTO Mpolecca y
6oxpHBIX P3 (B ToM umcne, mpu moacuere uHAeKcoB akTuBHOCTH DAS 28-CPb u
SDAI); MoHUTOpUPOBaHUS U KOHTPOJIS YPPEKTUBHOCTH TEPATH MHTEPKYPPEHTHBIX
unpexkunii npu CKB, CCH, IM u ap. P3 ¢ He3HaYUTENbHBIM MOBBIIICHUEM HWIIH
HopMasbHBIM ypoBHeM CPbB; muddepenunansuoii auarnoctuku psga P3 (CKB u
PA).

CPBb ciyxuTt 1abopatopHbIM Ki1accuPrKanoOHHBIM KpuTepruem PA.
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VYBenuuenue 6a3anbHoi KoHIeHTparuu CPb sBisercs nmpeaukTopom pa3BUTHS
PEHTITEHOJIOTUYECKUX U3MEHEHUM, CBUIETEIIbCTBYIOIINUX O TSKEJIOM JIE€CTPYKTUBHOM
NOPAXKEHUU CyCTaBOB IIpU paHHEM PA.

Omnpenenenue 6a3ansHOro ypos BuCPb nMeer BaxxHoe 3HaueHue sl CTpa-
TU(UKAMK OOJIbHBIX PEBMATUYECKUMH 3a00JIEBAHUSIMU TIO0 CTENEHU KapJUOBaCKY-
nsipHoro pucka. bazanbHas konuentpaius BuCPb menee 1 mMr/im cooTBeTCTBYeT HU3-
KoMy, 1-3 Mr/n — cpegnemMy, 6osiee 3 MI/1 — BBICOKOMY KapJAHOBACKYJISIPHOMY PHUCKY.
Yposens BYCPB ot 3 10 10 mr/n accormupyercsi ¢ cyOkianuudeckum «low grade»
BocmajeHueM, a 6osiee 10 mr/nm — ¢ cucremMHbIM nepcuctupyronmm «high grade»
BOCITIQJIEHUEM.

Pexomennyemast kpatHocTh onpeaenenusi CPb cocrasnsier 1 pa3z B 1-3 mecsua.

Anmueen HLA-B27 saBnsieTcsi €IWHCTBEHHBIM AHTHUTEHOM, KOTOPBIA HUIpaeT
poJib B AuQdepeHnrnaIbHON TMarHOCTUKE ayTOUMMYHHBIX OoJie3Hel. Ero BBISBISIOT
y 90% OO0JBHBIX aHKWJIO3UPYIOIIUM CHIOHAWJIUTOM M CUHJIpoMOM Peiitepa, yacto 00-
HapyxkuBatoT nipu FOPA, ncopratnueckoM apTpHUTe, XPOHUYECKUX BOCHATUTEIbHBIX
3a00J1eBaHUSAX KHUIIEYHUKA, TPOTEKAIOUIUX C CAKPOUJIEUTOM U CIOHJIUIIUTOM, YBEUTE
U PEaKTHBHOM apTpuTe, BeI3BaHHOM Yersinia spp., Chlamydia spp., Salmonella spp.,
Shigella spp. ¥ 3a0poBbix moaeit antured HLA-B27 Bctpeuaercs B 8% ciyuaes.

Hccnedosanue cunosuanvhoii scuokocmu (CX) mpoBOasT y BCeX MAIUEHTOB C
BBIIIOTOM B MOJIOCTh cycTaBa. CTaHAapTHAs TUArHOCTHKA CUHOBUAJIBHOM KUAKOCTH
BKJIIOYAeT B ce0s MaKpOCKONMUUYECKui aHanmu3 (00beM, IIBET, BA3KOCTh, MYTHOCTD,
MYLIMHOBBIHM CT'yCTOK), MOACUYET KOJWYECTBA KJIETOK, MUKPOCKOIIUIO HATUBHOTO Ipe-
napara, HATOJIOTMYECKOE CCIIEJOBAHNE OKPAIIEHHOIO IIpenapara.

B HOpMe oTMeuaeTcsi COJIOMEHHO-KENThIA (CBETIO-KENThIN) LBET KUJIKOCTH,
IIPU 3TOM OKpPACKAa MOKET OCTAaBaThCS KEJITOM NPH apTPUTAX, AHKUIIO3ZUPYIOLIEM
cnoHaunoaprpure. [Ipn BocnaneHuu LBET CHHOBHAIBHOM >KMJIKOCTH MEHSETCS B 3a-
BUCUMOCTHU OT XapakTepa U3MEHEHUN B CUHOBUAILHON 000J0uKe. CTOUT OTMETUTD,
YTO MPU PEBMATOUIHOM U MCOPUATUYECKOM apTPUTAX OKpacKa KOJeOJeTcs OT Kell-
TOTO JI0 3€JIEHOTO 1BETOB. [Ipy GakTepranbHbIX WM TPABMATHUECKUX MTOBPEXKICHUSIX
OKpacKa CUHOBUAJIBHOM KUJKOCTU MOKET UMETh LIBET «MSACHBIX [IOMOEBY.

[Ipo3padyHOCTh OTpakaeT IJIOTHOCTh Toro wiM umHoro BemectBa B CXK. Hop-
manbHas CXK OGecuserHa v po3payHa. B oTimumne oT 3TOro npu CUCTEMHOM KPacHOM
BOJIYAHKE U HETSHKEIIOM PEBMATOMIHOM apTPUTE CUHOBUAIBHAS KUJIKOCTh MOJIYNPO-
3payHa, a mpu UHGEKIIMOHHOM apTpUTe — Helpo3payHa. B 1enom npo3payHoCcTh BOC-
MaJUTEIbHON CHUHOBUAIBHOM MUJIKOCTH 3aBHCUT OT KOJWYECTBA JICUKOUUTOB. [
aHaJgu3a CHMHOBHAIBHOM MKUIAKOCTH NMAlMEHTA C apTPUTOM XapaKTepHa KCaHTOXpPO-
MHUSI, YTO CBSI3aHO ¢ NPOHUKHOBEHHEM B C)K 3pUTPOLIMTOB M3 BOCHAJIEHHON CUHOBU-
anbHOU 000J70ukKM U pacnaaoM rema. Kpacuas wiu kpoBsHuctas CX BcTpeuaercs
P KPOBOTEUEHUH, CBA3AHHOM C TPaBMOM, TeMO(DHIIMU, MTUTMEHTHOM BUJUIOHOIY-
JSIPHOM CHUHOBUTE M JIPYTMX MATOJOTMYECKUX Mpoueccax. K apyrum BemniecTawm,
CHOCOOHBIM CHHKATh Mpo3padyHocTh CXK, OTHOCAT NUIU/BI, KPUCTAILIBI (TaKue, Kak
JIIK, MoHOHaTpHeBasi COJIb MOYEBOW KUCIOTHI MJIM THIPOKCUAIIATUT) U HAKaIlJIMBa-
IoLIMecs] MPOAYKTHI pacmajia Mpu ASCTPYKTUBHBIX (popmax apTputa (Hampumep, Ts-
YKEJbId PEBMAaTOMAHBIN apTpUT iy aptponarus Hlapko).
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Bsi3kocTh MOXKET 3HAUUTEIBHO KOJIEOAThCs B 3aBUCUMOCTH OT pH, KOHIIeHTpa-
WU COJIEW, HAIMYKS PAaHEE BBOJAMMBIX B CyCTaB IPENApaToB, a TAKKE CTENEHU IO-
JUMEpU3allud THATypPOHOBOM KHCIIOTHL. B HOpMe cycTaBHas >KMIKOCTb Bs3Kas OJia-
roiaps NPUCYTCTBUIO TMATypPOHOBOW KHCIOTHI. [Ipy BOCIANIMTENBHBIX apTPONATUAX
(bepMEeHTHI pa3pylIaloT THATYPOHOBYIO KHCIIOTY, YTO MPUBOJUT K CHUKEHHUIO BSA3KO-
CTU CyCTaBHOMW XUIKOCTH. [Ipy BeImaBIMBaHMM U3 mIpuLa Karum HopMaiibHOU CXK
€€ TTOBEPXHOCTHOE HATSXKEHHME TaKOBO, YTO LUICH( WM HUTH KUJIKOCTU PacTATHBa-
ercst Ha 10 cM mepen oOpbpiBOM Karik. Uem cuiibHEe BOCHAJeHHE B CyCTaBe, TEM
0OJpIlIe B HEM BOCHAIMTENBHBIX KJIETOK M BBINIE KOHIEHTPAIMS aKTHBHPOBAHHBIX
(dbepMEeHTOB, pa3pylIAOIINX THATYPOHOBYIO KuciaoTy. Huth BocmammrensHol CXK
IpU 3TOM pacTAruBaeTcs He Oosiee ueM Ha 5 cM. OueHb BSI3KYIO CYCTaBHYIO JKU[-
KOCTb, (POPMHUPYIOIIYIO JUIMHHYIO HUTh, HAOMIOAI0T MpH runotupeose. Kpome toro,
COJIepKaHUE TMaTypOHOBOW KHCIIOTHI B CUHOBHAJIBHOW KUAKOCTH ONPENEIUTH, J10-
0aBUMB B HEE HECKOJBKO Kamelib 2% pacTBOopa YKCYCHOW KHUCIOThI. B HOpMaiabHOI
CX dopmupyetcst cTaOuIbHBIA HEPACTBOPUMBIN OEIKOBO-THATYPOHOBBIN KOMILIEKC,
Ha3bIBa€MbIii MYLIUHOBBIM crycTkoM. Bocnanurensnas CXK o6pa3yer pbIXJiblii My1u-
HOBBII CT'YCTOK, KOTOPBIH JIETKO (PparMEHTUPYETCS, UTO OTpaKaeT U3MEHEHHUE CTPYK-
Typbl THATYPOHOBOM KHUCJIOTHI. BBICOKHI ypOBEHB BSA3KOCTH OTMEYAETCS MPU TPaB-
MaTUYECKUX MU3MEHEHUSX U CUCTEMHOM KPacHOU BOJYAHKE, a CHH)KEHHE TaHHOTO T10-
Ka3aTens 4Yalle OTMEYaeTcsl MpU peBMartusMme, cuHapome Pelitepa, peBMaTOUIHOM,
[OIarpUYECKOM M ICOPUATUYECKOM apTPUTAX, apTpO3axX, aHKWJIO3UPYIOLIEM CIIOH-
TUJI0APTPUTE.

B TO ke BpeMs BeoyIIMM B ONPENIECICHUH NATOJIOTUU CYCTaBa SIBIISIETCS MHK-
POCKOIIMYECKOE MCCIIEJOBAHNE CUHOBUATIBHON KUIKOCTH.

KonnuecTBo NEHKOIMTOB U UX COCTaB — OJHA W3 HauboJiee IIEHHBIX XapakTe-
PUCTHUK aHalu3a CHUHOBHAIBHON XuAKOCTH. HopmasibHasi cMHOBUAJIbHAs >KUIAKOCTb
comepxut Meree 200 kneTox/Mm°. TIpH HEBOCIIATHTEIBHOM apTPONATHH KOTHICCTBO
nejikormro gocruraer 2000 KieTok/MM . [Ipyn HEeMH(EKIMOHHBIX apTPHUTaX YHUCIIO
JEUKOUUTOB MHPOoKo BapeupyeT: oT 2000 1o 100000 kretok/Mm°. XoTst pu ayTo-
UMMYHHBIX apTpUTax KOJMYECTBO JICMKOIMTOB OOBIYHO KOJeOJieTcs B Tpenenax
2000-30000 kieTok, mpu peBMATOMIHOM apTPUTE ITOT MOKA3aTeslb HEPEAKO JOCTH-
raer 50000 KIETOK/MM" U Bblle. Y MALUEHTOB C apTPUTOM, BBI3BAHHBIM KpHUCTasLIa-
MU (HarpuMep, IMPU OCTPOU MOJArpe), YUCI0 JIEHKOIUTOB 00bIHO MpeBbimaet 30000
kretok/Mm°, 1 50000-75000 KiIeTok/MM® BIIONHE 3aKOHOMEpPHO. UeM GImKe YHCio
nejikormroB k 100 000 KIETOK/MM®, TeM BbIIIe BEPOSITHOCTh CENTUYECKOTO apTPUTA.
HecMoTpst Ha TO, YTO y HEKOTOPBIX MALMEHTOB YHUCIO JICMKOLMTOB MOXET IPEBbI-
mate 100000 KIeTOK/MM® TIPH KPUCTAIUTHYECKHX apTPOIATHAX, PEBMTOUIHOM apT-
pUTE U JaXXe MPU CEPOHETaTUBHBIX apTPONATHUSX, IPU IMOIYYEHUN TaKOTO pe3yJbTaTa
aHaJIM3a CHHOBHAJIBHOM JKUJKOCTU CIIEAYyEeT HAaUMHATh SMIIMPUYECKOE JICUECHHE CEIl-
TUYECKOTO apTpUTa, MOKA HE MOJYYEHbl MUKPOOHOJIOTUYECKHE JIAHHBIE, HCKITI0Yal0-
e HHQEKIHIo.

KomnuectBo neiikormToB MeHee 100000 xiIeTOK HE HMCKIIIOUAET BO3MOXKHOU
nHpeKIuu. Y NanueHToB ¢ XPOHUYECKUMHU BOCTIAIUTENIbHBIMUA apTPUTAMU (TaKUMH,
kak CKB wnm ncopuatudeckuil apTpuT) MOBBIIMIEH PUCK MH(DUIIMPOBAHUSA CYCTaBa,
BO-TIEPBBIX, B CBSI3H CO CTPYKTYPHBIMU MOPPEKIECHUSIMH CyCTaBa BCIEACTBUE XPOHU-
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YECKOr0 BOCIAJICHUSI; BO-BTOPBIX, M3-32 UMMYHOCYIIPECCUBHOTO JICUCTBUS Mpenapa-
TOB, KOTOpbIE MPUMEHSIOTCS Uil JIeUeHusl ATUX 3aboseBaHuil. bonee Toro, MHOrME
00J1e3Hb-MO U (PULIUPYIONIUE TTPEenapaThl IPHU TaKUX 3a00JIeBaHUSX (B YaCTHOCTH, Me-
TOTPEKCAT, IUKIOCIOPHUH, JEeQIyHOMUA, a3aTHONPHUH, LUKIohochaMul U Jpyrue
UTOTOKCUYECKHUE TMpenaparbl) CIOCOOHBI MOJIABIIATh JIEUKOLIMTAPHBIN OTBET HA WH-
(beKIuIo ¥ WLTI030pHO YMeHbIaTh ynciio jJeiikonutoB B CXK. [1o cpaBHeHuro ¢ Oak-
TepuaibHOM HMH(QEKIMeH 0oJiee BSJIOTEKYIIUM IpolieccaM (TakuM, Kak TyOepKyIes3
WM TpruOKoBasi MH(PEKIINUS) CBOMCTBEHHO 00Jiee HU3KOE YHUCIIO JICHKOIMTOB B aHAJIH-
3¢ CHHOBHAIILHOUN >xujkoctd; 00brgHO <50000 knetok. JlefikonurapHas dopmyna
Takke mnpeacTaBisieT IeHHyro uHbopmaruioo. CXK npu MHPEKIHOHHOM apTpUTE
OOBIYHO COAEPKUT 95% MOoMUMOPHHOSACPHBIX JICUKOIMTOB. AHAIOTUYHO TIPU KPH-
CTAJUIMYECKUX apTpomnatusx Oosiee 90% JIEHKOIMTOB YacTO TaKXKe IPEACTaBIICHBI
noyMopHOSAEpHBIMU JieiikoruTaMu. C JIpyrol CTOPOHBI, YUCIO TPaHYJIOIUTOB
HepocniastenbHoM CJK He mnpesbimaer 50% Bcex neiikonuToB. HccnenoBaHue
BJIQXKHOT'O Tpernapara 0COOCHHO MOJIE3HO VISl OMPEEIeHUs] KIETOYHOIO U KpUCTal-
muyeckoro coaepxkumoro CK. Hamnmydmmii BraaXKHBIM Ipenapar MoJIy4aroT, IOMe-
CTUB COJICPKUMOE IIINPHULIA HETTOCPEICTBEHHO Ha CTEKJIO, HO UCIIONB3YIOT Takxke CXK,
00pabOTaHHYIO TE€MapUHOM HATPUSI WIM STUIICH-TUAMUH-TETPAYKCYCHON KHCJIOTOM.
Ha BnaxnoMm npenapare CXK manueHTOB ¢ peBMaTOMIHBIM ApTPUTOM 3aMETHBI Paro-
LUTHI — TOJIUMOP(PHOSIAEPHBIE TEUKOIUTHI CO CBETOMPEIOMIISIOIIMMU BKIIOUECHUSIMH,
COJIEpKAIIMMH UMMYHHBIE KOMIUIEKCHI U KOMIUIEMEHT. BiaxkHblil mpenapaT CHHOBU-
anbHOU *Kuakoctu 6onpbHOro CKB Hepenko copepKuT BordaHOUHbIE KieTku. [{uTto-
JIOTUYECKOE HCCIIEIOBAHUE BBIABIISIET OIMYXOJIEBBIE KJIETKH y MAllMEHTOB C METacTa-
3aMH B CHHOBHAIBHYIO 000JIOUKY.

Hanuune kpoBu B cyctaBe 00bIYHO 00YCIIOBIEHO OCTPOil TpaBMoil. [1pu BbIsB-
JICHUU TeMapTpo3a BO BpeMsi apTpoOlleHTe3a HEOOXOIMMO MOJTHOCThIO ABAKYUPOBAThH
KPOBSIHUCTYIO JKHJIKOCTh, YTOOBI MPEAOTBPATUTH (POPMUPOBAHUE CHHEXUH, YMCHbB-
AKX 00bEeM JBWKEHHUI B TPaBMUPOBaHHOM cycTaBe. ['eMapTpo3 wHoOrjga oOHa-
pyxuBatoT nipu aprponatuu lllapko, 4TO CBsI3aHO C XPOHMYECKON TpaBMOM Mopa-
KEHHOro cycrama. [Ipu orcyrcTBuUM TpaBMbl B aHamHe3e KpoBsHucTtas CX moxer
OBITH CJICICTBHEM TPaBMAaTUYHOU acrmparui. B Takux curyarusx kpoBb B CXK pac-
npejeseHa HEPAaBHOMEPHO, U KIIMHUIIUCT UCTIBITHIBACT TPYAHOCTH MPHU BHITOJTHEHUU
nporenypsl. Ecnu myHKIus He ObUta TpaBMAaTUYHOW, HO B aHAJIW3€ CHHOBHUAILHOM
KHUJKOCTH TOJIy4eHa KPOBb, HEOOXOIUMO UCKIIIOUUTHh HECKOJIbKO MpuuuH. [loBTOp-
HbIE T€MAPTPO3bl YACTO BO3HUKAIOT y NMAIMEHTOB C HAPYIICHUSAMHU KOAryJALIMOHHOTO
remocrasza (TakuMu, kKak remodunus u O6ose3nb (Gon Bumiebpanma), matosoruei
TpOMOOIIMTOB M Yy OOJBHBIX, NPUHUMAIONIUX aHTUKOArylsaHTbl. CXK manueHToB c
MIATMEHTHBIM BUJUIOHOAYJISIPHBIM CHHOBUTOM BCErJa FeMopparnyeckasl Ui KCaHTO-
xpomHas. [IurmenTanus cBs3aHa ¢ FTEMOCUAEPUHOM, KOTOPBII HAKAILJIMBAETCS OT I10-
BTOPHBIX KPOBOM3NHUSIHUI B cycTaB. ['emopparndeckyro CXK yacto 0OHapyKUBaIOT y
OOJBHBIX TYOEPKYJIE30M, a TAK)KE Y MAIMEHTOB C MECTHBIMHU MM METACTaTUYECKUMHU
OMyXOJsIMU. Y TAIMEHTOB C BPOXJIEHHBIMU, METACTATUYECKUMU WM TeMopparuye-
CKUMH 3a00JICBaHUSAMU (TaKHUMH, KaK CHHIApOM Jnepca-/lanio, smacTudeckas mceB-
JIOKCAHTOMa, CEPIIOBUIHOKIIETOYHAS aHEMHUS WJIA IIUHTa) UHOTJA TaKXKe Pa3BUBACTCS
reMapTpos.
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B cuHOBHaNbHOM )XUIKOCTH MOKET ObITh MACHTU(MULIMPOBAHO OOJIBIIOE KOJIHU-
YeCTBO Pa3zHOOOpa3HbIX KpHUCTauioB. OAHAKO IMArHOCTHYECKYIO LIEHHOCTb Mpe.-
CTaBJIAIOT TOJIBKO J1BA THIA U3 HUX. KpucTamibl ypata HaTpusl BISIOTCS MPU3HAKOM
[OJIarpbl, @ KpUCTAJLIBI AUruaponupodocdara Kaipliusg 0OHaApYKUBAKOTCS IIPH IICEB-
aomnojaarpe. 9TU KpUCTAJLIbI MOTYT OBITh BBISIBJIEHBI MIPH MOJSPU3ALMOHHON MUKPO-
CKOIIMH.

B HOpMe B CMHOBHAQJIBHOW >KHIKOCTH OOHAPYKMBAIOTCA U KJIETKH TKaHEBOTO
MIPOUCXOXKICHHS (CHHOBUOIUTHI, TUCTHOLIMTHI), @ TAKXKE PJIEMEHThI KPOBHU. IJTO Mpe-
MMYILECTBEHHO JTUM(OLUTHI, pexe — HeHTpoduiasl 1 MOHOIUTHL. [Ipu BocnaneHuu B
CUHOBUAIBHOM KHUJIKOCTH MOTYT BCTpeUaThcs 0coObie (hopmMbl HEUTPOHUIOB — paro-
nuThl. X KJIETKH UMEIOT «SIYE€UCThIM» BUJ 33 CUET BKIIOYEHHUSI HMMYHHBIX KOMILICK-
COB B IIUTOILIa3My. JTO HauboJiee XapaKTepHbI MIPU3HAKU NP PEBMATOUIHOM apT-
pute. [Ipu HEKOTOPHIX COCTOSIHMAX (QJUIEPrUUYE€CKHE CHHOBUTHI, TYOEpKYJIE3HBIH
npoliecc, apTpuThl Ha (POHE HOBOOOPA30BaHMI) B CHHOBUAJIBHOM KUAKOCTH IPeoO-
JaAar0T MOHOHYKJIEAPHI.

Copneprxanue Oeika B CHHOBHAJIBHOW JKUJKOCTH 3aMETHO MEHBIIIE, YEM B Chl-
BOpoTKe KpoBU U cocTaniseT (10-20r/n). [Ipu ocTteoapTpo3e u MOCTTpaBMaTHUYECKUX
apTpuTax 3HAYUMOTO TOBBIIICHUS MpPOTEeMHa He oOHapyxkuBaercs. Ilpu Bocnamu-
TEIbHBIX apTPONATUSAX YPOBEHb O€lIKa B CHHOBHAJIbHOM >KMJIKOCTH IMOBBIIIAETCS 00-
nee 20 r/n. BMecTe ¢ 3TUM MOKHO OTMETHUTH MOBBIIIIEHUE YPOBHS JaKTaTAEIHIPOTU-
Ha3bl, OCTPO(Pa30BBIX IMOKa3aTelIe MpH BOCHAIUTENBHBIX 3a00JIEBaHUSAX CYCTaBOB
(uame CPB).

MeHee yyBCTBUTEIBHBIM MapKEPOB BOCIIAJICHUS B CyCTaBE SABJISIETCS CHUKECHHE
YPOBHS TJIIOKO3bI, IIPH 3TOM 3HAUYMMOE CHUKEHHE Yallleé BCEro OTMeYaeTcs npu Oakx-
TEPUATILHBIX apTPUTAX.

Jlis n1MarHOCTUKM OONBIIMHCTBA OaKTEpUANbHBIX MH(EKINI HEo0X0auMO U
JOCTAaTOYHO OKpacku Maszka no ['pamy, 0OakTepuOJIOrMUECKOrO0 HCCIEIOBAaHUA H
onpeaereHusl YyBCTBUTENbHOCTH. K coxkalieHnto, BO30yIUTENN HEKOTOPBIX paclpo-
CTPAaHEHHBIX MHPEKIHI ¢ TPYJOM MOAJAIOTCA KyJIbTUBUPOBAHUIO, TO3TOMY OTpHULA-
TEJIbHBIA pe3yJbTaT 0AKTEPUOJIOrMYECKOr0 UCCIEN0BAHMS U OKpaluuBaHus o ['pamy
He 00s3aTrenbHO MCKIoyaeT nHpeknuo. Hampumep, pesynpraThl OakTepuoiornye-
CKOI'0 aHAJIM3a CUHOBUAIBHOW XUAKOCTU Ooiiee yeM y 20% NmanueHToB ¢ TOHOKOKKO-
BBIM apTPUTOM OTPHLIATEIIbHBI, JAKE €CIIM B KAYECTBE CPEIbI ISl IOCEBA TPUMEHSIIH
IIOKOJIaHBIA arap. Kpome Toro, U3 CUHOBHAJIBHOW XKUAKOCTU TPYAHO KYJIBTUBHPO-
BaTh TyOEpKyJie3, a JUIsl KyJIbTUBUPOBAHUS aHA3POOHBIX UM TPUOKOBBIX BO30YIUTE-
Jeil HeoOXOIMMBI CIIeIUalIbHBIE METOMBI U cpelpl. lHOorna MukoOakTepuaabHble U
IrprOKOBbIE MH(PEKLINHU BBISIBISIOT TOJBKO C MMOMOLIBIO OMOIICUM CHHOBHAJIBHON 000-
Joukd. BaxxHO paHHee Hayajgo aHTHMOAKTEpUAIbHOM TepamuH, MOCKOJIbKY OaKkTepu-
aJIbHbIE MH(EKLNN CIIOCOOHBI OBICTPO MPUBOAUTH K JECTPYKLUHU cycTaBa. JleueHue
aHTHOMOTHKAMU CJIeyeT HauMHaTh, OCHOBBIBAACh Ha pe3ylibTaTax MOJcCuYeTa U aHa-
JM3a JEMKOLUTOB, OKpalIMBaHUs Ma3ka 1o ['pamy, U npu HEOOXOAMMOCTH KOPPEKTHU-
pOBaTh €ro C y4eTOM pe3ylbTaTOB 0AaKTEPHOJIOTHYECKOI0 MCCIEeIOBAaHUS U Ompese-
JICHUS] YYBCTBUTEIHHOCTU. lIpM MHKPOCKONMUYECKOM HCCIIEJOBAHUU Ma3Ka MOKHO
BBISIBUTh TOHOKOKKH, XJIAMHUJIUHU, a TaKKe IPaM-MOJIOKUTEIbHbIe KOKKH. Takxke mpu
MHUKPOCKOIIUH MOHO BBISIBUTh HaJIM4KMe rpuOKOBOTO Mpouecca. MHoraa npuxoauTs-
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cst mpuberaTh K TOCEBY CHHOBUAILHOW JKUIKOCTH HA MATOTCHHYI0O MUKPO(IOPY 1JIs
yTOYHEHUS XapakTepa HH(EKITMOHHOTO TPOoIecca U ONPEIeICHUs YyBCTBUTEILHOCTH
K aHTUOMOTHKAM.
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BOJIE3HU CYCTABOB V JIETEN

XpOHUYECKHE BOCHAIMUTENbHBIC 3a00JICBaHUS CYCTaBOB PAa3BUBAIOTCS B JIIOOOM BO3-
pacte, a UHBAJIUAU3UPYIOIMIKE OOJIE3HU B JIETCKOM BO3pACTe MPOJIOJDKAIOT JIUIIATh
MHOTHX JIETe€ HOPMaJbHOTO Pa3BUTHUSI, COMPOBOXKAAIOTCS ocTeornopo3oM. Ocoboe
MECTO CPEIM XPOHHUYECKUX BOCIAJIUTEIbHBIX 3a00JIeBaHUN CYCTaBOB y JeTel 3aHMU-
MAaeT KOBEHUJIBHBIM PEBMATOUIHBIN apTpUT. Bhicokas dacToTa BCTPEYaeMOCTU U Tsi-
KeJIoe TeueHue 3a00JIeBaHUs, TCHJICHIIMA K paHHEW MHBAIMIU3AIMU, BOBIICUCHUE B
MaTOJOTUYECKUI MPOIECC BHYTPEHHUX OPraHoB (Cepilie, JIETKKHe, MOYKH, Iiia3a) Jie-
natoT FOPA akTyanpbHOM MeEIUKO-COIMANbHOU MpoOseMoil. MenuIMHCKOe W COITHU-
abHOE 3HAYCHHUE 3a00JICBaHUS OINPEISIASTCS IEIbIM PSAAOM IPUYMH. Bo-IepBhIX,
OCHOBHBIM TposiBieHreM FOPA sBSIOTCA MOYTH MOCTOSIHHBIE 00JIU U TIPOTPECCUPY-
I0lllee HapyIIeHUe (PYHKIIMU CyCTaBOB, MPUBOJIAIINE K CHIDKCHHUIO KaueCcTBa >KU3HHU,
paHHEW WHBAJIMIAW3ALMUA TAIMEHTOB. BO-BTOPBIX, XpPOHUYECKUN BOCTIATIUTEIbHbBIN
MPOIIECC YBEIMYMBAECT PUCK PA3BUTHS COMYTCTBYIOMIMX 3a00J€BaHUi (TOBBIIICHHAS
YYBCTBUTEJILHOCTh K HHTEPKYPPEHTHBIM UH(EKIUSIM, OCTEONOPETUUECKHUE TIEPETOMBI
u ap.). B-tpetbux, nocrarouno yacto jedeHue KOPA, nmpoBoguMoe IUTOCTaTUKAMU,
CITIOKOKOPTUKOCTEPOUIAMHU, HECTEPOUIHBIMUA MPOTUBOBOCHAJIUTEIBHBIMU JIEKAP-
CTBEHHBIMHU CPEIICTBAMU, OCJOKHAECTCS MOPAKEHUEM KEITYTOUHO-KUIIEYHOTO TPAK-
Ta, HapylIeHrneM (YyHKIIMHU TTOYEK U APYruX opraHoB. Bce 3To yXyaiaer kauecTBo U
IIPOJIOKUTEILHOCTD JXU3HU O00JBbHBIX FOPA. PanHss nuarHocTrKa U JieueHHE OoBe-
HUJILHOTO apTpUTay JeTed SBISAIOTCS OJHOM M3 Hambojiee aKTyalbHBIX MpO-
0JIeM COBPEMEHHOM TeIUaTPUH.

AHaTOMO-(l)yHKIII/IOHaJIbHaSI XapaKTepuCTHKA CYCTaBOB

OmnopHo-nBuratenbHbii anmnapat (OJ]A) yenoBeka COCTOUT U3 KOCTEH, MBIIIIII,
CBSI30K, CYXOKWJINW, XPAIIEH, CyCTaBOB U CycTaBHbIX Karcyid. OJIA npenHasHaueH
JUIsl o0ecreyeHus U3MEHEHUsT TOJIOKEHUSI TeJla U MEepPEIBUKEHUS B MPOCTPAHCTBE.
Koctu u cycTaBsl y feTeil UMEIOT CBOM OCOOEHHOCTH CTPOEHUS:

- K MOMEHTY POXJIEHUSI CYCTaBHO-CBSI30UHBIN ammapar aHaTOMUYECKH chop-
MHUPOBaH;

- 31U (U3bl COWICHSAIOUXCSI KOCTEN COCTOST U3 XPAIIa;

- CBA3KHU Oo0Jiee pacTsXKUMBI U MEHEE IIPOYHBI, YEM Y B3POCIBIX, YTO 00yCIIaB-
JIMBAET BO3MOXHOCTb ITI0JIBBIBUXOB;

- (pOopMUPOBAaHKE CYCTABHBIX MOBEPXHOCTEH, KaIlCyJIbl U CBA30K 3aBEpIIACTCSA
b K 13-16 rogam xu3HM.

CycTaB — 3TO MOABMKHOE COEIMHEHNE KOCTEH, XapaKTepU3YIOIeecs] Haau4u-
€M COWICHSIOIMNXCA KOCTHBIX ITOBEPXHOCTEN, TOKPBITBIX XPSIIEM, CYCTaBHOM IOJIO-
CTH, COJEpIKAaIle CHHOBHAIBHYIO >KUIKOCTb M CYCTaBHOW KamcCyJyibl. AHaTOMHYe-
CKMMHU DJIEMEHTAMU CyCTaBa SIBJIAIOTCSA CBA3KHU M XPALIEBbIC MEHUCKHU. TakoW TUI Cy-
CTaBa HA3bIBAIOT TUAPTPO30OM HIIM CHHOBHAIBHBIM cycTaBoM. Ero gynkuuu — nsura-
TeJbHAs U OIOPHasl.

Hpyroii Tun cyctaBoB — aM(puapTpo3bl. B HUX couseHstonyecs KOCTHbIE TO-
BEPXHOCTH MOKPBITBI (PUOPO3HBIM XPSIIEM, IOJIOCTh CYCTaBa MM OTCYTCTBYET, Kak
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MEXy TeJIaMu TO3BOHKOB, WJIH MPEJCTaBICHA Y3KOU IIeNbl0, KaK B JJOHHOM COYJIe-
HeHuu. B 3TuX cycraBax OTCYTCTBYIOT CHHOBHaJIbHAsi 000JOYKAa UM CHUHOBHUAJIbHAS
KUAKOCTh. AMGMUAPTPO3bI, OHU K€ XPSIIEBbIE CYCTaBbl, MAJIOMOBUKHBI, BBITOIHS-
10T B OCHOBHOM (PYHKI[MIO, 00€CTIEUMBAIOLTYI0 YCTOMYUBOCTh YacTH Tesna. CuHapTpo-
3aMH Ha3bIBAIOT HEMPEPHIBHBIE COSAMHEHUS KOCTEH. DTO HEMOABMKHBIE COCAUHEHUS,
00ecIeynBaoIre )KeCTKOCTh U OTMIOPY CKeNeTa.

JlnapTpo3bl 1o popMe COUWICHSIOIMMXCS KOCTHBIX IIOBEPXHOCTEH pa3IeisatoT Ha
7 BUJIOB:

- [Inockue cycraBbl (Hanmpumep, 3amsCTHBIC U MPEATUTIOCHEBbIC) — IBHIKCHHS B
HUX BO3MOKHBI TOJIBKO B OJTHOM TJTIOCKOCTH,

- llapoBunHbie CcycTaBbl (HampuMep, Ta300€APEHHBIN U TUIEUYEBOW) — B HUX
BO3MOYKHA 0OJIbIIAsi CBO0O 1A ABUKEHUHN BCEX BUIOB (KPYTOBBIC JBUKEHUS, CTHOAHHE
U pa3rubaHue, OTBEJCHUE U TIPUBEICHHUE).

- DJUTMIICOBUIHBIE CYCTaBbl, IPH KOTOPBIX OJUH M3 COWICHSIOIINXCS KOHIIOB
uMeeT (HopMy IIUIHTICA, a APYTOH — BUJ KOHTPYIHTHOU BITAIUHEL. B pe3ynbrare 3Toro
00BEM JIBWKEHUS B 3TUX COUJICHEHHUSX OTPAaHUYCH, TO €CTh MO0 CPABHEHHIO C IIapo-
BUJIHBIMU CyCTaBaMH, B HMX HEBO3MOJKHBI KPYToBbIe OBIKeHUsA. K 3Toi# rpymme cy-
CTaBOB OTHOCATCS ITSICTHO-()aJTAHTOBBIC U JIYUe3aIlICTHBIC CYyCTaBHhl.

- biokoBuAHBIE CyCTaBbl, B KOTOPBIX OJIMH CYCTaBHON KOHEIl MPEACTAaBISICT
co0oil Mo popme OJOK, HAMOMUHAIOIIMK KAaTylKY (IUIIMYJIbKY), @ APYTOM — BOTHYThIH
CYyCTaBHOM KOHEIl — COOTBETCTBYET emy 1o ¢dopme. [IpeacTaButensiMu 3TON TPyIIIbI
CYCTaBOB SIBIIIIOTCSI MEXK(aJlaHTOBbIE CYCTaBbl KUCTEH M CTOM. B HUX BO3MOMKHBI
JBIDKCHHS TOJBKO B OJTHOM IUIOCKOCTH (crubaHue u pasrudanue). K 6J0KOBUIHBIM
OTHOCHUTCS U JIOKTEBOU CYyCTaB.

- Bpamaromuecs (xoyiecoBuiHbIE CycTaBbl). [IpumepoM siBisieTcsl CpeIUMHHbBIN
aTJIAHTOOCEBOM CyCTaB, COCTOAIIMN U3 KOJbIa, 0OPa30BaHHOIO MEPEIHEH Tyrou at-
JaHTa W TOMEPEYHON CBA3KOM, a Takke 3yOOBHIHOTO OTpocTKa || melHoro mo3BoH-
Ka, BXOJIAIIETO B KOJIBIIO M CTYXKAIIEro B KAYECTBE OCH, BOKPYT KOTOPOW BpalIaeTcs
KOJIBIIO aTiiaHTa. JIydenoKkTeBoe COeIMHEHNE B IOKTEBOM CYCTaBe TaKXKe CIEIYET OT-
HOCHThH K BpaliaroneMycsi TUITy CyCTaBOB (TOJIOBKA Jy4€BOHW KOCTH BpaIiacTcs B
KOJIBIIEBOM CBSI3KE).

- CeJIOBUHBIE CYCTaBbl — TUIUYHBIM TPEACTABUTEIIEM SIBIISICTCS 3aIICTHO-
MSICTHBIN CyCTaB OOJIBIIIOTO TajIbIla KUCTH. BO3MOXHBI KPYyTrOBbIC IBHKCHUS B CAITH-
TaJIbHOU U (PPOHTAILHON IJIOCKOCTSIX.

- MblnenkoBbie CycTaBbl (MMEIOT MapHbIE MBIIIEIKH — BBIMYKIIbIE U BOTHY-
Thie). [IpMepoM MBILIEIKOBOTO CyCTaBa MOXKET CIIYXHUTh KOJIEHHbIN cycTaB. OH co-
CTOUT M3 TpPeX KOMIIOHEHTOB €IMHOM OMOMEXaHWYECKON CHUCTEMBI: HaJKOJEHHO-
OeIpEHHOTO U BHYTPEHHEr0 U HAPYKHOTO OepEeHHO-00JIbIICOePIIOBbIX COUTICHEHUH.
HenocraroyHasi KOHTPYSHTHOCTh MBIIIEJIKOB OOJBIION OEpLIOBON KOCTH KOMIIEHCH-
pyeTcsl Hapy>KHbIM U BHYTPEHHHM MEHUCKamMHu. MoIHbie OOKOBBIE CBSI3KH TPEST-
CTBYIOT OOKOBBIM M KadaTeIbHBIM JBIKCHUSM, a KPECTOOOpa3HbIC CBS3KU OTPaHU-
YUBAIOT POTAIMOHHBIC JIBIKCHUS TOJICHH BOKPYT O€jjpa, 4TO MPETOXPaHSET TOJICHb
OT TOABBIBUXA BIEPE] M HA3aJ BO BpeMs JIBIDKCHUM CycTaBa. B 3TOM MBIIIEIKOBOM
CycTaBe BO3MOXHBI CTUOAHUE U pa3ruOaHue, Hapy>KHas U BHYTPEHHSS POTaIUs B TO-
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JYCOTHYTOM TIOJIOKEHUN CyCTaBa. AHajloTHUYHAs OMOMEXaHWYeCKas CHCTeMa Xapak-
TE€pPHA U JJIs1 BUCOYHO-YENOCTHBIX CYyCTaBOB.

CycTaB MOKpPHIT KamcyJioi, Hapy>KHasi 4acTb KOTOPOM siBisieTcsi GuOpO3HOH, a
BHYTpEHHSIS1 00pa3yeT BOPCUHYATYI0 CHHOBUAIBHYIO 0007104Ky. CHHOBHANIbHAS 000-
JIOYKa — 3TO COCAMHUTEIbHAA TKAHb, COCTOSIIASA M3 MOKPOBHOI'O, KOJUIAT€HOBOTO U
anactudeckoro cioeB. CMHOBHANbHas 000J0YKa, TpaHUYaIlas HEMOCPEACTBEHHO C
CyCTaBHOM TOBEPXHOCTHIO, 00pa30BaHa MPEPHIBUCTHIM CJIOEM CHHOBHUOIIUTOB, TO
€CTh CUHOBHAIbHBIX KJIETOK, HE TOKPHIBAIOIIUX CYCTABHOM XPSIIIL.

CHUHOBHOITUTHI (CTIEMATM3UPOBaHHbIE (UOPOOIACTHI) PACIIONOKEHBI Ha OT-
JIENbHBIX y4YacTKaX B OJUH-TPH CIJIOS, APYTHE€ YYaCTKU CHHOBHAJIBHOW O0O0OJOUYKH
MPEJCTABICHBl MEXKJIETOYHBIM BEIIECTBOM COEAMHUTEIBLHON TKaHU, COCTOSIIUM W3
OCHOBHOT'O BEIIeCTBa (MaTPUKCA) M BOJIOKOH. B MEXKIETOUHOM MPOCTPAHCTBE pac-
MOJIATal0TCsl KPOBEHOCHBIEC COCY/IbI, TUM(DATUUECKHE KalUUTSIPhl 1 HEPBHBIE OKOHYA-
HUSL.

[To Mopdosornyeckoil CTpyKType BBIJEISAIOT JIBa THIIA CHHOBUOILIMTOB: THUIT A
u tun B. Knetku tuna A (HamoMHHAIOT Makpogar) coaepikar 00JIbIIoe KOJIMUECTBO
[UTOIJIA3MATUYECKUX OPTaHelll, KOTOPhIE OCYIIECTBIAIOT YJIMMHUHAIIUIO MPOIYKTOB
KJIETOYHOTO M TKaHEBOT'O pacmnaja, Heu30eKHO U MOCTOSHHO 00pa3yroIIUXCs B MOJI0-
CTH CyCTaBa B pe3yjIbTaTe MEXaHWYeCKHX Harpy3ok. Kierkw Tuma B (HamommuHaroT
(buOpoOIACTBI) UMEIOT BRIPAXKCHHYIO HJIOIUIA3MATHYECKYIO CETh.

B cunoBuanbHON 0005I04KE MPUCYTCTBYIOT W JPYTU€ KIETKH, B YaCTHOCTU
Ty4HbIC, €TUHUYHBIC JIEUKOILIUTHI, JETPUTONOIO0HBIC KIETKH, KOTOPHIM OTBOIUTCS
Ba)KHas B UMMYHOJIOTUUECKOM TlaHe pyHkius. CuHOBUAIbHAs 000JI04YKa BhIpada-
THIBAET CHHOBUAJIBHYIO KUAKOCTH (MOIUMDUIIMPOBAHHBIN yIbTpadUIbTPAT MJIa3Mbl),
KOTOpasi 3aIloJHsET MOJIOCTh CyCTaBa M BBITIOJIHSAET BaKHYIO POJIb B MUTAHUU XPAILIA.
MO0>XHO BBIIEIUTH OCHOBHBIE (DYHKIIMM CHHOBUATBHOM JKUJIKOCTU: META00IMYECKYIO,
JIOKOMOTOPHYIO B TPOPUYECKYIO.

Merabonnyeckasi 3aKJIFO9aeTCsl B OCYIISCTBICHUA OOMEHA MEXIY COJICPIKH-
MBIM MOJIOCTU CYCTaBa U COCYJIUCTBIM PYCJIOM, & TaKXX€ B YHUUTOXXEHUHU UYKEPO/I-
HBIX U psAJia ayTOAHTUTEHOB.

JlokomoTopHas (PyHKITMS CBSI3aHA C BBIACICHHEM OHOJIOTHUYECKOM «CMAa3Ki»
CyCTaBOB, YTO 00ECIIEUUBAECT UCATHLHOE CKOJIbKEHHUE CYCTaBHBIX MOBEPXHOCTEH.

Tpoduueckas QpyHKIMS 3aKIIO9AETCS B TPAHCTIOPTUPOBKE BAKHEHIIMX dHEP-
TFETUYECKHUX BEIIECTB B XPALIEBYIO TKAHb.

CuHoBHalibHAsE 000J04Ka 00pa3yeT HalpaBiIeHHbIE BHYTPb, COACPKAIIUE KUP
BBIPOCTHI (CKJIQJIKH).

CBsI3KHM BIUIETAOTCS MEXIY KOCTSIMHU KakK YTOJIIECHHBIE YYaCTKH KarCyJibl.
MecTo maoTHOrO NpuKperieHust GUOPO3HBIX CTPYKTYP (CYXOKUIIMM, CBSI30K, Karcy-
JIbI) K MIEPUOCTY Y KOCTU MPHUHATO HA3bIBATh YHTE3UCOM.

CycTtaBHOU Xpslll SABISIETCA PA3HOBUIHOCTHIO THAIMHOBOTO Xpsiia. OH HE CO-
JIEP>)KUAT KPOBEHOCHBIX M JTMM(PATHISCKUX COCYJIOB, HE UMEET MHHEepBaIuu. TommHa
XpsIlla 3aBUCUT OT THUIA CycTaBa U OT (DYHKIIMOHAIBLHON HArpy3KH Ha HEro, KoJieo-
netcst oT 1 10 6-7 MM, uMeeT Oenblid, ¢ CHHEBATHIM OTTCHKOM IIBET. Y JETeH U y MO-
JIOJIBIX JIFOICH TTOBEPXHOCTH XPsIllia Ha BUJ TJIafIKasl, OJIeCTAIas, MOIAeTCsl JIETKOMY
CKATHUIO, a TI0 MEPE CTAPEHUS — XPSAIl CTAHOBUTCS TBEPIKE, TEPSIET MPO3PAYHOCTh U
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AIIACTUYHOCTH, MPUOOPETAET KeNTOoBaThi OTTeHOK. [log00HbIe N3MEHEeHUs pa3BUBa-
I0TCA U MIPU PsiJie MATOJIOTMYECKUX MPOIECCOB B CyCTaBaXx.

Mpiiipl, MepeKuIbIBAIOIIMECS YEpe3 CyCTaB, 00ECIEYMBAIOT €My HOPMallb-
HbI 00beM nBMKeHHM. [Ipu 3TOM cuilbHOE NBM)KEHHE B OAHOM HANpaBJICHUHM KOH-
TPOJIMPYETCS pellakcalel MBIII-aHTaroHucToB. COalaHCHPOBAaHHOE B3aMMO/IEH-
CTBHUE MBIIIIL KaK CAEP>KUBAET, TAK U YCUJIMBAET ABUKEHUS B CYyCTaBe.

CyX0oXuvs TPOYHO YACP)KUBAIOT MBIIIIBI HA KOCTH. MHOTHE CYXOXKWJIHS,
0COOEHHO ¢ OOJIBIIUM 00BEMOM JIBHMIKCHHMH, HMEIOT 000JIOUKH, HAIIOMUHAIOIINE CH-
HOBHAJIbHYI0 000JIOUKY CYCTaBOB, M OOeCIeUMBAIOLIUE JIeTKoe ckojbxkenue. [lo-
JBUKHOCTh U CTAaOUJIBHOCTh Ka)KJOTO OTAEIbHOTO CMHOBUAJIBHOIO CyCTaBa 3aBUCUT
OT ()OPMBI CYCTaBHBIX MMOBEPXHOCTEW, MPOYHOCTU KAICYJIbl, MBIIII, EPEKUIbIBAIO-
HIMXCS Yepe3 CyCTaB, HAIMYUS OKPYKAIOIIUX CTPYKTYP.

K MomeHTy poxaeHus pebeHka mpoiecc 0CCU(PHUKAIUU MOJHOCThIO HE 3aBep-
meH. J[nagusel TpyOUaThIX KOCTEW MpECTaBICHbl KOCTHOW TKaHBIO, a AMUQHU3BI U
ryodatbie KOCTH KHUCTH COCTOSIT U3 XPAIIEBON TKaHU. TOYKM OKOCTECHEHHS B MU (H-
3aX MOSABJISIIOTCS Ha MOCJEHEM MECsALEe BHYTPUYTPOOHOTO pa3BUTHS, B OOJIbILIEH Ya-
CTH KOCTEW Pa3BUBAIOTCS YXKE TIOCTIE POXKICHUS B TEUEHUE TIEPBHIX 5-15 jer, mpudem
MOCJIEIOBATEIbHOCTh X MOSIBICHHS JOCTaTOYHO MOCTOSIHHA. COBOKYIHOCTh MMEIO-
MXxcsl y peOeHKa s/1ep OKOCTEHEHHUsI MPEACTABISAET BAXKHYIO XapaKTEPUCTUKY YPOB-
Hs ero OMOJIOTMYECKOIO Pa3BUTHUS MU HOCUT Ha3BaHUE «KOCTHBIM Bo3pacT». Ilocre
poxaeHusi peOeHKa KOCTH MHTEHCHUBHO pacTyT. PocT KocTeil B AJIMHY MPOUCXOIUT
Onarozaps HaAJIMYMIO 30HBI pocTa — 3nu(u3apHOro xpsuia. Poct KocTu B TONIIUHY
IPOUCXOANT 3a CUET HaJKOCTHHIIBI.

KocTHast TkaHb HOBOPOXKAEHHOIO peOEHKa HMMEET MOPUCTOE TPyOOBOJIOKHU-
cToe cetdaroe crpoeHue. [lo mepe pocta NPOUCXOAUT MHOTOKpPATHAsl NEPECTPONKA
KOCTH C 3aM€HOM K 3-4 rojiaM BOJIOKHHCTOM CEeTUaTOM CTPYKTYpPhl Ha MJIACTHHYATYIO.
[lepecTpoiika KOCTHON TKaHHW Yy JeTEW MPOUCXOIUT 00Jiee MHTEHCUBHO. B TECUCHUE
nepBoro roja xusHu pemoaenupyercs 50-70% KOCTHOW TKaHH, a y B3pOCIBIX 3a Io
Bcero 5%. I1o xumMuueckoMy cocTaBy KOCTHAsl TKaHb peOEHKa COIEPKUT OOJIbIIE BO-
JIbl 1 OPTaHUYECKUX BEIIECTB, YEM Y B3pOCIbIX. BolokHMCTOE CTpOoeHNE N OCOOEHHO-
CTH XMMHYECKOr0 COCTaBa OOYCIIOBIMBAIOT OOJBIIYIO 3JIACTUYHOCTh KOCTEH y JIETEM:
OHH MEHEE JIOMKHE, HO JIerde N3TH0at0TCs U 1e(HOpMUPYIOTCS.

[ToBepxHOCTH y JeTeil CpaBHUTEIHHO poBHBIE. KOoCTHBIE BHICTYNBI (POPMUPY-
I0TCSI IO MEpe Pa3BUTUS M aKTUBHOTO (PyHKIIMOHUpOBaHUs MbIlIl. KpoBocHaOxeHue
KOCTHOUM TKaHU y JeTedl 0ojee MHTEHCUBHOE, YEM Y B3pOCIHbIX, YTO 0OecreunBacT
pPOCT KOCTHOM TKaHU M OBICTPYIO pereHepaiuio Kocrei nocie nepeaomon. Hankoct-
HUIIA y eTel Oosiee ToJICTas, YeM Y B3POCIbIX, B pe3yJIbTaTe Yero Mpu TpaBMe MOTYT
BO3HMKATh TOJHAJIKOCTHUYHBIE TEPEIOMbl MO TUILY «3€JI€HOW BeTKu». DyHKIHO-
HaJbHasl aKTUBHOCTb HAJKOCTHUIIBI y JI€TEH BBIIIE, YEM y B3POCIBIX, UTO OOecreyu-
BaeT OBICTPBIN MONepedHblil pocT Koctel. KocTn pebeHka mo BHEIIHEMY CTPOCHHIO
THCTOJIOTMYECKUM OCOOCHHOCTSIM K 12 rogaM mpuOIMKaloTCsA K TAKOBBIM B3pPOCIIOTO
YeJIOBEKa.

CuMrnromMaTka MOpa)KEHUs] OMOPHO-IBUTATEIIFHOTO arapara BeChMa pa3Ho-
oOpa3Ha: 00Jib, CKOBAaHHOCTb, NMPUIYXJIOCTh, AePOopMaIsi CyCTaBOB, OIpaHUUYCHHE
MOJIBYKHOCTH, MIPU3HAKU CUCTEMHOCTH IpOILecca MpU BOCHANIUTEIbHBIX 3a00€BaHU-
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ax. [Ipu cbope anHamHe3a HEOOXOIMMO BBISIBUTH HATMUHME B CEMbE KOCTHO-CYCTaBHOM,
pEBMAaTUYECKON, MH(PEKIMOHHON M ayTOMMMYHHOH MaTOJIOrMU. BaXHO yTOYHUTH
CBs3b Hauaja 3a00JeBaHUs C KAaKUM-JIMOO MPEAIIECTBYIOUM BO3IEHCTBUEM — TPaB-
MOH, MH(PEKIMOHHBIM 3a00JIeBaHUEM, MPOBEACHUEM NMPOPUIAKTUYECKUX MPUBHUBOK,
YpEe3MEPHOM UHCOJIALMEN U JIP.

B coBpeMEHHOMN apTPOJIOTUM KUCIOJb3YETCS LENbIM Pl TEPMUHOB, ONPENECIIS-
IOIIMX MPOUCXOXKICHUE U JIOKATM3ALUI0 HAPYIIICHUIA:

ApTtpanirust — 00Jib, BOSHHKAIOIIASL B CyCTaBe, MPU 3TOM, KaK MPaBUIIO, 3aMET-
HbI€ HAPYIICHUSI OTCYTCTBYIOT.

Aptput\apTponatus — 00bEKTHBHO ONPEICIAEMOe HapyIIICHHE B CYCTaBe.

XoHJponaTusi — MAaTOJOTHMYECKUN MPOLECC Pa3IUYHOrO TeHEe3a, MpPEeuMylile-
CTBEHHO B CTPYKTYpax Xpsiia, MPUBOISIINI K €r0 pa3pyIlIeHUIO U MTOTEPE.

MoOHOapTPUT — apTPUT OJHOIO CYCTaBa.

OnuroapTput — apTPUT € MOPAKEHUEM OT JBYX JI0 YETHIPEX CYCTaBOB.

[TonuapTpuT — apTpUT ¢ MOpaKEHUEM OO0JIee YETHIPEX CYCTABOB WIIM TPYIII CY-
CTaBOB.

CHUHOBUT — 1O KJIMHUYECKUM TPOSBICHUSM SIBHOE BOCIAJICHHE CHHOBUAJIBHOTO
CycTaBa.

Kancynur — Bocnasienue (3a00JieBaHKE) KarCyJibl CycTaBa.

TEeHOCUHOBUT — BOCHIAJICHUE CYXOKUJIbHOTO Barajuiia.

TeHIUHUT — BOCTIAJIEHUE CYXOXKHIIHSL.

bypcut — BocnasieHue CHHOBUAJIBHOM CYMKHU.

DHTE30MaTUs — BOCHAICHUE/TIOpaKCHHE B 00JIACTH MPUKPEIICHUS CYyXO0KUITAN
U CBSI30K K KOCTH.

MuonaTust — 3a00JieBaHHE/TIOPAKEHHUE MBIIIII.

Mmuo3ut — BocniaJl€H1e MBI,

[TogBbIBUX — CyCTaBHbBIEC MOBEPXHOCTH HAXOATCS B KOHTAKTE, HO UX KOHIPY-
ASHTHOCTb HAPYIIIECHA.

BriBuX — nosHas norepsi KOHTaKTa CyCTaBHBIX MOBEPXHOCTEH.

OO0cnenoBaHre CyCTaBOB BKJIIOYAET OCMOTp, NalbNalUIo, U3yYyeHUue (PyHKIUU
cyctaBoB. OCMOTp MO3BOJIAET BBIIBUTH MPUITYXJIOCTb, AehOopMaliio (CTOMKOE U3Me-
HeHre (GopMbl CycTaBa, OOYCJIOBJICHHOE MPOJU(PEPATUBHBIMU U JIECTPYKTUBHBIMU
MPOLIECCAMH, PAa3BUTUEM IOABBIBUXA, KOHTPAKTYPHI, aHKWJI03a CyCcTaBa), Aepurypa-
o (00paTuMOe H3MEHEHHE, CBSI3aHHOE C BHYTPHUCYCTaBHBIM BBITIOTOM W/HJIH
YTOJIIICHUEM CHHOBUAIBLHON 000JOYKH), TUTIEPEMHIO, MUTMEHTAIIMIO B 00JIaCTH CY-
ctaBoB. [lanbnanus MO3BOJISET BHISIBUTH MOBHIIIICHUE MECTHON TeMIepaTypbl, 00Jie3-
HEHHOCTh, OTEYHOCTh MSTKUX TKaHel. [Ipu n3yueHun QyHKIMU CyCTaBOB Ompe/es-
eTcsi 00beM JBM)KEHHI cycTaBa NpH CruOaHHUM, MPUBEICHUM, B Ta300€APEHHBIX U
IJICUYEBBIX CycTaBax — porauuu. OpUEeHTUPOBOYHO (DYHKIIMIO CYCTaBOB OIEHUBAIOT,
npejyiarasi HalMeHTy BBITIOIHUTD ONPEACIICHHBIC 1EUCTBUS.

O0BeM IBMKCHHUHN B MEX(aTaHTOBBIX CYCTaBaxX KUCTEU BBIABIISACTCS MPHU Tac-
CUBHOM CTHOAQHWH TAJBIIEB MW OJHOBPEMEHHOM aKTHBHOM IMPHUBEICHUU TAIBICB K
nagoHu. YToObI MPOBEPHUTH 00bEM ABUKEHUI OJHOBPEMEHHO B MEK(aIaHTOBBIX CY-
CTaBaXx M MSICTHO-(paIaHTOBBIX CYCTaBaXx, MpeAsiaraeTcs CkKaTh Kylak. OyHKIIMOHATb-
Hasi COCOOHOCTh Jy4Ye3allsICTHOTO CyCTaBa 3aKII0YaeTCs B BO3MOKHOCTH CIOXKHUTh
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JAJOHU M COTHYTh MX IOJ HPSIMBIM YIJOM K MPEAIUIEYbSM, CIOXKUTb KUCTU PYK
TBUIBHOM CTOPOHOW U COTHYTh UX MO/ MPSIMBIM YTJIOM K NPEAIIICYbSIM.

@OyHKIMOHAIBHASA CIIOCOOHOCTh JIOKTEBOI'O CYCTaBa 3aKJIIOYAETCS B BO3MOXK-
HOCTH IOJIHOCTBIO BBITSHYTh PYKH C JIQJOHSIMHU, OOpALLIEHHBIMU BBEPX, COTHYTh PYKH,
IPUKOCHYBIINCH K ILJIEYY.

@OyHKIHMOHAIBHASA CHOCOOHOCTh IUIEYEBOTO CYCTaBa 3aKIKOYAETCS B BO3MOXK-
HOCTH MOMUMO crubanus (MogbeM pykK nepea coboii) u oTBeneHus (MOABbEM PYK IO
O0KaM) B Hapy»XHOW M BHYTPEHHEH pOTallUH, KOTOpas OINpeAeNsieTcsl MpU KacaHUu
IIPOTHUBOIIOJIOKHON KUCTBIO JIONATKK U IPOTHUBOIIOJIOXKHOTO yXa.

[Ipu ompenenennu pyHKIUHA BUCOYHO-HIKHEUEIIIOCTHOTO CycTaBa HE0OXO1u-
MO MAaKCHUMAJIbHO IIUPOKO OTKPBITh POT, BBIAIBUHYTHh HUKHIOK YEJIOCTh BIIEpPEN, CO-
BEPUIUTH JIBMXKEHUS €0 U3 CTOPOHBI B CTOPOHY.

[Ipu uccnenoBanuu Ta300€APEHHOrO CyCTaBa OLEHUBAETCS 00BEM JIBHUKEHHIM
npu crubaHuu (COTHYTBIC B KOJICHSX HOTH MPHBOJISATCS K TPYAH), MPH OTBEIACHUU
(pa3BOIT MpsIMBIC HOTH — B HOPME aMIUTMTY/Ia OTBEACHHs cocTaBisier 40-45°), mpu
poTtanuu (B MOJIOKEHUU TAlMEHTA Ha CIIMHE COTHYTYIO B KOJIGHHOM M Ta300eApeH-
HOM CYCTaBE HOT'Y OTBOJAT KHApY>XH U BHYTPb).

@OyHKIMOHAIBHASA CIOCOOHOCTh KOJEHHOI'O CYCTaBa IPOBEPSAETCS BO3MOYKHO-
CTBIO MIPUBECTHU MATKY K ATOJAMIIE, BHITPAMUTH HOTY. {715l OlleHKH (QYHKIIMH TOJIEHO-
CTOIHOI'O CyCTaBa MaCcCUBHO MPOU3BOAAT crubaHue u pasrudaHue.

Kpome Toro, /1151 KOMIUJIEKCHOW OLIEHKH (YHKIIUM KPYIHBIX CYCTaBOB HUKHUX
KOHEYHOCTEH pebeHKa MpOoCsT MPUCECTh HA KOPTOUKH, CECTh Ha KOJIEHU, KOCHYBIIHCh
IIPU 3TOM SITOAULAMH TSTOK, UCCIEAYIOT KOJIEHHO-ISTOYHBIA CHUMIITOM, KOTOPBIM
Ipe/ICTaBIsIeT COO0M OJJHOBPEMEHHOE OTBEJCHHUE COTHYTHIX B KOJEHHBIX U Ta3z00e-
pEeHHBIX cycTaBax HoOr. OneHka (YHKIIMOHATBLHON CIOCOOHOCTH MEX(paTaHTOBBIX CY-
CTaBOB MaJIbLEB HOT MPOBOJUTCS MPU CTUOAHUH U pa3ruOaHuy NallbLIEB HOT.

Jlnst onleHKH (YHKUMU IIEWHOTO OTJeda MO3BOHOYHMKA IPEIaraloT COBEP-
IIUTh HAKJIOHBI TOJIOBBI Briepe] (KOCHYThCS MOJ00OPOAKOM Ipyau) U Ha3al, KOCHYTh-
Csl yXOM IUIeYa, COBEPIIUTH TOBOPOTHI T'OJIOBHI.

B rpyaHoM oTnene no3BOHOYHUKA y BEPTUKAIBHO CTOSLIETO peOeHKa oTMeda-
10T JIBE€ TOYKHU — Ha ypoBHE octuctoro orpoctka VIl meitHoro no3Bonka u Ha 30 cm
HUKe oT Hero. [locne MakcMManbHOrO HAKJIOHA PACCTOSTHUE MEXAY TOUKAMU H3Me-
pAETCS MOBTOPHO — B HOPME PACCTOSIHUE yBEJIMUUBAETCSA HA 4-5 cm. [lpu purugnoctu
3TO PACCTOSIHUE OCTAETCA HEU3MEHHBIM WM YBEIUYUBACTCS HE3HAYNTEIBHO.

B nosicHUYHOM OT/I€J1€ MO3BOHOYHMKA OTMEYAETCSl TOUKA HA YPOBHE OCTUCTOTO
otpoctKa Ls 1 Ha 10 cm BbIlIe — BTopast Touka. [Ipy HaKJIOHE 3TO pPacCTOSIHUE TAKXKe
JOJDKHO YBENMYUTHCA Ha 4-5 cM. [Ipu puruaHocTH OHO OCcTaeTcs HEM3MEHHBIM WM
YBEIMYMBAETCS HE3HAUUTENbHO. [Ipn MakCMMalIbHOM HAKJIOHE PACCTOSHHUE OT MaJIb-
IIEB JI0 1MOJ1a B HOpME JOJDKHO OBITh paBHO 0-5 cM.

bonee TOYHO aMIUIMTYyAy aKTUBHBIX M MACCUBHBIX JIBHXEHHUM ONPEIEISIIOT C
MTOMOIIBIO YTJIOMepa (TOHUOMETD).

Haubosnee yacTo asisi TMarHOCTUKU COCTOSIHUSI KOCTEM M CyCTaBOB UCHOJIb3YIOT
PEHTreHOrpauio, MO3BOJISIIOUIYIO BBISIBUTH AHOMAJIMM PA3BUTHUS U TIEPEIOMBI KO-
CTEH, BOCHIAJIMTEIIbHBIE, OIYXOJIEBbIE U JIET€HEPATUBHBIE MPOIECCHI B KOCTIX UIIU CY-
CTaBax, OLICHUTb TeMIIbl occuuKanuu (KOCTHbIM Bo3pact). Kpome Toro, B nuarxo-
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CTHKE HCIIOJIL3YIOTCS YIbTpa3BykoBoe uccienoBanue (Y3U), koMnbloTepHAs TOMO-
rpadus (KT) u MarauTHO-pe3oHancHas Tomorpadus (MPT).

Hepenko ams AuarHoCTUKY 3a00JI€BaHU KOCTHOW CHCTEMBI MPUOETAIOT K Jia-
O6opatopHbIM HccneaoBaHusaM. [Ipu Metabonmueckux 3a00JeBaHUSAX KOCTEH Hcce-
IYIOT KOHIICHTPAIIMA HOHOB KaJbIlHsl U ¢ocdopa B CRIBOPOTKE KPOBHU, a TAK)KE BHIBE-
JICHUE WX C MOYOW. AKTMBHOCTh NIEPEMOCIUPOBAHUS U PE30POIIMH KOCTHON TKaHH
OTpaXkaeT aKTUBHOCTH IIEJTOYHON (ocdaTa3bl B CBIBOPOTKE KPOBH, a TAKXKE KOHIICH-
TpaIysi OKCUTIPOJIUHA B KPOBU U MOUE.

Jlnst yTOYHEHHS TPUYMH apTpUTa MPOBOJAT HCCIEAOBAHHUE CHUHOBHAIBHOU
KUIKOCTH ¥ OMOTICUIO CHHOBUAIILHOM 000JIOUKHM CyCTaBa.

Homenkaarypa u kiaccupuxanus

ApTpUT XapaKTEepU3yeTCsl pABHOMEPHOUN MPUITYXJIOCTHIO MIATKUX TKAHEU W Jie-
burypanuein u/wim nedopmarnmel cyctaBa, MECTHOW THIIEPEMHEH M THIIEPTECPMHECH
KOXH, 00JIE3HEHHOCTBIO TIPU MaJibllallii 00JIACTU CyCTaBa, HAPYIIEHUEM KaK aKTHB-
HBIX, TAK Y NTACCUBHBIX IBUKEHUN BO BCEX BO3MOMKHBIX IIOCKOCTSIX.

FOBeHUIbHBIM pPEBMATOUHBIN apTPUT XapaKTEPU3yeTCsl OOJIBIIMM YHCIOM
CUMIITOMOB, 4YTO OOBSCHSIETCS MMMYHHBIM BOCIHAJICHUEM CYCTaBOB, PEAKIMEH PETH-
KYJOTUCTUOLMTAPHOM CUCTEMBI, BOBJIECYEHHEM B IMATOJOIMYECKUN MPOLECC MHOTHUX
BHYTPEHHUX OpraHoB. J[MarHOCTHMKA IOBEHWJIBHOTO PEBMATOMIHOIO apTPUTa MOKET
OBITh 3HAUMTENIBHO 3aTPYAHEHA, YTO OOYCIOBJIEHO CXOXKECThIO €r0 OCHOBHBIX KJIH-
HUYECKUX TPOSBICHUN C CUMITOMATUKOW psifa 3a00JeBaHUM, MPOTEKAOIINX C CY-
CTaBHBIM CHHIPOMOM, OOIIMMH M BHUCLEPAJIbHBIMH HapylleHusMH. B »3Toil cBsizu
JaBHO BenETCs padoTa IO BBIIEICHUIO HanOo0Jiee TUIUYHBIX MPOSIBICHUN IOBEHUIIb-
HOTO PEBMATOMJIHOTO apTpUTa — JUATHOCTUYECKUX KPUTEPHUEB 3a00JIEBaHMS, KOTO-
pble MOIJIM OBl MOMOYb Bpayy B YCTAHOBJIEHUH HO30JOTUYECKOW CYIIHOCTH BBISB-
JIEHHBIX TPU3HAKOB.

B Tedyenue QIMTENHHOrO BpEMEHHW Jisi 0003HAYEHHUS! YKA3aHHOM MaTOJOrHU
HCIIOJB30BAJICS Pa3HOOOPA3HBIN CHEKTp TEPMUHOB: OoJie3Hb CTHILIA, IOBEHUJIBHBIN
aptput, FOPA, nHpEKUHOHHBII HecneunpUUecKil apTpUT, IOBEHUIIbHBIN XpOHUYE-
ckuii aptput (FOXA), nepopmupyrommii aptput. Tepmun KOXA po mocnensero
BPEMEHHU IIMPOKO HCMoJb30Bajics B EBpomelickux ctpanax, a tepmMuH IOPA — B
ctpaHax CeBepHON AMEpPUKH U Ha IIOCTCOBETCKOM MPOCTpaHcTBE. PazHas TepMuHO-
JIOTHS OTPEJEsiach ABYMsI TJIaBHBIMH KJIACCU(DUKAITMOHHBIMU KPUTEPHUSIMHU — JIhaA-
rHocTuueckumu KpurepusiMu FOPA AMeprkaHCKON pPEBMATOJIOrMYECKOM acconua-
un (ARA, B HacTosiiee BpeMst AMepUKaHCKUN KoJiek peBmatonioroB ACR) u iu-
arHOCTUYEeCKMMHU KpuTepusmu EBpomeiickoit antupeBmarudeckor auru (EULAR),
npuHATBIMA B Ocio B 1977 rony.

B 1994 r. nocTOsIHHBIM KOMUTETOM MeIUaTpuieckoil pesmaronoruu npu BO3
OBLIO MPEVIOKEHO YCTPAHUTH BCE MPEKHNUE TEPMUHBI M HA3bIBATh BCE XPOHMYECKHE
BOCIAJIUTENIbHbIE 3a00JIEBaHUSI CYCTABOB Y JETEl IOBEHWJIbHBIMU UAMOMATHYECKUMHU
aptputamu (FOUA). B 1997 r. nemqnatpudeckum cyoxomurerom ILAR (Mexnyna-
pOJIHAsI JTUTa PEBMATOJIOTHYECKUX accoruaruii) B ropoae Durban (FOxnas Adpuka)
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KJIacCU(PUKAIMOHHBIE ACTIeKThl OBLTM MOIU(DHUIIMPOBAHBI, OOBEAWHHUB TOJ] ITUM
Ha3BaHUEM BCE apTPHUTHI ICTCKOTO BO3pacTa, UMEIOIINE XPOHHUECKOE TEUCHHE.

Tabauma 1 — Knaccudukanuu roBennabHbIx aptputoB (ACR, EULAR, ILAR)

AMepuKaHCKast KOJLIerust
peBmarosioro, ACR

EBponeiickasi Jura mnpoTrus
pesmatusma, EULAR

MexkaynapoaHast acconua-
ISl PEBMATOJOTHYECKHX
accomuanmii, ILAR

IOBenunpHbIl  peBmaTounHbi | KOBeHUIBHBII xpoHuyeckuit | KOBeHMIIbHBIN HIuoIaTuye-
apTPUT apTpUT CKMU apTpUT
CucremMHbIH CucremMHbIN CucremMHbIH
[TonuapTuKyIIpHBIIL [TonnapTukyIApHBIIA [TonuapTuKyIsIpHBIIL
IOBEHWIbHBIM  peBMaTouaHbI | PD oTpunarenbHblil;
apTpuT (P® nonoxxurenbHbIN) | MOJIUAPTUKYISPHBIN
P® nonoxunrenpHbI
Omnuro(mayun)apTukyasipabiil | Onuro(nayu)apTUKyIApHbld | OJUroapTHKYIISPHBIN:
- IEPCUCTUPYIOLLIUIA;
- pacpOoCTpPaHAIOUINICS
FOBeHmbHBIM ncopuatuue- | [lcopuatnueckuit apTput
CKMI apTpUT
FOBeHWIBHBIN  AHKUIIO3UPYIO- | APTPUT, CBSI3aAHHBIN C
IIUI CIOHIUITUT SHTE3UTOM
Hpyrue apTpUThI:

- HE YKJIQJbIBAIOUIMECS HHU B
OZIHY KaTeropHIo;

- yKJIagsiBaroluecs B Oolee
YeM B OJIHY KaTETOPHIO

* P® — peBMaTouIHbIN (aKTOp

FOUA npencraBisitor co00l COBOKYIMHOCTh OOJie3HEH, KOTOpPhIE MMEIOT pas-

JMYHOE Hayajo, TEUCHHE U UCXOJ, a TAKKE Pa3IMYHYI0 3THoJOruo. Takas kiaccu-
¢dukarms HeoOXoauMa JIJIsl KOOTIepaIluy HAyYHBIX MCCICIOBAHUN W JJIS JIYUIIIEeTO Jie-
yenusa IOUA.

FOBeHWIbHBI PEBMATOMAHBIA (XPOHUYECKHM, WAMOMATHYECKHI) apTpUT
ONpEeNeIIIeTCS KaK apTPUT HEYCTAHOBJICHHOM 3TUOJOTUH, BOZHUKIINKA 10 16-11eTHETO
BO3pacTa, MPUCYTCTBYIOMUN B TeUCHUE 6 HEIENb MPU UCKIIOUCHUH JPYTUX 3a007e-
BaHMM.

CuCTEeMHBIN apTpUT ONpeAeIeTCsl NPU HAaW4YUU apTpUTa, COMPOBOXKAAIOIIE-
rocsi WJIM ¢ IPEALIECTBYIOLIEH JTUXOPAJKOW B TEUYEHNE 2 HENIENIb B COUETAHUU C JIBY-
MsI WUIK O0JIee U3 HIDKETIEPEUHCIICHHBIX MTPHU3HAKOB:

- IPEXOAIIUE, JIETYUYUe SPUTEMATO3HbIE BHICHITIAHNUS,

- CEpO3UT;

- FeHepaJIn30BaHHas TUMQpaJeHONATHS;

- rermaToMeranus u (Ujn) CrijieHOMEeTausl.

[TonmuapTpuT cepoHEraTUBHBIM OMPENEETCA MPU MOPAXKEHUU TISATH U Oojee
CyCTaBOB B TEUCHHUE NIEPBBIX IIECTH MECAIECB 3a001eBanus, PO — oTpuiaTeIbHBIN.

[TonuapTpuT CEepONO3UTUBHBIN OINpPEACNIeTCsS MPU MOPAKEHUU MATH U Ooliee
CyCTaBOB B TE€UEHHE MEPBBIX IIECTH MECAIIEB 3a00JIEBaHUS MPU HAIMYUU TOJIOKH-
TenbHOro PO B IBYyX TeCcTax Ha MPOTSHKEHUU 3 MECSLIEB.
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OnuroapTpuT omnpeneNnsieTcss Npu HaJu4duu apTpuTa 1-4 cycTaBOB B TeUeHUE
HEepPBBIX 6 MECSILEB 3a00IEBaHUS:

- IEPCUCTUPYIOIINNA apTPUT — C MOpakeHueM 1-4 cycrtaBoB B TeueHHE Bcel 00-
JIC3HU;

- pPacupOCTPAHAIOIIUNCSA OJMTOAPTPUT — C MOPAKEHUEM IISITH U Oosee cycTa-
BOB 10cjie 6 MeCsIEB OT Havajia 3a00JIeBaHusl.

DHTE3UTHBIN apTPUT ONpeneNsaeTcs NpU HAIUYMU apTpUTa (Yalue OJIUroapTpu-
Ta) ¥ 3HTE3UTA WM apTPUTa U DHTE3UTA B COUETAHUU C JABYMsS M3 CIECIYIOLIUX MPHU-
3HAKOB:

- YyBCTBUTEJIBHOCTh B 00JIACTU KPECTIIOBO-TIOB3/IOIIHBIX COUJICHEHUI U (MJIH)
00JIb B CITMHE;

- Hanmmune HLA-B27;

- CEMEHHBIM aHaMHE3, CBUACTEIBLCTBYIOIIMM O HAJIWYMAU IOATBEPKICHHBIX
Bpauamu HLA-B27 accouunpoBaHHbIX 3a00seBaHU y pocTBeHHUKOB |-11 cTenenn
POJICTBA;

- IEpPEeIHUI YBEUT, COMPOBOXKAAIOIIMICSA 00JIbIO, TOKPACHEHUEM IJIa3, CBETO-
OOS3HEIO;

- HayaJso 3a00J€eBaHus y MAJIbYMKOB cTapuie 8JeT.

Takoll BapHaHT FOBEHWJIBHOTO apTpUTA MOKET ObITh paHHEW cTaguell roBe-
HUJIBHOTO CIIOHAWJIOAPTPUTA, JIJISl BBISIBICHHS] KOTOPOro TPeOyeTcsl peHTIe€HOJI0rnye-
CKO€ MOJTBEPKACHUE MOPAKEHHSI KPECTLIOBO-TIOAB3OMIHBIX COYJICHEHUN WIH JaH-
Hble MPT, mo3BoJisitoniiue BEISBUTh CAKPOUIICHUT B O0JIee paHHUE CPOKH.

[Icopratnyeckuii apTpUT ONPENENSIETCS NPU HAIWYUMU apTPUTA U KOYKHOTO
[ICOpra3a WK IIPU HAJIMYUU apTPUTA U ABYX U3 IIEPEUUCIICHHBIX CUMIITOMOB:

- TaKTWJINT;

- U3MEHEHHUS HOTTeN (CUHIPOM «HAIEPCTKa», OHUXOJIU3UC);

- CEeMEHHBIN Tcopuas, MOATBEPKACHHBIA E€PMATOJIOTOM Yy POJICTBEHHUKOB |
CTENIEHU POJCTBA.

Jpyrue apTpuThl ONPEAEISIOTCA IPH HAJTUYUK apTpUTa B TEUEHHUE 6 HEIEelb U
0oJee, KOTOPBIl HE COOTBETCTBYET HU OJIHOM M3 MPENbIAYIINX KaTeropuil Kiaaccudu-
Kallu{ WK OTBEYAET KPUTEPHUsIM OOJIee YeM OTHOM KaTeropuu.

[IpenyioxkeHHas kaaccupUKAIUS TO3BOJSIET OOBEAMHHUTH IO OOIIMM TEPMU-
HOM pa3JINyHbl€ BAPUAHTHI TEUEHUS! KaK FOBEHWJIHBHOTO PEBMATOMJIHOIO apTPUTA, TAK
U psiia OTAEJIBHBIX HO30JIOTHYECKUX (POPM XPOHUYECKOTO apTpUTA Y JETEH, 4TO MO3-
BOJISIET NPOBECTH PAHHIOIO JTUArHOCTHKY FOBEHUJIBHOTO apTpUTa C HAMMEHBIIUM KO-
JMYECTBOM OLIMOOK.

Bo Bropom wu3naHum pabouell Kiaccu(UKAUK FOBEHWIBHBIX ApTPUTOB B
2001r. (OnMOHTOH) ObUIH J10OABIIEHBI KPUTEPUU UCKITIOUCHHUS:

1. Ilcopua3 win Halnu4yue rncopuasa y poACTBEHHUKOB | cTeneHu poJcTBa.

2. Aptput y HLA-B27 n0o3UTHBHBIX MaTbYMKOB MpH Je0r0Te 3a001eBaHus ¢ 6

JET.

3. AHKWJIO3UPYIOUINI CIOHAWUJIOAPTPUT, apTPUT C IHTE3UTAMH, CAKPOUIICHUT
IpU XpPOHUUYECKUX 3a00JeBaHMIX KUIIEUHUKA, CUHIpOoM Peiitepa, ocTpblit
NEPEIHUIM YBEUT WIM HAJIMYHUE OJHOTO M3 ITHX 3a00JIEBAaHHUI Y POACTBEH-
HUKOB | cTeneHu poJIcTRBa.
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4. O6uapyxenue |gM-peBmMaTtonaHoro akropa, Kak MUHUMYM JBYKPaTHOE B
TeYeHUE 3 MECHILIEB.

5. Hanmuuue cuctemHoro aptpura y naiueHra.

JInst KakIoro BapuaHTa HOBEHWJIBHOTO apTpuTa pa3pabdOTaHbl KPUTEPUU HC-
KIIFOUEHUS:

- JUISI CACTEMHOI'0 BapraHTa KPUTEPUAMH UCKITIOUECHUS SIBIsAtoTCS 1, 2, 3, 4.

- I OJIMTOApPTUKYJIApHOTO Bapuanta — 1, 2, 3, 4, 5.

- JUIsl CEpOIIO3UTUBHOTO MOJIHAPTUKYIApHOTO BapuanTa — 1, 2, 3, 5.

- JIIsl CEpOHETaTUBHOTO MOJIMAPTUKYJSIpHOTO BapuanTta — 1, 2, 3, 4, 5.

- JIJIsl TICOpUATUYECcKoro apTpurta — 2, 3, 4, 5.

- JUIsl PHTE3UTHOTO apTputa — 1, 4, 5.

JIOCTOMHCTBOM MPEAIOKEHHON KiIaccu(UKaIUK SBISETCS BO3MOXKHOCTh 00b-
€AMHEHUS] PEBMATOJIOTOB BCErO MUpPa U UCIOJIb30BAHUS €IMHBIX TEPMUHOB B CHEIH-
aNbHOW MEIMLMHCKOW suTeparype. OaHako AaHHas KiaccU(UKAIUs CYIIECTBEHHO
OTJIMYAETCS OT MEXIYHApOJIHON cTaThucTHUecKOM kiaccudukanuu 6omnezneit (MKb-
X), KoTOpasi BBIAEISET OTMEIbHbIE HO30JIOTHUECKHE (OPMBbI — FOBEHUJIbHBIN peBMa-
TOUAHBIA APTPUT, FOBEHUIbHBIA CIIOHAWIOAPTPUT U APYTHe 3a00JE€BAHMUS.

Knaccudukanusa ILAR He siBnsieTcs uaeanbHOW, OHA HY)XAAaeTcs B 10paboTKe,
TaK KaK B HEl OTCYTCTBYIOT BapHaHTbl CHCTEMHOI'O apTpUTa, KOTOPHIE BBIJEISUIUCH B
Bocrouno-EBponeiickoil kiaccuukanum U YYUTBHIBAIOTCS CEBEPOAMEPUKAHCKUMHU
JNETCKAUMH PEBMATOJIOraMU. JTO JIMIIHUK pa3 MOAYEPKUBAECT TPYAHOCTU JUATHOCTUKH
pa3Hbix (GopMm apTpuToB Yy Aeteil. HezaBUCHMMO OT HCIONB3yeMOM B KaXJIOM KOH-
KpETHOM cllyyae Kiaccu(ukaluu HEOOXOAUMO IMOMHUTh, YTO IOBEHWIbHBIN peBMa-
TOUJIHBIN (XpOHUYECKHM, UIUONATUYECKUIT) apTPUT — 3TO T€TEPOreHHoe 3aboJieBa-
HUE, KOTOPOE HY)KJIAeTCs B PaHHEH AMArHOCTUKE W HA3HAYEHUM AJCKBaTHOW Tepa-
nuu. TpaaAuIIMOHHO MBI HCNOb3yeM Ha3zBaHue OPA u B quarHoctuke pyKoBOJCTBY-
emcs kputepusimu FOPA, paspabotanHbiMu peBmaTosioramu ctpaH Boctounoit EB-
ponsl 1 Poccum B konne 70-x To10B.

Tabnuma 2 — PaGouas kinaccudukaius I0BEHUILHOTO PEBMATOUTHOTO apTpUTa
([onromonosa A.B., SIxosneBa A.A., Ucaesa JI.A., [1labxa3su W.E., Ky3smuna H.H.)

Kananko- Kananko- Crenenp ak- PenTrenoysiornuyeckas DOYHKUHOHAIBHAS
aHATOMHYecKasi Xa- HMMYHOJIOTH- THBHOCTH CTaHs ApTPUTA CIOCOOHOCTH
pakTepucTUKa 3a00Jie- | YecKas XapaKTe- npoiecca malueHTa
BaHHA pHuCTHKA
IIpenmymecTBeHHO PO + [, 11, 1 | — oxosnocycraBHOM | — criocobHOCTB K
cycraBHas ¢opma PD - Pemuccus 0CTEONOpO3 CaMo0O0CITy)KUBAaHUIO
[Monuaprput COXpaHeHa
OsuroapTpur Il — ocTeonopo3, xpsiie-
CycraBHo- Bas IECTPYKIHS, CyXkKe- Il — coco6HOCTE K
BHCIepaibHas Gopma HHE CyCTaBHOH IIenn camMo00CITy)KHBaHUIO
Cunapom Crwinia YaCTUYHO COXpaHEHa
AsieprocenTuyecKui Il - xocTHBIC 5pO3HH
CHHIPOM Il — cnocobHOCTB K
C OrpaHHYCHHBIMH BHC- IV - ankunos CaMO00CITy)KUBAaHUIO
LIEpUTAMUA yTpaucHa noJIHOCTbIO
C mopaxeHueM ria3




38

B mpaktuyeckoMm 3ApaBOOXpaHEHWH JUArHOCTHKA PEBMATHUYECKUX 3a0o0jeBa-
HUN U cTaTHCTHYecKas o0paboTKa CTPYKTYpbl 3a00JI€BAEMOCTH MPOBOJUTCS B COOT-
BercTBUM ¢ MKB-X. [IpuHIMnuanbHO BaKHBIM SIBJISETCS U TOT (aKT, YTO MO OKOH-
YaHUU JETCKOrO0 BO3pacTa M K Tepexoay IMoJ HaOJII0JEeHUE pPEeBMATOJIOTOB-
TepareBTOB AUArHo3 A0JKeH ObITh chopmynupoBad o MKbB-X.

B cootBercTtBUM ¢ MKDB-X BBIIEISIOT:

MO8 — KOBeHMJIbHBIH (FOHOIIECKUI) apTPUT.

MO08.0 — FOHomeckuii peBMaTouIHbIi apTpuT (FOBEHWIIBHBINA PEBMATOUAHBIN
aptpur PO+ u PD-).

MO08.1 — KOBeHmbHBIN (FOHOIIECKUIA) aHKuIo3upytomuid cionaunut (KOC).

NckntoueH aHKUI03UPYIOLIUKA CIIOHIWIIUT Y B3pocibix (M45).
MO08.2 — FOBeHUIBHBIN (FOHOIIIECKHI) apTPUT C CUCTEMHBIM HAa4aJIOM.
MO08.3 — FOHomeckuit moauapTput (CEpOHETaTUBHBIN ).

XpoHudeckuil 10BeHWIbHbINA TomuapTpuT (FOXA).

MO08.4 — ITaynmapTUKyJISIpHBIN FOHOLLIECKUNA apTPUT.

MO08.8 — JIpyrue x0BEeHUJIbHBIE aPTPUTHI.

MO08.9 — KOBeHUIIBbHBIN apTPUT HEYTOYHEHHBIN.

M09 - FOHomeckuii [FOBEHUIBHBIN]| apTpPUT HpH OO0JE3HAX, KIacCUDHUITMPO-
BaHHBIX B IPYTUX PYOpHKaX.

MO09.0 — FOHomeckuii apTpuT IIPH IICOpHA3e.

MO09.1 - IOnomeckuit apTput nipu 0osie3uu KpoHa (peruoHapHOM dHTEpUTE).

MO09.2 — IOHomeckuit apTpuT IpH SI3BEHHOM KOJIUTE.

MO09.8 — IOnomeckuit apTpuT IpH APYrux O0JIE3HAX, KIACCU(DUIUPOBAHHBIX B
JIpYrux pyopuKax.

B ocHOBe Bcex MMEIOIIMXCS COBPEMEHHBIX MOAU(PUKALUN JUATHOCTUYECKUX
KPUTEPUEB IOBEHUJILHOTO PEBMATOMIHOTO aPTPUTA JICKUT MPUHIUI HCKIIIOUCHUS
JIPYTUX PeBMATHUECKUX 3a00JIEBaHUM y MallMEHTOB, Y€l BO3pacT HE MpeBBIMAECT 16
aet. B cnyyasix HESICHBIX U COMHHUTENBHBIX MpUuMeHnMO Ha3BaHue FOXA kak auarxos
HaOIIOIeHUs, CTpeMACh uepe3 3-6 MecsIeB OT Hadaia 3a00JeBaHUS 3aMEHHUTH €T0 Ha
0oJiee YETKYIO HO30JI0THUECKYI0 (hOpMYy apTpHTa.

[TpyHIMIUATBEHBIM B TUATHOCTHKE SIBIISICTCS:

1. Ctpemnenue K MakCUMalbHOM pacmudpoBke Bcex (OpPM  OCTPBIX
U PEUUIUBUPYIOUINX apTPUTOB ISl UCKIIOUEHHUS MX BHPYCHOM WIIM OaKTepu-
aJIbHOM TIPUPOJIBI.

2. Paznenenne xponuuyeckux aptpuToB Ha FOPA U 10BeHWIbHBIA CHOHAMIOAPT-
pUT. DTHU TPYNIbl UMEIOT CAMOCTOSITEIbHBIE MEXaHU3Mbl UMMYHOIIATOIE€HERA,
Pa3HYI0 MOJIEKYJIIPHO-TEHETUYECKYI0 OCHOBY 3a0oseBaHusA. Pa3HbIMU y 3THUX
Ipynn SIBJISIOTCS M MUIIEHM MMMYHHOM aTaku: CMHOBHAJIbHas 000J0YKa MpH
FOPA u xpsieBble kieTku pu B27-acconuupoBaHHbIX apTPUTaX.

3. Beimenenue tpex ocHoBHBIX TUNoB FOPA: MoHO/OmUTOapTpuT, NMOIHAPTPUT,
cuctemMHass ¢Gopma, KOPEHHBIM O00pa3oM OTIMYANIUXCA 10 TEUYEHUIO
u ucxoaaMm. OnucaHHbIe pa3rpaHUYCHUs MO3BOJIWIM CAENATh Tepamnuio 0olee
NPULIETBHOM, 0TPaboTaTh AITOPUTMBI TEPANUU MPU KaXJIOM BapUaHTE IMOpa-
AKEHHUSL.
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VY KOPA ectb noctarouno cnernudpuieckrue 0COOEHHOCTH, OTJIMYAIOIINE 3TO 3a-
0osieBaHME OT PEBMATOMAHOIO apTpuTa y B3pociblX. OCHOBHAs NpUYMHA KPOETCS B
TOM, YTO CYCTaBHOW CHHIPOM B JIETCKOM BO3pacTe Ha PaHHMX JTalax €ro pa3BUTHUA
OpY  MHOTUX  pPEBMAaTHYECKMX  3a00JI€BaHUAX  HMMEET OO0ImMe  KIMHHUKO-
MMMYHOJIOTMYECKUE XAPAKTEPUCTUKH, YTO HEPEIKO MPHUBOIUT K JUArHOCTHYECKUM
omubOKaM. DTOMY CHOCOOCTBYIOT (DM3MOJOTHUECKHE OCOOCHHOCTH PACTYIIETO JeT-
CKOT'O OpraHusma B L[€JIOM U UMMYHHOM CHUCTEMBbI B YaCTHOCTH, KOTOpasi B MEPUOJC
JETCTBA MPOXOJIAT IEJIbIH PsiJ] 3TAllOB CBOETO Pa3BUTHUS U (OPMUPOBAHUS.

MHuoronetHuil onbIT uzydyenus FOPA mo3BosisieT cuuTaTh, 4TO 3TO T€TEPOTeH-
Hasl rpynna 3a0oJieBaHuM, IPU KOTOPHIX HE3aBUCUMO OT 3THOJIOTUHU U MaTOTreHeTHYe-
CKHX MEXaHU3MOB B TOW WJIM MHOM CTENEHU BCErAa NPUCYTCTBYET MOPAKEHUE CTPYK-
Typ CYCTaBHOTO arapara Kak OpraHa-MUILIEHU.

ITHOJIOTHUSA U MATOTCHE3

Kaxkoii-To enuHbIi MM OCHOBHOU »THONornYeckuil paktop FOPA He ycTaHOB-
JIeH, TI0ATOMY CYIIECTBYET o0lee MHEHUE 0 ToM, uTo FOPA — 3T0 moiau3THOI0ry-
HOE€, T.€. TEeTEPOreHHOE M0 CBOEMY IeHe3y IOJIMT€HHO-HacleqyeMoe 3a00JieBaHue.
Boigensitor dakropsl, npeapacnonaratoniie k pazsutuio FOPA, u daktopsi, crioco6-
cTBytomue peanusanuu FOPA (npu Hanuuuu nipeapacmnonararomux). JlokazaHo, 4yto
BCe Tpenpacnosaratonue K pazsutuio FOPA daktopsl 001a7a10T TPOMIM3MOM K TKa-
HSM CYCTaBOB, CIIOCOOHBI JIJIUTEIILHO B HUX MEPCUCTUPOBATH, BBI3bIBAS MMMYHHOE
BocnasieHre. C 3TUX MO3UIMKA OOCYKIAeTCsl LEIbIA PSJl BUPYCOB, OTHOCSIIUXCS K
IPYIIE «IEPCUCTUPYIOMUX» B opranu3Me. 1o B ocHoBHOM JIHK- m PHK- conep-
Kalue BUPYChl (OHKOPHABUPYCHI, PETPOBUPYCHI U JIp.), CIOCOOHBIC 3aMeIlaTh Te-
HOMHBIE YYaCTKH Ha XpOMOCOMAX, JUIUTEIbHOE BpeMsl «0e37eiCTBOBAaThY, U TOJIHKO B
Clydae X WHUIMANNHA KaKUMH-TN0O0 MPOBOIUPYIOMUMH (PaKTOpaMH OCYIIECTBIISITh
MyTareHHble QyHKIMU. « MHUIImaTopaMuy WX IEeHCTBHUSI MOTYT OBITh YacThie 3a00Je-
BaHUS, KOTOPBIE OCIA0JSIOT UMMYHHbBIE MEXAHU3MBbI, MTEPEOXJIAKICHUE, THCOJISIIHS,
MIPUBUBKHU, TPABMBbI, XPOHHUUYECKHE TICUXOIMOIMOHAIBHBIE CTPECChI, HEOIArOmpusiT-
HbIE 2KOJIOTUYECKHE (PakTopbl (paauallMOHHOE BO3ACHCTBUE, HAKOIUICHHE psla Tsi-
KEJIBIX METAJLIOB U JIp.).

[Ipy m3yyeHHH ypoBHEH HAKOIUICHUS Psa TSHKENBIX METANIOB U MHUKPOJJIE-
MEHTOB y jAetreid, ctpangaronux FOPA, ycranoBieHo, 4to y 50% W3 HUX IOBBIIICHO
conepkanue xpoma (B 3-4 pasa Bblllle IOMYCTUMBIX MOKa3arteseil), a y 85% — Bbico-
Kasi KOHLEHTpalMs KaaMHs B CBHIBOPOTKE KpoBW. [Ipu 3TOM cTeneHb MOBBIIIECHUS
XpoMa M KaJMHSl B CBIBOPOTKE KpoBHU zeTeil, ctpamatouux KOPA, koppenupoBana ¢
YPOBHSIMH MX HAaKOIUICHUSI B MMOYBE M KOHIICHTpAI[MEN B BOJIE MO MECTY JKUTEIHCTBA
MalMeHTOB, YTO MO3BOJISIET MPEANoaaraTh MPUYACTHOCTh XpoMa U KaaMus K pa3BU-
TUIO WM K TSXKECTH TEUCHHS 3a00JI€BaHMUS.

VYcranonena posib nuromerasniopupyca (LIMB) m Bupyca OnmreitH-bappa
(BOb) B renese IOPA. Otu Bupychl 0051a7aI0T BBIPAKEHHBIM MyTareHHbIM 3 hek-
TOM, BBICOKOH TPOMHOCTbIO K MMMYHOKOMIIETEHTHBIM CyOCTaHIUsIM. MHTEHCHMBHO
npojioJpKaroneecs nzydeHue 3(p(PexToB 3TUX BUPYCOB JOKA3bIBAET UX MPUYACTHOCTD
K Pa3BUTHIO MHOTHX UMMYHOJIOTHYECKUX TEPECTPOCK B OpraHu3Me, UYTO MPU «HUH]IU-
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BUyaJbHBIX OCOOEHHOCTSAX», B TOM YHCJIE€ U MPH HAIUYUU MApKEPOB B CUCTEME
HLA, co3nmaer ycioBus sl pa3BUTHS PEBMATUYECKUX, OHKOJIOTUYECKUX U TeMaTo-
JIOTUYECKUX 3a00JIEBaHUIA.

B miiane Bo3MoxkHOTro 3THONOrMYeckoro gakropa FOPA oOcyxnaroTcst BUpyC
KpacHyXH, KOTOpbI, 00J1a7jasi TPOMHOCThIO K CYCTaBHBIM CTPYKTypaM, MOKET Mpo-
BOLIMPOBATh Pa3BUTHE CUHOBUTA.

OO6cyX)aaeTcst TaKkKe HATMYUE «MaJIbIX» MEPBUYHBIX UMMYHOIE(PUIIMTHBIX CO-
CTOSIHUMN: ceneKTUBHbIN nepuuut IgA, runorammarnodynunemus, aeguuur C, Kom-
MOHEHTa KoMIuieMeHTa U Ap. [Ipu sToM MH}pEKIus paccMaTpuBaeTCs HE Kak Hero-
CpeICTBEHHAs MPUYHHA Pa3BUTHUS apTPHUTA, a KaK IMyCKOBOM (TpUTTEPHBIN) akTop.

VY 3HaYUTENbHON YacTH MAlMEHTOB BBISABIICHA CBSA3b Hauaja 3a00JeBaHUs C Te-
PEHECEHHOU OCTPO pecupaTopHO MH(PEKIMENH. Y HEKOTOPHIX JETEH, Jale y JIeBo-
4yeK, Havajgy 3a0oseBaHMs MPEIIIEeCTBOBAJIO NMPOBENECHUE MPO(PUIAKTUIECKOW Mpu-
BUBKU TMPOTHUB KOpHU, KpPacHyXu, mapotuta. [lo naHHBIM pa3iUuyHBIX HMCTOYHMKOB,
BaKIMHAIUS MPEIIIeCTBYeT Havainy 3abosneBanust B 8-12% ciydaes. Cneayer oTMme-
TUTb, YTO B OOJIBIIMHCTBE TAKUX CIIy4aeB MMEJIO MECTO HapylIeHUE B MPaBUIIAX MPO-
BeseHus BakinHaiuu (Ha one OPBU, TpaBmeI, cTpecca).

Ponb 3HTEPOKOIMTUYECKOM M YpPOTCHHUTANbHONM HWH(EKIUU (CaabMOHEIIE3,
HIUTeIIe3, HEPCEHNO03, XJIaMUIusl, MUKOIUIa3Ma U JPYTHUeE), a TaKKe FeMOJIMTUYECKO-
ro CTpPEeNnTOKOKKa B pa3Butuu FOPA He nmpu3Haercs OOJBIIMHCTBOM PEBMATOJIOTOB U
penko u3ydaercs. OHaAKO UMEIOTCS JaHHbIe, 4To y aereit ¢ FOPA oTMeuaercs mo-
BBHIIIICHUE TUTPA AHTUTEN K OAKTEpHATIbHBIM MENTUIOTINKAHAM, YTO KOCBEHHO MOXKET
CBUJIETEIHLCTBOBATh O poJid OakTepuanbHOM MH(peknun B pa3Butuu KOPA. B Hammx
COOCTBEHHBIX MCCIICIOBAaHUSX YCTAHOBJICHO, YTO XJaMUAUIHAS WHQGEKIUS BBISBIIS-
nacek y 62% nereii ¢ FOPA, anturena kiacca 1gG k mukorniazme BeISBISUTUCH Y 45%
neteit ¢ FOPA, anTuTena k 6akTepusiM KUIIEUHON TPYNIBI B JUATHOCTUYECKOM TUTPE
—y 37% nereit, cMenianHas BupycHas uHdexuus — y 85% aetei.

I'eteporeHHOCTh (PAaKTOPOB, MHUIIMUPYIOIIUX Pa3BUTHE OOJE3HU OIpPEACIIAET
kinHnyeckuii moaumopdusm FKOPA. Kaxaeiii Bapuant teueHuss FOPA umeer cBoi
MEXaHU3M peaM3alli, B KOTOPOM HUTPAOT posib UH(MEKIUOHHBIE (PAKTOPBl U OCO-
OCHHOCTH HWMMYHOTE€HeTH4eckoro ctaryca. [Ipempacmonaratonm (oHOM MOTYT
OBITH MaJIble CUHIAPOMBI JUCTIIA3UH COSTUHUTEIBHON TKaHHU.

Hcnonb30BaHre METOI0B MOJIEKYJISIPHON OMOJIOTHH TIO3BOJIMIIO BBISIBUTH TeHE-
TUYECKYIO MPEIpaconokeHHOCcTh K FOPA, B KOTOpOW 3HAYUTEIBHYIO POJb UTPAIOT
aHTUreHnl cuctembl rucrocoBmectumocT (HLA). Ocobast posis npugaeTcs: accoiua-
LMY 3a00JIeBaHUs C HOCUTEILCTBOM aHTHUIeHOB cuctemMbl HLA B12; B27; B35; DR1;
DR2; DR4; DRS; DW14; DQ2 u np.

®enorunupoBanue 6osbHbIX FOPA mo cucreme anturenoB HLA mo3Bomimio
accolMupoBath psa Gopm 3aboeBaHus ¢ Mpeodagaroell 4acToToil HOCUTENbCTRA
pa3IMYHbIX aHTUTeHOB. HampuMmep, ycTaHOBJIEHA BBICOKAs pACIpPOCTPAHEHHOCTh aH-
turenoB HLA-DRB1*0801 u *1401 y 6onpabIx onuaptputoM, HLA-DRB1*0101 u
*0801 y manueHTOB ¢ OIUroapTUKYJIsipHbIM BapuanToM FOPA. Taxxe nokasaHo co-
yetanue aHtureHa HLA-B27 ¢ ankwiozupyronmMm cooHauautom u  HLA-
DRB1*0401 ¢ PO-no3uTUBHBIM MOTUAPTPUTOM.
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YcranosneHo, uro Hambosee Tsxensie Gopmbl FOPA ¢ BoBieueHuem B mpo-
[IECC BHYTPEHHHUX OPraHoOB HAOMIOAAIOTCA Yy JETe C HOCUTEIHCTBOM AHTUT'€HOB JIO-
kyca DR B coueranun ¢ B35. HocurensctBo anturenoB HLA- nokyca B12, B40,
B27 yame accouuupyeTcs ¢ npeuMyliecTBeHHO cycTaBHbIMU opmamu FOPA, a ce-
pornio3utuBHbIEe BapuaHTel FOPA - ¢ Hannuuem HLA-DR4. MoxHO cuuTaTh, 4TO JIO-
kyc DR cucremsr HLA y4acTByeT B I'€HETHMYECKOW ACTEPMHUHALIMM KIMHAYECKOIO
nonmumopguszma FOPA.

Nzyuenue penorunmuecknx ocodeHHocteir mo cucteme HLA y marmeHTOB €
IOPA u y 4neHOB MX CeMEll OTKpbhIBAE€T NEPCHEKTHUBBI NEPBUYHOTO U BTOPUYHOIO
MIPOrHO3UPOBAHUs 3TOro 3aboneBanus. HecmMoTpst Ha To, 4TO B ceMbsix 00cCien0BaH-
HBIX PEIKO BCTPEUAETCs] HECKOJIBKUX JeTel MM OJU3KUX POJACTBEHHUKOB, CTPAAalo-
nmx FOPA, pe3ynbraTsl H3ydeHus ramjioTUIIOB aHTUTeHOB cucteMbl HLA mo3Bouns-
IOT MPOTHO3UPOBATH BPOXKJIECHHYIO MPEIPACHOIOKEHHOCTh K 3TOMY 3a00JI€BaHMIO.
OTO0 B CBOIO 0Yepe/lb, IPEANoaraeT MHAMBUIyAIU3alUIO B OIX0/1aX K OpraHU3aliH
oOpa3a ®u3HH (CHOPT, AOMOJTHUTENIbHbIE HATPY3KH, MUTAHUE U T. [1.), 3aKaJMBAHUIO,
MPOBENCHUIO TPOPHUIAKTUUECKUX PUBUBOK U T. 1.

JIuteparypHble AaHHbIE, Kacawomuecs yrouHenus (enotuna HLA y nmereit ¢
pazabeiMu hopmamu FOPA, yka3piBatoT Ha BO3MOXHOCTh BEIOOpA TAKTUKH JICUCHHUS.

V¥ nanuenToB ¢ HanmuueM antureHa HLA-B35 Beie adpdexr ot creponaHon
tepanuu. Y nanueHToB ¢ ramtortunamu HLA-DR3 n HLA-A3 game umeer mecto
osicTponporpeccupytomiee reueHre FOPA, HecMOTps Ha IPOBOAMMOE JIEUEHHE, a IPU
HocutenbeTBe aHTUreHoB HLA-BS, DR1 u DR2 yare HaGa01ar0TCs JIyYIIAN TTIPpo-
rHO3 U 0oJiee MEAJIEHHOE MTPOTPECCUPOBAHNUE IPO3UBHO-AECTPYKTUBHBIX MPOIIECCOB B
cycraBax. Pe3ynbrarhl OOJIBIIMHCTBA UCCIEA0BAaHUN CEMEN CBUJIETENBCTBYIOT O TOM,
yro npucyrcreue B ramorune HLA-DR4 otsromaer 6051e3Hb, 4TO, BEPOSITHO, CBS-
3aHO C CEMEHHOM arperaiiieii 0oie3Hel CycTaBoB.

I'ucTonornyeckue uccaeAOBaHUSI CUHOBHAIBHOW OOOJOUYKH MOPAKEHHBIX CY-
CTaBOB JIEMOHCTPUPYIOT €€ YTOJIICHHE W OOWIbHYI0 MHPUIBTPAIIUI0O MOHOHYKJIE-
apaMu, TPEACTAaBICHHBIMHA, B OCHOBHOM, aKTHBHUPOBaHHBIMU T-mumdonmramMu. IT0
MO3BOJISIET MPEAINOJIaraTh, YTO B3aUMOJEHCTBUE pelenTopoB T-KIETOK ¢ MeNTHAAMU
HLA wurpaer BaxxHyt0 poJiib B narorenese FOPA.

Takke XOpOIIO W3BECTHO O POJIM MOHOLUMTAPHBIX LHUTOKWHOB, MPOIYyLUpPYE-
mbix mipu FOPA BHyTpu cycTaBa u B opraHuszMe B 1eloM. DP(GEKTbl ITUX MOJIEKYI
MOKHO TOJIpa3/IeJIuTh Ha MPOBOCHATUTENbHbIE (MHTepaeikunbl 1 u 12, dakrop
HEKpo3a onyxoyu abda, y-uHTepdepoH) U MPOTUBOBOCTIATUTENbHBIE (MHTEPIICUKU-
Hbl 1ra, 10 u 13, pactBopumsie perentopsl 11t PHO-a u ®HO-b). Jlucbanmanc Mex-
Jly TMIPOBOCHAJIUTEIbHBIMA U TPOTHBOBOCIAJIUTEIbHBIMA IUTOKMHAMU MOXET IPUBO-
JUTH K 3a00JI€BaHUIO.

Takum obpazom, FOPA — 310 mynbsTudakTopHOEe 3a00JI€BaHNE C HACIIEICTBEH-
HOI IPenpacIoioKEHHOCTbIO, B T€HE3€ PA3BUTHSI KOTOPOTO WUIPAKOT POJIb UMMYHO-
TeHETUYECKUE (PaKTOPhI, «IEPCUCTUPYIOLINE BUPYCHBbIE MHPEKINN», HEOIaronpusT-
HbIE BJIIMSHUSA OKPYKAIOLIEH Cpelbl, ICUXOIMOLMOHAIBHBIE CTpecchl. KnuHnueckuin
noJMMOP(U3M OMpeIesieTCsl STUOIOTUYECKON FeTepOreHHOCThIO 3a00IeBaHMsL.
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HNvmyHosornueckue acnektsl FOPA

[Tatonoruueckuit mpoiece, pa3BuBaroiuiics y 6ompHbix KOPA, nmeet nBe da-
3bl. B OCHOBE pa3BUTHS M MPOSIBICHUN IKCCYAATHMBHOM (a3l NexaT HapylICHHE
MUKPOLMPKYJSILIMA U TOPAKEHUE KJIETOK CHHOBHAJIBHOW OOO0JIOUKH. DTO CIOCOO-
CTBYET TMOBBIIICHUIO MPOHUIIAEMOCTH KJIETOYHBIX MEMOpaH M BENET K YCHUIICHHOMY
MPOHUKHOBEHUIO B CyCTaB OEJIKOB IJIa3Mbl U Psifa KIIETOUHBIX JIEMEHTOB.

B pesynbraTre TakoW NEPECTPOMKH pPA3BUBAETCS XPOHUYECKOE BOCHAJICHUE
(BTOopas (aza), mposBIIONIEECS MOHOHYKIICApPHOW MH(PWIbTpalueld B CTPYKTypax
CUHOBHUAIHHOU 000JIOUKHU CYCTaBOB U XPSIIIA.

BocnanmrenbHslii npouecce, xapakrepHsid st FOPA, nponomkaeTcs MHOTHE
roJibl, OH HOCHUT XapaKTep ayTOMMMYHHOTO BocnajeHud. [Ipu u3yuennu stmonorun
FOPA 6bu10 MOAYEPKHYTO, YTO 3a KIMHUYECKUM pa3zHooOpasueM (opM, BeposiTHEE
BCEr0, KPOETCs MOJUMOP(PU3M rarjoTUIIOB CUCTEMbI ructocoBmectumoct HLA, ac-
COIMUPYIOUIUXCS C UMMYHOJIOTHYECKUMU «JepekTamu» B opranu3Me pedeHka ¢ de-
HOTHUIIOM, TIOJIBEpKEHHBIM 3a0o0neBanuto. Bece popmel FOPA oO6benunsieT To, 4To oc-
HOBHBIM OPraHOM-MHUIIEHBIO ITPU ATOM SIBJIIFOTCS CTPYKTYPBI CYyCTaBHOTO amnmapara u
B IIEPBYIO OY€peab CHHOBUAIbHAS 000I0YKA.

Mexanu3M yyactusi aHTUreHOB cucTteMbl HLA B BO3HUKHOBEHUHM W Pa3BUTUU
peBMatuueckux Oosesneii B mesnoM u FOPA B wacTHOCTH 110 KOHIIAa He siceH. O0Cyx-
JaeTcss HECKOJBbKO TUIIOTE3, OOBSCHSIOMMX B3auMOCBs3b aHtureHoB HLA c mpen-
PacMo0KEHHOCTBIO K 3TUM OOJIE3HSIM.

«'unore3a MOJIEKYJISIPHOM MHMUKPHUM» OCHOBAaHA HAa BEPOSTHOM CXOJICTBE
CTPYKTYPbl 000JIOUEK HEKOTOPBIX MHUKPOOPTaHM3MOB C AHTHUIE€HAMU COOCTBEHHOM
HLA, nosToMy OHM HE «pacno3HAIOTCS» CBOCBPEMEHHO UMMYHHOM CHCTEMOM Opra-
HHA3MAa YEJIO0BEKA U HE DIIMMUHUPYIOTCH.

«PenentopHas runore3a» MNPEANoOIaracT BEPOSTHOCTb TOrO, YTO AHTHUTEHBI
HLA, BbICcTymass B KayecTBe pELENTOPOB JJIsI HEKOTOPBIX MATOTEHHBIX MUKPOOpPTa-
HU3MOB, OOJIEr4ar0T UX MPOHUKHOBEHHE B KIETKY, IJI€ U pa3BUBAETCS MATOJOTrAYe-
CKUH IpoLecc.

OO6cyxnaeTcst Takke TUIoTe3a, T0MmycKaromas Moaudukaiuo antureHoB HLA
MH(DEKIIMOHHBIMM areHTaMu, OCOOEHHO BHpYCaMH, HalpuUMmep, MyTeM HeNocpe-
CTBEHHOI'0 BKJIFOUEHHUS BUpycHOro renoma B reH HLA wnu yepe3 PHK. Takue antu-
reibl HLA pacro3Harorcsi B OpraHu3Me Kak «4yKue» U MPOTHUB HUX Pa3BUBACTCS
MMMYHHBIN OTBET.

B mocnennue roapl 06cyknaercs rUMoTe3a CyleCTBOBAHUSI T€HAa UMMYHHOTO
otBeta (Ir-reHsl), KOTOPHIN, JOKATU3YsACh B Jokyce D unu DR, HaxonuTcst B paBHO-
BECHOM cleruieHuu ¢ cucremoit HLA.

Ir-rensl KOHTPOMPYIOT B3aUMOJECUCTBUE MakpoparoB U JTUMOOIUTOB B HUM-
MYHHOM OTBETE, a TAKXKE PEryJupyroT TudPepeHInpoBKY U (GYHKIIMOHAIBHYIO aK-
TUBHOCTbH T-KIIETOK.

XapakTepHbIM i1 UMMYHHOTO CTAaTyca IIPU aKTUBHOM BOCHAJIEHUU y JETEU C
pazHbeiMu BapuantamMu FOPA siBnsieTcst BoBjieueHHE (B TOM WM MHOM CTETIEHM) MpaK-
TUYECKH BCEX 3BEHBEB UMMYHHOM CHUCTEMBI. Y CJIOBHO MOXHO BBIJIEIMTh HMMYHOIIA-
TOJIOTUYECKUE PEAKLIMH, CBSI3aHHBIE HEIOCPEIACTBEHHO C CYCTaBHBIM CHHIPOMOM, C
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OOIINM, TO €CTh CUCTEMHBIM PEBMATOMIHBIM CHHAPOMOM (CYCTaBHO-BUCILEPATBHBIC
(OpMBI), CO CTETIEHBIO AKTUBHOCTU U BapUaHTAMM MPOrpeccupoBaHus 060se3Hu. EcTh
HOTBITKY N3YYEHHUSI MIMMYHOJIOTHYECKUX MapKEpOB HanOoJIee 4acTo BCTPEUAOLIUXCS
KJIMHUYECKUX (popM U BapuaHToB TeueHus FOPA y nereit.

B nenom FOPA — 310 ayrouMmMyHHOE 3a00JieBaHUE, KOTOPOE B KJIACCHUECKOM
IIPEICTABJIICHUH XAPAKTEPU3YETCA KaK IMAaTOJIOIMYECKOE COCTOSHHUE, Pa3BUBAIOIICECS
MpU HApYLIEHUU PEryJsauuu (HU3HOJOTUYECKUMX MMMYHHBIX MPOILIECCOB, YTO MPHUBO-
IUT K TOSIBJICHUIO KJIETOYHBIX U T'YMOPAJIbHBIX HMMMYHHBIX PEaKIUil POTUB KOMIIO-
HEHTOB COOCTBEHHBIX TKAaHEW, BbI3bIBasi CTPYKTYpHBbIE U (DYHKLMOHAJIbHBIE HapYyIlIe-
HUS B OpraHax-MULICHSX.

Baxwnoit ueproit FOPA, kak ayrouMMmyHHOro 3a00jeBaHMs, SBISETCS THUIEpP-
IIPOJYKLHsI ayTOAHTUTEN], HAMPABIECHHBIX IPOTUB aHTUIE€HOB, MPUCYTCTBYIOIIMX Ha
COOCTBEHHBIX KJIETKaX, BHYTPH KJIETOK WJIM BO BHEKJIETOYHBIX MPOCTPAHCTBAX opra-
HH3Ma 4yeJjoBeKa. AyTOAaHTUTENA MOTYT PEArupoOBaTh € IMUPOKUM CIIEKTPOM MOJIEKYII,
ABJISIIOIIMXCSI KOMIOHEHTaMHU IUTOIUIAa3Mbl, f]Ipa, KJIETOYHBIX MeMOpaH, Oelkamu
CBIBOPOTKU KpPOBH, TOpMOHaMH, (pepMeHTamMu. B kauecTBe ayTOAaHTUTE€HOB MOTYT BbI-
cTynarb anturenbl HLA, HykjIeMHOBbIE KUCIOTHI, (POCPOIMINIBI, CTEPOUIBI U JIP.

['maBHBIMU CBOMCTBaMHU ayTOAHTUTEN SBJIAIOTCS MEPEKPECTHBIE PEAKIIMU U 00-
pa3oBaHUE B KPOBSHOM PYCJI€ KOMIUJIEKCOB «AaHTUT'€H — AHTUTEJION.

Peakuuu «aHTUT€H — aHTUTEJIO)» COMPOBOXKIAIOTCS aKTUBAMEN OEJIKOB CHCTe-
Mbl KOMIUJIEMEHTA, YTO MPOSBISETCS CHUKEHHEM €ro TUTpa B CMHOBHUAJIbHOU 000-
JIOYKE, YCUJIEHUEM COCYJIMCTOM NMPOHULIAEMOCTH U BBICBOOOXKJIEHUEM T'MJIPOJIUTHYE-
CKUX (DEPMEHTOB, AKTUBHBIX KHCJIOPOJHBIX PaUKaIOB, META0OIUTOB apaxua0HOBOU
KHUCJIOTHI (ITOCTABIIMKA MPOCTOTIAHAUHOB). MOJIEKyJIbl UMMYHOTJIO0YJIMHOB U «PEB-
MaTOUJHOTO (PaKTOpa», MOCTENIEHHO HAKAIJIMBAasACh, OTKJIAbIBAIOTCS B MTOBEPXHOCT-
HBIX CJIOSIX CYCTaBHOTO XpsIlia, YTO CIIOCOOCTBYET IpolieccaM Ipoiudepannu B Cu-
HOBHAJIbHOM 000J7109Ke U (POPMUPOBAHMIO TTAHHYCA.

CuctemHble (CycTaBHO-BUCIEpabHBIE) (QopMbI «Kimaccudeckoro» FOPA mo
KJIMHWUYECKHUM TPOSIBIECHUSAM U MOP(OJIOTUU pacCMaTPUBAIOTCS KaK CUCTEMHBIN Bac-
KYJIUT, TPOTEKAIOIIUH C SBJICHUSMH MTOJUCEPO3UTA U OPTAHHBIMHU NOPAKEHUSAMH.

[IpakTHyeckn Ha BCeX dTamax UMMYHHOTO OTBETA OPraHW3Ma Yy MHALMEHTOB C
FOPA BbIsABIISAIOTCS OCOOCHHOCTH, KOTOPBIE 3aBUCAT OT ()OPMbI U BapHaHTa TCUCHUS
00J1e3HH.

CoxpansieTcst 0coObIii UHTEPEC K HAJIMYHMIO OEJIKOB OCTPOM (pa3bl BOCHAIECHHUS,
B yacTHOCTH K C-peaktuBHOMYy Oenky (CPB). Ero cuuratror Mmapkepom paHHero ma-
Hugecra FOPA, a B couetanuu ¢ BbICOKMM ypoBHeM MJI-6 u psiiom nu3ocoMaibHBIX
(epMEHTOB pacCMaTpUBAIOT B KAUYECTBE MMPOTrHOCTUYECKOTO (hakTopa (Mapkepa) mpo-
I'PECCUPYIOLIETO TeUEHUS OOJIE3HMU.

Oco0ast ponp B nuarHoctuke FOPA 0OTBOAWTCS BBISBICHUIO PEBMATOUIHOTO
daktopa (PD) B CHIBOPOTKE KPOBHM W B CHHOBHAIBHON KUIAKOCTH MarueHTOB. PD
npencTaBisieT co00i UMMYHOTI00YIUH, oTHOCcALmiics K knaccy 1gG umm IgM. Tpu
Hanmnuuu PO 3a0oneBaHle CUNTAIOT CEPONO3UTUBHBIM. Y eTeld, cTpagatomux KOPA,
yarie HabJI0Jal0TCsl CepOHETaTUBHBIE BAPUAHTHI TEUECHHUS, OJJTHAKO JI0KAa3aHO HAJIWYHE
y HUX «CKpbIToro» P® (19-S-IgM). Ero onpenensitor METOI0M «KOMILIEMEHT - 3aBU-
CUMOI'0 T€MOJIMTUYECKOTO TECTAY.
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CreneHb 3aMHTEPECOBAHHOCTH CHEIM(PHUUECKOr0 TyMOPAIbHOTO 3B€HAa UMMYH-
HOM CHCTEMBI KOPPENHUPYET C KIMHUYECKON aKTUBHOCTBIO MPOILIECcCa, YTO MPOSIBISAET-
cs runiepripoaykimeit IgG u IgA. B nepuoa oboctpenust 3a001€BaHUs YBEIMIHBAIOT-
csa nondpaknuu IgG2 u IgG3, a B nepuojie 3aTuxaHusi BOCAIMTEIBHOrO Ipoiiecca
yarie Bo3pacraeT koHueHTpamus I1gG3 u IgG4. V tpetu G0JIBHBIX C CyCTaBHOUM (op-
Mol FOPA u y 60% c cucremHoi (opmMoil MOKET OTMEYaThCsl MOBBILIEHUE KOHIIEH-
Tpauuu IgE.

VY nereli ¢ 0IUTOAPTPUTOM, COUETAIOIIUMCS C TIOPAKEHUEM TJia3 (YBEUT), 4aCTO
oOHapyxuBatoTcsa anTuHykieapuoie anturena (ANA). Hepenko BBISBISIOTCS aHTH-
TeJla K KJIIETKaM M CTPYKTYPHBIM KOMIIOHEHTaM COEIMHUTEIIbHOW TKaHU (KoJutareny [
u Il Tunos, sKcTpakTaM CHHOBHAIBHOM OOOJOUKH, XpSIlla, SHIAOTEIUsA). DTO Hanbo-
Jee TUNUYHO I JETel ¢ CHCTEMHBIM MpoueccoM. B KpoBU XapaKTepHBIM s
oonpmHCTBA netel ¢ FOPA crnenyer mpu3HaTh yBeIWYEHUE YHCIIA TUIA3MaTHIECKUX
KJIETOK (a0COJIOTHOE M OTHOCUTENHHOE) U KomruecTBa B-kieTok.

W3meHeHust co CTOPOHBI KJIETOYHOTO UMMYHHUTETa OOBIYHO HE OJHO3HAYHBI U
HEpEJKO pa3HOoHarnpaBieHbl. OLIEHKA XapaKTepa KIECTOUYHBIX PEAKIUA UMMYHHOU CH-
creMbl y nereil ¢ FOPA dacto 3arpynnutensHa. He Bcerma 4eTko mpociexnBaeTcs
CBSI3b ATUX M3MEHEHMM C aKTUBHOCTBIO Tpoliecca. Y OonbmmHCTBa jneret ¢ FOPA
oO1ee Koanm4ecTBO T-TMM(GOIUTOB CHIXKEHO, OJIHAKO Y OOJIbHBIX C OYEHb BBICOKOM
AKTUBHOCTBIO TIpOLIecCca YPOBEHb T-KIETOK MOXET ObITh JMO0 B HOpME, JTHO0 Jaxe
noBbIlieH. Ha 3ToM (oHE cyliecTBEHHO YBETUYMBAETCS CYyONOMYISIUS aKTUBHPO-
BaHHBIX T-TMMGOIUTOB. DTO OCOOCHHO SIPKO MPOSBIISIETCS TPU CUCTEMHBIX BapUaH-
Tax Oosie3Hu. J{Jig oauroapTpukyspHbIXx BapuaHToB FOPA xapakTepHO CHUXKEHUE
ypoBHS T-IIUTOTOKCHYECKUX KJIIETOK, & KOJIMYECTBO T-XeNnepoB 0OBIYHO MOBBIIICHO,
0COOEHHO Y JeTell ¢ cUCTeMHBIMU (popMaMu OOJIE3HH.

Oco6oe 3HaueHue B craHoBieHun FOPA mpumaeTcs HapyleHHIO Cyrpeccop-
HOM  dyHKkumu  guMmdonutoB. [lpsMbIM  jgokaszarenbcTBOM — ydactus -
IIUTOTOKCHUYECKUX KJIETOK SBJISIETCSI OOHAPYKEHUE B CHIBOPOTKE KPOBU MAIUEHTOB C
BBICOKOW aKTMBHOCThIO FOPA anTHTEN, BIMSIOMIMX HA 3TH KIETKU. B mepuoae pe-
MUCCUH 00JIE3HU (PYHKIIMOHAIBHOE COCTOSIHUE TIMM(POLUTOB BOCCTAHABIMBAETCS.

Takum 00pa3oM, W3MEHEHUS KIETOYHBIX WMMYHHBIX peakmuid y OOJIbHBIX
KOPA reteporenssl, 4To oTpaxkaeT moauMop(du3M martorenesa pasHeix ¢opm 00se3-
HU. MOXHO cuuTaTh, 4To Juig cUcTeMHbIX (Gopm HOPA xapakTepHBIMU SBISIOTCS
HapyIICHUSI UMMYHOPETYJISIIUA HE CTOJBKO CBA3AaHHBIC CO CHUKEHHEM MOTEHIIMAJa
CYNpEeCcCHuu, CKOJIbKO ¢ akTtmBarued QyHkmuu T-xemmepoB. He wmckimodeHo, 4To B
ATHUX CIyYasiX UMEET MECTO TeHeTHYecKas IeTEPMUHUPOBAHHOCTH AedekTa T-KieTok,
IPOSIBIISIFONIETOCS UX (PYHKIIMOHATBHOW HECOCTOSITEIIbHOCTHIO.

HccnenoBanusiMu MOCIEIHUX JIET YCTAHOBJIEHO, YTO Y JieTell OCOOEHHO C CHU-
cteMHbIMU QopMamu FOPA BBISBISIOTCS 3HAUUTENbHBIE HAPYIICHUS (PYHKIUN MU-
rpaiuu 3G(HEKTOPHBIX KIETOK, B YACTHOCTH MOJUMOP(HOAIEPHBIX JIEUKOLUTOB U
MOHOHYKJIeapoB. Ux mucynkuus y 6onbHbix ¢ KOPA mposiBisieTcss B OCHOBHOM
CHUKEHUEM aKTUBHOCTH XeMOTaKcHuca (HampaBieHHAs] MUTPALIMS JICUKOIIMTOB B o4ar
BOCIIAJIEHUS]) U XE€MOKHHe3a (Murpauus, ctumyiaupoBaHHass Cs-ppakimeil komriie-
MEHTA) JICMKOIIUTOB, YTO HOCUT XapaKTep IMEepBUYHOro (reHEeTHYecKoro) nedexra u
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CYILIECTBEHHO BIIMSIET HA TEYEHNE UMMYHHOT'O BOCITAJICHUsI, Cpa3y OPUEHTHUPYS €ro Ha
XPOHM3ALMIO IIpoLiecca.

Kinnnuyeckue nposiiaenusi FOPA

Kmuanueckas kaptuaa KOPA 3aBucut ot MHOXKECTBa (JaKTOpPOB — OT BO3pacTa
peOeHKa, HACJIEICTBEHHOCTH, TOJa, HCXOJHOTO COCTOSIHUS HUMMYHHOM CHCTEMBI,
YCIIOBUHM OKpY>KaloIEH ero cpe/ibl, 0COOCHHOCTEN ObITa, ICUXOAMOLIMOHAIBHOTO CO-
CTOSIHUSA, OTHOUICHHSI K OOJIE3HU CaMOT0 MalueHTa U OJU3KUX POJICTBEHHUKOB, CBOE-
BPEMEHHOCTH JIMArHOCTUKH, aJIEKBATHOCTH TEPAIUU.

Crnenyer oTMeTUTB, 4TO B 95% cinyuaeB FOPA — 3T0 TsKenoe XpoHUYECKoe 3a-
0oJieBaHUE C PELUIMBUPYIOLUIUM U MPOTPECCUPYIOMIMM TEUEHUEM, PAHbIIIE WUJIU 103~
e MPUBOJIALLEE K MHBAIUTHOCTH.

OCHOBHBIMH KJIMHUYECKUMHU TPOSBICHUSIMU OOJE3HU SIBIIAIOTCS MOPAXKEHUE
CyCTaBOB, crelruduUecKoe MopakeHue ria3 U «OOIIUH PEeBMATOUIHBIA CHHAPOMY,
XapaKTEPU3YIOMIMICS TUXOPAAKON, THIUYHBIMA PEBMATOUIHBIMU CHIISIMU, MOJIUCE-
PO3UTOM M MOPaXKEHHUEM BHYTPEHHUX OPraHOB, YTO OOYCJIOBJIIEHO CUCTEMHBIM «PEB-
MAaTOUJHBIM BACKYJIUTOM.

B OGonpmMHCTBE cilyyaeB KIMHUYECKYIO KapTUHY 3a00JI€BaHMS OIpEleisieT
nopaxeHue cyctaBoB. Hauano 60s1e3HU MOXET ObITh MEJIEHHBIM, MaJIO 3aMETHBIM C
MOSIBJICHUS HE3HAUUTEIbHBIX 0OJIEH U MPUIYXJIOCTH B KaKOM-IHOO OJTHOM CyCTaBe —
yale KOJICHHOM WJIM rojieHoCcTOonHoM. CIycTsi HeCKOJIbKO HeAenb uiau 1-2 mecdia
IIPOLIECC Pa3BUBAETCS MATOJOTMYECKHUN MPOLECC B APYTOM CUMMETPHUYHOM CYCTAaBeE.
OTa CUMMETPUYHOCTh opaxkeHus xapakrepHa st FOPA. Kpome 6oneit u orpannye-
HUSI TIOJIBUKHOCTH CYCTaBOB, JI€TH JKAJYIOTCSI HA 00IIee HeloMOTraHue, ciadoCTh, Te-
pSIOT B Bece, oTMeuaeTcs cyodeOpuibHas Temmeparypa tena u ygenuuenue COD no
10-15 mwm/gac. [Ipu OTCYTCTBUM CBOCBPEMEHHON NTUATHOCTUKH U aJI€KBATHOTO JieUe-
HUA B JAJbHEUIIEM B MPOLIECC MOTYT MOCTEIEHHO BOBJIEKATHCSA U JIPYTUE CYCTaBbI.
Takoe momocTpoe TeueHue oOBIYHO HAOJIOMAETCS Yy JIeTel crapiie S5 ner. Y AeTew,
3a0oJieBIIMX B Bo3pacte 1-4 jeT, yaile HaOMIoAaeTcs OocTpoe Hayano OOoJIe3HH, CO-
IPOBOXKIAIOLIEECS JMXOPAAKOM, BBIPAXKEHHBIMU apTPaJITHsAMH C BOBJICYEHUEM B
IpoLECC Cpa3y YeThIpex U 0oJjiee CyCTaBOB, HEPEAKO C MOPAKEHUEM MEJKUX CycTa-
BOB KHCTH U cTomnbl. Hepenko Ha ¢oHe IMXOpagku OTMEYAIOTCs MOTUMOP(HbIE BbI-
CBIMIAHMS Ha KOXKE, YBEIMYEHUE NepudepudecKkux JIUMQPaTHIeCKuX y3JI0B, IEYCHHU U
cenezeHku. Octpoe Hayano FOPA B psze ciiydaeB HE CONPOBOKAAETCS OTUETIMBBIM
MOpa)KEHUEM CYCTaBOB. BeaylnuMmu KIMHUYECKUMHU MPOSBICHUSIMU MOTYT OBIThH
CTOMKasi MHTEPMUTTUPYIOLIAs JIUXOPaJKa C MOJbEMAaMU B YTPEHHUE YacChl, YIIOPHBIE
MOJIMMOP(HBIE CHIMK U BBIPAXKEHHBIE apTPaITUH, MPEUMYIIIECTBEHHO B KPYIHBIX CY-
ctaBax. I[Ipy 3TOM B OOLIEKIMHUYECKOM aHAIM3€ KPOBU OTMEYAETCS BBICOKHMN
HEHUTPODUIBHBIN JIEHKOIMTO3 C MATOYKOSAEPHBIM CABUTOM (HOPMYIIBI KPOBH, 3HAUH-
tenpHOE yBeaumaeHne COD (mo 50-60 mm/gac). OTCYyTCTBHE OTYCTIUBBIX H3MEHEHUI
B CyCTaBax 3HAYUTEIHHO 3aTPYyIHSET AUATHOCTUKY 3a00JI€BaHUSI.

[Ipu FOPA, Takke Kak U MpU PEBMATOUIHOM apTPUTE Y B3POCIIBIX, MOTYT I0O-
paxkaThCsl BCE CYCTaBbl, UMEIOIIME CUHOBHAIbHYIO 000710UKy. O/THAKO €CIH Y B3pOC-
JBIX MAIlMEHTOB HauOoJiee YacToi JoKanu3aluel cCuuTaeTcsa KUcTh, TO y JIeTel yalle
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BCETO NopakaroTcs KosieHHbIe cycTaBbl (80-90%). KimHudyecku nmposiBIeHNs apTpuTa
KOJICHHOTO CyCTaBa 3aBUCAT OT OCTPOTHI Mpolecca U Bo3pacta pedeHka. M3pectHo,
YTO CEpPO3HbIE 0O0JIOUKH, B TOM YHCJIE U CUHOBUAJIbHBIE, Y AETEH MEPBBIX JIET )KU3HU
Ooraro BacKyispu3oBaHbl. [l03TOMy BOocmanuTeNnbHas peakiys B HUX COMPOBOXKIA-
€TCsl 3HAYUTEIBbHON 3KCCyJalMel, UTo OOBICHIET O0Jiee BBIPAKECHHBIE SIBJICHUS CH-
HOBMTA y J€TEH 110 4 JeT.

OTueTMBBIM MPU3HAKOM HAIMYHUS DKCCyJaTa B KOJEHHOM CYCTaBe SIBIISETCS
O0ayIOTUPOBAaHUE HAJKOJICHHUKA, a TaKKe BBIPAKEHHAs MNPUIYXJIOCTh B 00JacTH
BEPXHETO IMOJII0Ca CYCTaBa U 3aIllOJIHEHUE KUJIKOCTHIO HAPYKHOTO ¥ BHYTPEHHETO 3a-
BOPOTOB OKOJIOCYCTaBHOW CYMKH. DKCCYJAIUs B MOJOCTh CyCTaBa BBI3BIBAET PE3KYIO
00JIe3HEHHOCTh ¥ OIpaHWYEHHE JBUKEHUM B HeM. PeOeHOK mpuaaer cycraBy (pyHK-
[UOHAJILHOE TOJIOXKEHHE, 00eCIeunBarollee HaUMEHBIIYI0 OOJIE3HEHHOCTh — Yallle
BCEro 3TO crubaHue NoJ MpsMbIM yriaoMm. Ilpu anuTenbHO coxpaHSIOMUXCs 00X
ATO TOJIOKEHHUE 3aKPETUISETCS] KOHTPAKTypaMU COOTBETCTBYIONIMX TPYII MBIIII H
MIPH OTCYTCTBUU JICUCHUS JIETH TIEPECTAIOT XOAUTb.

[Tpu pa3BUTHU CHHOBWTA, CHHOBUAIBbHAsA 000JI0YKa Ha0yXaeT, CTAHOBUTCS TH-
MEePEeMHUPOBAHHON, MPOAYIIUPYET OOJIBIIE KUIAKOCTH, COCTAaB KOTOPOW 3HAYUTEIIHHO
OTIIMYAETCS OT COCTaBa HOPMAJIbHOM KUAKOCTH. JKUIKOCTh MMEET HU3KYIO BSI3KOCTb,
MOJKET OBITh CBETJIO-COJIOMEHHOW WJIM MYTHO-KENTOMU, TOBBIIICH IIUTO3, MOTYT IIpe-
00J1a1aTh JICUKOIUTHI, HEUTPOUIIBI, CHUKEH O€I0K. B 3TOT mepuo B 1eJIsIX TUarHo-
ctuku FOPA mpu uccrnenoBaHMM CHHOBHAJIBHOM JKUAKOCTH HEOOXOJUMO H3YYHTh
HaJIMYUE ParoluTOB, KpUOIIOOYJIHHOB, PD, onpenenuts ypoBeHb JIM30COMAJIbHbIX
(epMeHTOB. DTO MO3BOJISIET PaHO MOCTABUTH JMAarHO3 M Ha3HAYUTh a/IEKBaTHOE Jie-
YeHHUE.

[To Mepe mporpeccupoBaHusi Hpolecca MPOUCXOAUT MUKPOBOPCHHUYATOE pas3-
pacTaHue CHHOBHAJILHOW 00OJIOYKM B BHUJE NMaHHYycCa (CKOIUJICHUS TPaHyJISIIMOHHOM
Tkann). OH pacHpoCTpaHSETCs Ha CYCTaBHYIO MOBEPXHOCTh M MPOHUKAET B XPAII,
BBI3BIBasl B HEM IUCTPO(UUYECKUE U ACCTPYKTHBHBIC U3MEHEHUS, YTO PEHTIC€HOJIOTH-
YECKH MOJKET MPOSBISATHCS SYCHCTOCTHIO W TMEPUAPTHKYISAPHBIM OCTEOMOPO30M.
[To3xe pa3BuBaroTcs GuOpPo3 Karncyisl U GUOPO3HBIE CHANKU B CycTaBe. DMH(PHU3IBI
KOCTEH 3pO3UPYIOTCS U Pa3pylIAOTCS. DTOT MPOLECC OOBIYHO MPOTPECCHPYET U
JanbHelee pa3putue ¢pudpo3a BeAeT K M3MEHEHUIO KOH(UTYpaIuu cycTaBa, orpa-
HUYEHHUIO €T0 MOJIBIKHOCTH U K aHKUJIO3Y.

[Tpu mopa’keHuu KOJIEHHOTO CYCTaBa MHOTJAa BO3HUKAET NPUITYXJOCTh B MOA-
KOJICHHOH SIMKe, IPECTaBIISIONIas COO0M BOCTIAIUTENBHBIN IKCCYIaT B CYMKE UKpO-
HOKHOM MBIIIIBI, IPOHUKAIOUINI B HEE U3 CYCTaBHOW MOJOCTH. DTO 00pa3oBaHUE,
Ha3bIBaeMoe KUCTOM belikepa, cOMyTCTBYET NIUTEIBHOMY BBIPA)KEHHOMY CHHOBUTY
U [pU CHATUM HANPSIKEHUS B CAMOM CyCTaBe (HalpUMeEp, B pe3y/bTare IYHKIIMH)
MOJKET IOJBEPraThcsi 0OPaTHOMY Pa3BUTHIO.

["'071€eHOCTOMHBIN CyCcTaB M CTOIBI y A€TEH CTPaJaloT AOBOJIBHO YacTo, OCOOCH-
HO B JIOIIKOJBHOM Bo3pacte. [Ipumyxiocte oOpa3yercs B 00JIacTH Hapy>KHOU H
BHYTpPEHHEH JIOABDKEK, a TaK)Ke B MEPEAHEM MEIUAIBbHOM OTJeNe cycTtaBa. BeposT-
HO, 3Ta MPUIYXJIOCTh B 3HAUYUTEIBHON Mepe 00yCIOBIIeHAa BOCHAIIEHUEM CYXOXKHIIUH.
VY neBodek MEpBBIX 3 JIET KU3HU JIOBOJIBHO YacTO MOPaKaloTCs IUTIOCHEBBIE U
IUTIOCHE(paIaHTOBbIE CYCTaBbl. Tak)Ke€ MOTYT BOBJIEKAThCS MPOKCHUMAalbHbIE Mexpa-
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nanroBeie cycrtaBbl, yaiie |l-111-1V manbies, koTopble 0TeKarOT, KpaCHEIOT, UHOTIA
HAaNIOMUHAIOT COCUCKH, IBUYKEHHUS B HUX OOJIC3HEHHbIE. Y JETe 3HAUUTEIBHO PEXe,
YeM Yy B3pOCIbIX HAOMIOJAIOTCS TpyOble MOABBIBUXHM, YTO OOYCJIOBIEHO OOJbIIEH
AIACTUYHOCTBHIO TKAaHEW y JETEl, MEHBIIEW CKIOHHOCTBIO K JECTPYKTUBHBIM U CKIIE-
POTHYECKHUM MPOLIECCAM.

[TopaxkeHue JIy4e3ansiCTHbIX CyCTaBOB M CYCTaBOB KMCTEH MO YaCTOTE 3aHUMAa-
eT Tpetbe MecTo y neted ¢ FOPA. BHauane B 00J1aCTH THIJIbHOM MOBEPXHOCTH JTyYe-
3aMsCTHOTO CyCTaBa IMOSBISETCS «T€CTOBATOCThY» WM OYEPUCHHBIN «Oyropok», uTo
CKopee Bcero 00yClIOBICHO TEHOCMHOBUTAMU MPOXOISAILINX 31€Ch MBI crudareie
u pazrubareneit. /[BmwxkeHus B cycTaBe orpaHu4eHbl M Oone3HeHHbI. [locTeneHHo
KHUCTb OTKJIOHSIETCS] KHapyXH, (OopMHUpYyeTCs Tak Ha3bIBaeMas yiabHapHas JeBUALMS.

Yame Bcero mopaxatorcs mnsictHo-(paanrossie cyctassl |-V mansies. Kiu-
HUYECKH BOCIAJICHHUE MACTHO-()aJaHTOBBIX CYCTAaBOB XapaKTEPHU3YETCs UX MPUITyX-
JIOCTBIO KaK C ThUIBHOM, TaK U C JAAOHHON CTOPOHBI KUCTH. C ThUIbHOW CTOPOHBI CY-
CTaBbl HEPEJIKO TUIIEPEMUPOBAHBI, & B MOCIEAYIOIIEM TUTMEHTHUPOBAHbI. Yale Bcero
OJIHOBPEMEHHO MOPAXKAIOTCS U MPOKCUMAaJIbHbIE MeX(aJaHTOBbIE CYCTaBbl ATHX K€
najgbieB. OHU TMPUITYXalOT, KPacHEIT, MPUOOpETaloT BepeTeHooOpa3zHyio (opmy,
PE3KO OTrpaHUYMBAIOTCS JIBMXKEHHSI B HUX. PeOEHOK He MOXKET coOpaTh KUCTh B KY-
JIaK, TaK KaK Pe3Ko 3aTpyJAHEHO MaKCUMalbHOE CTHOaHUE U pa3ru0aHue NaibleB.

BoBneuenue B mpouecc CyCTaBOB LICMHOTO OTHENIA MO3BOHOYHHUKA SIBISECTCS
OJIHUM W3 Hauboyiee paHHUX U 4YacThiX mposineHudt FOPA. Jletu xamyroTcs Ha 0o-
JIE3HEHHOCTh M OIPAHMYEHHE JABWIKECHUM B IIEHWHOM OTJEJE IO3BOHOYHHMKA, IOJIOBA
IPUHUMAET BBIHYKJICHHOE IOJIOKEHHE — HAKJIOHEHa Briepen uiu BOOK. PaHHee Bo-
BJICUEHUE B IPOLIECC CYCTAaBOB LIEH MPU JIUTEIBHOM TEYEHUU 3a00JIEBAHUS MOXKET
IIPUBECTU K 3HAYUTEIBHOMY OTPAaHUYEHUIO €€ MOJBM)KHOCTU U PA3BUTHIO TAK Ha3bl-
BAa€MOM BOJYBEH II€M, KOTJA ITOBOPOTHI TOJIOBBI BO3MOKHBI TOJBKO BMECTE C TYJIO-
BHUILIEM.

JIokTeBOI cycTaB BOBJIEKAETCS B MPOIECC MPHU MOIUAPTUKYISIpHOM dopme 3a-
6oneBanus. [Ipn HanmMUUK HKCCYTATUBHOTO KOMIIOHEHTA JIOKTEBOW CYCTaB yBEJINYH-
BaeTCsl B 00beMe, CTAaHOBUTCS PE3KO 00JIE3HEHHBIM. BypCUTHI B 3TOI 00J1aCTU HEPEI-
KO HOCAT YNOPHBINA, pELUIMBUPYIOUIUN XapakTep U IUI0OXO MOAAAKTC KOHCEPBATHB-
HOM Tepanuu. Hepeako y manueHTOB Kano0bl M BHEITHUE U3MEHEHHsI OTCYTCTBYIOT,
HO TIOSIBJISIFOTCS] TMPU3HAKKU HapylleHus (QYyHKIUU B BHUJE OTPaHUYCHHS CTHOaHUS U
pasrubaHus, THOTa 3HAYUTEIbHOE.

Taz00eapeHHbIN CycTaB BO BCEX MepHUOax JETCKOro BO3pacTa CTpajaeT 3Ha-
YUTEJIBHO Yallle, YeM y B3pOcCibix. Bo3M0XXHO, 3TO 00BsicHsA€TCA 00Jiee BhIPAKEHHOM
CKJIOHHOCTBIO K DKCCYJIaTUBHBIM MpPOSIBICHUSAM Yy AeTteil. HecMoTpst Ha HeOOJIbIIONMN
IPOLIEHT CHHOBUAJILHON TKaHU B Ta300€IPEHHOM CYCTaBE, apTPUT MPOSIBISETCS BbI-
paXEHHBIM OOJIEBBIM CHHIPOMOM Pa3IMYHOM CTENEHU MHTEHCUBHOCTU. Boib oTMme-
yaeTcs B MAXOBOHM, peke B SATOJUYHON 00JaCTH, COMPOBOXKIAETCS XPOMOTON WIIH
IIOJTHOM NOTEPEN BO3MOKHOCTH XOIHTh. PE3K0 HapymaroTcs OTBEIECHUE, POTALMA U
apyrue GyHKIUU CyCTaBa.

[Ine4eBoil cycTaB BOBIEKAETCS B MPOLECC HEYACTO, MPEUMYIIECTBEHHO Y Jie-
BOYEK, CTPAAAIOIINX TeHEepaIN30BaHHOM (opMoii 3aboeBanus. [Ipu 3TOM BO3ZHUKAET
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MPUITYXJIOCTh B MEpeHeIaTepalbHON 00nacTu 1uieya, 00ycloBIeHHas CyOaKpOMu-
aNbHBIM OypcuToM. J[BH>KEHHs B CycTaBe 00JI€3HEHHBI U OTPAHUYEHHBI.

[lopaxxeHue 4YeNnrCTHO-BUCOYHOIO CyCTaBa JOBOJBHO TUOMYHO 151 FOPA,
ocobenHo nipu cunapome Ctusuta. Jletu sxanytorcs Ha 00JiM MpH JKEBaHUU, UHOT/IA C
uppaavanyend B yXo, OTpaHUYEHHUE OTKPhIBaHUS pTa. B paHHEM BO3pacTe 3TO 3aMe-
JSI€T POCT HIDKHEW YeIoCTH, B Pe3yJibTaTe Yero pa3BUBAETCA TUIHMYHAA aeopma-
1Y JIMIA C MPOTHATU3MOM, COXPAHSIIOLUIUMCS Ha BCIO JKU3Hb.

['pynuno-KIIOUNYHBIA cycTaB mopaxaercs peako. [Ipunmyxmnocts u 60se3HeH-
HOCTh B 3TOW 00JIaCTH MaJjio BIUAIOT Ha (PYHKITHIO CYCTaBa.

Xapakrtepuo s FOPA nanmuume peBMaTouIHbIX y3eiaKkoB. OHU OOBIYHO JIOKA-
JU3YIOTCSL IO XOJy CYXOXKHWJIUHM, Oypc B 00JIACTH JIOKTEBBIX, KOJIEHHBIX U TOJIEHO-
CTOITHBIX CYCTaBOB. ¥Y3€JIKH, KaK MPaBuo, IUIOTHbIE, TOABUKHBIE, 00JIE3HEHHbIE TIPU
najgsnanuu. I1o Mepe cTuxaHus ocTporo npouecca OHU UCUe3aroT.

Bogneuenue B mpoliecc BHyTPEHHUX OopraHoB y narueHToB ¢ FOPA Bceraa ro-
BOPUT O TSDKEJIOM MMMYHHOM BOCIAJIEHUH, T.€. O T€HEPAIU30BAHHBIX MPOSIBICHUSAX
PEBMATOMIHOTO CUCTEMHOTO BACKYJIUTA, KOTOPBIA COMPOBOXKIAETCA BBICOKOW KJIHU-
HHUKO-MMMYHOJIOTHYECKOW AKTUBHOCTHIO. YHale mopaxaercs CepAeYHO-COCYAUCTAs
cucteMa. 1o maHHBIM pa3HBIX aBTOPOB, YACTOTa mopaxkeHusa cepaua npu FOPA co-
craBisieT 25-75%. B 3HaUNMTENBHON CTENEHU XapakKTep CEpACYHO-COCYIMCTOM IATO-
Joruu omnpenensercs ocooeHnoctsmu teueHuss FOPA, B Tom uncie u gpopmoii 3a60-
neBaHus. Hanbosnee yacTo M3MEHEHUs CO CTOPOHBI cepla HAOIIOAAI0TCS Yy AeTeH C
OCTpBIM HayajoM 3a00JIeBaHUSl B COUETAHUU C JPYT'MMH BHECYCTaBHBIMU MU3MEHEHU-
SIMU, TAKUMH KaK JIMXOPaJKa, ChIlb, THUM(daJeHONAaTHs, renaTo/cruieHomeranus. Y
TaKUX MAlMEHTOB MOXET PAa3BUTHCS KIMHUYECKAs KApTUHA MUOKApJUTa, OOBIYHO C
TOPHNUAHBIM TeueHHeM. KilMHuYecku y manueHTa MosiBisIOTCS [UaHo3 Iy, U akpo-
[[MaHO3, Taxu-, pexe OpaauKapausi, yBeJIUUEHUE pa3MepOB ceplla, MPUTITYILIEHHOCTh
TOHOB, MSATKHI CHUCTOJIMYECKHUI IIyM Ha BEpXyIIKe. Pe3ynbTaTel HHCTPYMEHTaIbHBIX
METO/IOB MCCIEAOBAHMS MOATBEPKAAIOT KIMHUYECKUI HarHo3 Muokapaurta. B Ts-
KEJBIX CIydasx MOSBISIIOTCS NPHU3HAKH HapYIIEHUsS KPOBOOOPAIICHMS: MOSBIISAETCS
MaCTO3HOCTh T'OJIEHEW, YBEIMUMBAETCA MeYeHb. B mpouecc MOryT BOBJIEKaTbCS 3H/I0-
KapJ ¥ epuKap, 4to Tpedyer nposenenus quddepeHnnansHoi nuarnoctuku FOPA
C BO3MOXHBIM €TI0 COYETAHUEM C PEBMATU3MOM.

Jlerkue BOBJIEKAIOTCA B MPOIECC PeAKo. YacToTa UX MO JaHHBIM Pa3HbIX aBTO-
poB koiiebnercst oT 4 1o 6% y manueHToB ¢ cucteMHbIMU (opmMamu. OOBIYHO 3TO
IPOSIBIISIETCS] THEBMOHUTOM U (WJIM) MaJOCUMIITOMHBIM IJIEBPUTOM, YTO B MOCJENY-
IOIIEM XapaKTepu3yeTcsi 00pa3oBaHMEM IUIEBpaJbHBIX craek. bonee peako y aereit
BCTPEYAETCS] MHTEPCTUIUAIBHBIA JerouHbld (uopo3 ¢ OenaHbIMU (U3HKATBHBIMU
JAHHBIMH — JKECTKOE JbIXaHUE, PACCESIHHbIE CyXH€ XpUIIbl. B ciyuyae mporpeccupo-
BaHUs C (POPMHUPOBAHUEM OYArOBOr0 WM JAUPGY3HOrO MHEBMOCKIIEPO3a Yy MalleH-
TOB HApacTaeT OJbIIIKA, HAPYIIAETCS JIETOYHAs BEHTUJISIUS CO CHIKEHUEM mepdy-
3UM KHCIIOPOJA, PEHTTCHOJOTHYECKH OTMEYaeTcs sM(u3eMa JerKuX, MOCTEIEHHO
MOSIBIISIFOTCSI CUMITTOMBI <«JIETOYHOTO cepauay. 11o mepe pa3BuTHs OpraHHO# MaToJio-
MU U3MEHEHHS B CYCTaBaxX OTCTYNAKOT HA BTOPOW IUIAH, a JIETOYHO-CEPJICYHBIE W3-
MEHEHUSI HEYKJIOHHO ITPOrPECCUPYIOT.
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['enarocnieHoMeranusi O4€Hb YaCTO CONPOBOXAAET CUCTEMHbBIE BAPUAHTHI Te-
yenusi FOPA. Crinenomeranusi OObIUHO Yallle BBISBIETCS B MEpPBbI€ TOAbI O0JIE3HU U
KOppETUpyeT CO CTENEHbI0 00Iel aKTUBHOCTHU Mpolecca. B ciydae Gosee amurenb-
HO COXpaHsmoIleics cruieHomeranuu (oonee 1,5-2 neT nocie Havana 0O0JIE3HU) 3TO
CJIelyeT paclieHHBaTh KaK MpU3HAK aMUJIOMAHOW MH(uiIbTpanuu. ['emaroMeranus
BCETJIa PACCMATPUBAETCS KAK OJMH W3 MEPBBIX MPU3HAKOB cucTteMHOCTH FOPA y ne-
Tei. [leyeHb ymMeHbIIaeTCs NapajyieIbHO CHUKEHUIO aKTUBHOCTH Mporecca. Ctoikast
rernaTroMerajgusl Mpu OTCYTCTBUU JIPYTUX HMPU3HAKOB CHCTEMHOCTU TpeOYyeT HCKIIIO-
YEHUS! BEPOATHOCTH BIIMSIHUS TE€pAIlMU, a B HEKOTOPBIX CIy4asx U IEpecMoTpa oc-
HOBHOT'O JMAarHo3a.

OnHuM u3 Hanbosee HeOJAarONPUITHBIX Y JIETEH ClelyeT CUnTaTh BapuaHT Te-
yenust FOPA ¢ BoBneueHueM B mpoiiecc nouek. [lo qaHHBIM MOP(OJIOrHIecKUX uc-
CJIEOBAaHUM MOHO BBIICTUTH TPU TUIA MOPAKEHUS TOYEK — TTIOMEPYJIOHEPPUT, UH-
TEPCTUIMANBHBIA HEQPUT U aMUIOUI03, KOTOPBIM SIBISIETCS HAMOOJEE 4YacThIM M
rpo3HbIM ocnokHeHreM FOPA 1 cTOMT Ha mepBOM MeCTe Cpelld MPUYHUH JIETAJIbHOIO
ucxojna 3aboseBanus. Cieayer OTMETHTb, YTO BAaCKYJIUT B COCyAax MOYEK HEeoOXo-
auMo auddepeHurMpoBaTh ¢ MEPCUCTUPYIONIEH TemaTypued M NpOTEMHypueu Ha
(oHEe MPOBOAUMON Tepanuu, MOCKOJIbKY MHOTHE IIPENapaThl U3 TPyNHIbl «0a3UCHBIX»
00Ja1at0T HEPPOTOKCUYHOCTHIO. DTO OONBIIMHCTBO HECTEPOUIHBIX MPOTUBOBOCIHA-
JUTENbHBIX MpenapaToB, METOTPEKcaT, HUKIocHopuH U Ap. Hepenko mpu mporpec-
CHUpPOBAaHUU MpOLECCa U PA3BUTHUH I'€HEPAIN30BAHHOTO OCTEONOpO3a C OBICTPOM MO-
TEpEN MUHEPATBLHOU IIJIOTHOCTU KOCTEM HJIET MOBBIIMIEHHOE BBIBEIICHUE COJIEH Kallb-
I[Usl C MOYOM, YTO TaK)K€ COIPOBOXKAAETCS MO0 M30JIMPOBAHHOW remMarypuei, Jmbo
€€ COYETaHUEM C APYTHMMHU MIPU3HAKaMU MO4eBOro cunapoma. Hauboiee cepbe3Hoii B
IPOrHOCTUYECKOM OTHOIIEHUU SIBJSIETCSI MMPOTEUHYPHUsl, OCOOEHHO NMPU OTCYTCTBUU
SPUTPOLUTOB U JICWKOLIUTOB B MOYEBOM OCAJKE. bynydyu naxe MAHMMAJIBHON U He-
CTOMKOM, MPOTEMHYPHUS MOKET YKa3bIBaTh HA HAYaJI0 Pa3BUTHUS BTOPUYHOIO AMHJIOU-
103a.

TsxensIM U HE COBCEM SICHBIM IO CBOEH mpupoje cuutaercs BapuaHT IOPA ¢
BOBJICUCHHMEM B IIPOLIECC OPTraHOB 3peHus. [ 1a3a HepeaKO BOBIEKAKOTCS B MTATOJIOTH-
yeckuil npouecc npu FOPA. Oty nokanuzanuio peBMaTOUJIHOTO BOCHAJIECHUS CBSI3bI-
BAaIOT C 3MOpPUOHAIBHBIM POJICTBOM TKAHEW CYCTaBOB M COCYIHCTOIrO TpakTa IJias3,
MMEIOIUX 00IIIee ME3eHXUMAIbHOE MPOUCXOXKACHNE. TUIMHMYHBIM TPU3HAKOM 00JIe3-
HU y JIeTEH SBISETCS XPOHUYECKUN YBEUT, XapaKTEPHBIN 71 I€BOUYEK, 3a00JIEBIINX
Yanie B paHHEM WJIM JOLIKOJIBHOM BO3pacTe. Y HUX HEPEAKO BBISBISAETCS IMOJOKHU-
TebHBIN aHTHHYKJIcapHbIH (pakTtop (AH®D). B psae ciydaeB BocnaluTeIbHBIN TIPO-
LECC MOYKET paclpOCTPAHATHCS HA PalyKKy U Ha pECHUYHOE TEJIO, MPUBOJIA K Pa3BU-
TUIO UpuonMkiuTa. Havano npouecca, kak nmpaBuio, 0ECCUMITOMHOE U JIMIIb HEKO-
TOpbIE JIETU MOTYT KaJIOBaThCS Ha JIETKYIO OOJIb B TJIa3y, TUIIEPEMUIO, MOBBIIIEHHYIO
CBETOYYBCTBUTEJIIBHOCTh U HapylIeHUE 3peHus. Hepenko yBEeUT MOKET 32 HECKOJIBKO
JIeT MpeAlIecTBOBaTh apTputy. Yaie HabmogaeTcst 1ByCTOpoHHUN yBeut. Ero mpo-
IPECCUPOBAHUE MOKET IMPHUBECTH K CIUIIAHUIO PAAYKKH C XPYCTAIUKOM U K TOJHOM
notepe 3peHus. Y gereir ¢ FOPA BO3MOXHO pa3BUTHE MO3IHUX O(TaIbMONaTUH, K
KOTOPBIM OTHOCATCS JIEHTOBUHAS KEpaTONaTHsl, BTOPUYHAS KaTapakTa U IilayKoMa.
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[Mopaxenue mpiu Habmoaaercs y 70-75% nereit ¢ FOPA. Meleunsie atpo-
¢uu, Kak NpaBUIIO, BTOPUYHBI M CBA3aHBI C HapylieHUEM (YHKIIMU CYCTaBOB.
Haubounee otuernmBa atpodusi MbIIIL IPOKCUMalIbHEE OOJIBLHOTO CyCTaBa U OCOOEH-
HO BBIpaXEHA NIPU TECHEPAIM30BAHHOM IIPOLECCE CO 3HAYUTEIBbHBIM CHH)KEHUEM
(YHKIMOHATBHOM CIOCOOHOCTH CYCTaBOB U MPU HATMYUK MBIIIEYHBIX KOHTPAKTYP.

Bce npuBenennbie npuzHaku FOPA y G0JBHBIX €Tl B TOW WJIM MHOM CTerie-
HU COYETAIOTCS MEXITy COOOM.

®opmbl 1 BapuaHTbl TedeHus FOPA

Cucremnas ¢opma cocrasisier 4-17% Bcex ciydaeB FOPA. Mosxer nHaOmio-
JaThCsl B JIIDOOM BO3pacTe, HECKOJIBKO valle y aereu 2-6-j1etHero Bo3pacta. Mopdo-
JIOTUYECKU TPEACTABISIET COOOM CUCTEMHBIH BAaCKYJIHUT, C MOJKMCEPO3UTOM U BhIpa-
’KEHHBIMH OPTraHHbIMU MopaxeHusMu. Jlnarno3 cucremuoro FKOPA ycranaBnuBaertcs
MpU HAJIMYUU apTPUTA, COMPOBOKIAIOLIErOC JTUXOPAJAKON UK C MPEAIIeCTBYIOIIEH
JUXOPaJKON B T€UEHUE 2 Heleslb B COYETAHWU C JIBYMs WM 0oJiee MpU3HAKAMH —
MPEXOSIINE, HECTOMKHE SPUTEMATO3HBIE BBICHIIAHUS, CEPO3UT, TE€HEPATU30BAHHAS
mudaaeHonaTHs, renaroMeranus w/miau cruieHoMeranus. Ilpu cuctemHo#t dopme
IOPA umeroTcss 0cOOEHHOCTH CYCTaBHOTO CHHIpoMa. YacTo CycTaBHOW CHHAPOM I10-
ABJISIETCSL B TO K€ BPEMS, YTO U BHECYCTaBHbIE MpOsBIeHUA. OJHAKO BO3ZMOXHO OT-
CpPOYEHHOE TOSBIIEHUE CYCTaBHOI'O CUHAPOMA C MpEBaJIMpPOBAHUEM B Je0r0Te 3a00J1€e-
BaHUS JINXOPAJKH, CHITH, JTUM(aICHONATHH, TeaTOCIUICHOMETAINH, TIOJUCEPO3UTA.
MHoroo6pasue KIMHUYECKUX CUMITOMOB HEPEIKO BBI3BIBAET CIIO)KHOCTH B TUArHO-
ctuke cucreMHor popmbl FOPA u B BeIOOpE npaBuiibHOM TakTUKH JieueHus. Crienyer
muddepenunpoBath cucteMuyto hopmy FOPA ¢ cencucoM, 3110kaueCTBEHHBIMU HO-
BOOOpa3zoBaHusIMU, NUPDY3HBIMU OOJIE3HSIMU COCIUHUTEIHLHOU TKaHU. B cooTBeT-
CTBUU C MPUHATOMN Kiaccudukanueil B coctaBe cucteMHon popmel FOPA Beienstor
aJUIEproCEeNTUYECKUI BapruaHT U BapuaHT Ctriuia.

Cucmemnas gpopma FOPA ¢ oepanuueHHbIM CYCMABHBIM CUHOPOMOM (aniep2o-
cenmuyeckull CUHOpoM u aiiepeocencuc Buccrepa-@ankonu) KIMHAYECKU MTPOSBIIS-
€TCSl BBICOKOM YMOPHOM JMUXOPaJKOH, MOJTUMOP(PHBIMU AJUIEPTUUECKUMU CHIMISIMH,
nuMpaneHonaTue, OTCPOYECHHBIM CYCTaBHBIM CUHJIPOMOM (OT HECKOJIBKUX HENEIh
70 HECKOJIbKMX MECSIIEB M JIaXKe JIET), 3HAYUTEIbHBIM HEUTPODUIBHBIM JIEHKOLIUTO-
30M H nossimenrnem COD.

st atoit popmel FOPA cBOMCTBEH 0OCOOBIN XapakTep JTUXOPaAKU — OOBIYHO
OHA MOSIBJISIETCA B PAaHHUE YTPEHHUE YaChl, HAUMHAsA C 5-6 4acoOB, MOCJIE CHUIBHOTO
03H00a. [IpogomKUTENTHPHOCTD JIMXOPAIKK MOKET COCTABISITh 3-4 Haca, 3aTeM HACTY-
MAaeT TeKTUYECKOE MaJIeHHE TEMIIEpaTyphbl Tella, COMPOBOXKIAIOIIEECS MPOIUBHBIMU
notamu. Hadano nmuxopagku 4acTo COBIAJAET C MOSIBICHUEM KOKHBIX BBICHIITAHUN.

Cpllb, KaKk NpaBWIO, MATHUCTAs WIA MSATHUCTO-TAITYJIE3HAs, HE COIPOBOXK/Ia-
€TCs 3yJI0M, KOPPEIUPYET MO SIPKOCTH U PACHPOCTPAHEHHOCTU C TEMIIEPATypoOu Tena,
HE CTOMKasl, OSIBJISIETCS. U MCYE3a€T B TEUEHUE KOPOTKOI'O BPEMEHH, JIOKAIU3YETCS
MPEUMYILIECTBEHHO B 00JIACTU CYCTaBOB, Ha JIMIIE, HA OOKOBBIX MOBEPXHOCTSIX TYJIO-
BUILIA, STOAUIAX U KOHEYHOCTAX, MOXKET ObITh YPTUKAPHON WIIM JaKe reMopparuye-
CKOM. XapaKTepHa TaK)Ke TUIIEPECTE3NST KOXKHU.
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[TopaxeHrne CycTaBOB MOXET Pa3BUTHCA YEPE3 HECKOJIBKO MECSLIEB WM J1aKe
JIET 1oce Ae0rTa CUCTEMHOI0 BacKyJIuTa U MpOTEKaeT Mo Tuly osauroaptputa. Kak
IpaBUiIO, B MPOLIECC BOBJIEKAIOTCS KPYIHBIE CYyCTaBbl (KOJICHHbBIE, Ta300€ApEHHbIE),
peXke TOJICHOCTOMHBIE U OYE€Hb PEKO CYCTaBbl KHCTEH U crom. J[0BOJIBHO OBICTPO
Pa3BUBAIOTCS IECTPYKTUBHBIE U3MEHEHUSI — PA3BOJIOKHEHUE XPAIlA, KOCTHBIE PO3UH,
MPUYEM ITOT MPOIECC OBICTPO MPOTPECCUPYET, MPUBO/IS K 3HAUUTEILHOMY pa3pylie-
HUIO. Y pslla NALMEHTOB, HECMOTPSI HA aKTUBHBIM, HENPEPHIBHO PELIUAUBUPYIOLINN
XapakTtep 3a00seBaHMsl, CTPYKTYPHBIX H3MEHEHUN B CyCTaBax HE OTMEYaeTcsl.

C camoro Hayana 0ose3HM HAOJFOHAeTCsT BBICOKMI JerKomuTo3 10 30-50 ThI-
CSIY JIGUKOIIMTOB, HEUTPOPUILIE3 C MATIOUKOSIIEPHBIM cABUTOM 110 25-30%, nHoT1a 710
MuenonuTos, noseiearne COD no 50-80 mm/uac. OTMedaeTcs 3HAYUTEIHLHO MOBBI-
menue CPb u ummynornoOynunaoB (oco6enHo 1gG) B CHIBOPOTKE KPOBHU.

W3 BHcLepaiIbHBIX MOPAXEHUH JTOBOJIBHO YacTO Pa3BUBACTCA MUO- U MHOIIE-
PUKAPIUT, KOTOPBI 3HAUMUTENBHO YTSDKENsAeT TeueHue 3aboneBanus. llopaxenue
JIETKUX TMpOTeKaeT B (hopMe MHEBMOHUTA WM IUIEBPOITHEBMOHUTA, C YYBCTBOM He-
XBaTKH BO3AyXa U HEMPOJIYKTUBHBIM KaluieM. Bo3M0KHO pa3BUTHE CEPO3HOTO MEPH-
TOHUTA C MPUCTYNOOOPAZHBIMU OOISIMU B )KUBOTE.

Teuenue 3a0oneBanus ObicTponporpeccupyromiee. Y 10-12% nanuentoB dop-
MUpYETCsl BTOPUYHBIN aMuiion103 (yanie nouek). Ilpu nmo3aHei AuarHocTuke U He-
aZiekBaTHOM Tepanuu 3TOT BapuaHT FOPA naetr 0oJiblol MpOLEHT WHBAIUAU3ALNU
MALMEHTOB.

B ciydae, korja amieprocenTHUYECKUM CHHIPOM MPOTEKaeT 0e3 MOopa)KeHHs
CYCTaBOB, MO’XKHO TOBOpUThH 0 Oosie3Hn Buccnepa-®ankonu 6e3 TpaHcpopmanuu B
IOPA.

ITpu cucremuom FOPA uvacto pa3BuBaercsi BaCKYJIMT: JIAJOHHBINA U (WIK) IO-
JOLIBEHHBIA KaNUJUIIPUT, JIOKAIbHbIE AHTMOHEBPOTHUUECKHUE OTEKH, Yalle B 00JacTH
KHCTEH, IMAaHOTUYHAsI OKpacka U MPaMOPHOCTh KOKH M JIUCTaJbHBIX OTAEJIOB HUXK-
HUX U BEPXHUX KOHEUHOCTEH.

Cucmemnas ¢popma ¢ noruapmpumom (cunopom Cmujiia) 9acTo UMeeT OBICT-
pPONPOrpECCUPYIOIIEEe TEYEHUE C BOBJICUEHUEM B IIPOLIECC HECKOJIBKHUX TPYMI CyCTa-
BOB. B nutepatype Takoi BapuaHT TeueHUs FOPA 0OBIYHO Ha3bIBalOT OOJIE3HBIO
Crunna, B 4ecTh OPUTAHCKOTO NIEANATPA, BIIEPBBIE onKcaBliero ero B 1897r. ¥V aereit
¢ atuM BapuaHtoMm tedeHust FOPA nocratouno OvicTpo (depe3 2-4 roma) pa3BUBAIOT-
Csl CTOMKHME KOHTPAKTyphl U aHKUJIO3UPOBaHUE CycTaBOB. OOBIUHO JUArHO3 CTABUTCS
M0 KJIMHUYECKUM MposiBIieHUAM Oosie3Hu. [lonuapTput ¢ nepBbix gHEl 3a00JeBaHMs
ABJISIETCSI OJHUM M3 BEAYIIMX CUMIITOMOB. B mporiecc BOBIEKaIOTCS Kak KPYIIHBIE,
TaK ¥ MEJIKUE CYCTaBbl, B TOM YHCIIE MEJIKUE CYCTaBbl KUCTEW U CTOI. TUITUYHBIM SIB-
JSieTCs BOBJICYEHHUE IIEHHOTO OTJIeNia MO3BOHOYHUKA U BUCOYHO-HUYKHEUYETIOCTHBIX
cycraBoB. CycTaBbl, KaK MPaBUJIO, MPUITYXIIUE, PE3KO OOJIE3HEHHBbIE, B HUX MOTYT
OBICTPO pa3BUTHCS 0OJIEBbIE KOHTPAKTYPHI. bOJIb 1 KOHTPAKTYpbl IPUBOAT K MOTEPE
(GYHKIIUHM ¥ BBIHY>KICHHOMY TIOJIOKEHHUIO MOPAKEHHOT0 CyCTaBa MoJ ONpeaeIeHHbIM
YIJIOM, B p€3YyJIbTaTE YETo JAETH TEPSIOT MOABUKHOCTD.

Jlia storo Bapuanta FOPA xapaktepHa nuxopajnka, yaie (heOpuibHasi, KOTo-
pas mpojoiikaerca He O6osnee 3-4 Hemenb. [lo Mepe mporpeccupoBaHus CYyCTaBHOTO
CUHAPOMA JINXOPAJKa CHUKAETCS, HO MOTYT COXPAHSTBCS OTAEIIBbHBIE OABEMBI TEM-
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nepaTypbl, COMPOBOXKIAIOIIMECS KOXHBIMU BbICHIAHUSIMU. ChIlb Yallle MEJIKOTO-
YeyHasi, HAIOMUHAET CKapJIaTUHO3HYIO, pEKe KOPEMOoJOOHYI0 U HCUE3aeT BMECTE C
JIUXOPATKOM.

VY nereii ObICTpO pa3BuBaeTcs o61Ias AucTpoduss. OTMeUaroTCs yBEIUYCHHbBIC
nepudepudeckue TuMdoy3ibl, UHOT/IA TOCTUTAIOUIME Pa3MEPOB JECHOTO Opexa, 0COo-
OCHHO B MOAMBIIICYHBIX U MAXOBbIX 00JACTIX. YBEIUUYUBAIOTCI B pa3Mepax INe4YeHb
u cene3eHka. Y 75% peren pasBuBaeTcs MUOKapauT, 10 20% ciydaeB cOmpoBOXa-
eTCsl IePUKAPIUTOM, KOTOPBIN MPOTEKaeT 0e3 3HAYUTEIHLHOTO BINOTA B MOJIOCTD TIe-
pukapaa. [Ipu stoit popme 3abosieBaHuss HanOOJIEE YaCTO Pa3BUBACTCS BTOPHYHBIN
aMUJIONU]I03 C MPEUMYIIECTBEHHBIM MOpaKeHUEM ToueK. Tedenune 3a0oieBaHUsI, KaK
MpaBUIIO, OBICTPO Mporpeccupymomiee. Yxe Ha 2-3 roay 00JIe3HH MOTYT Pa3BUTHCS
JNECTPYKTHUBHBIE U3MEHEHUS XPSIlla, KOCTHBIE 3PO3UHU, B OTACIBHBIX CIydasiX - aHKH-
JI03bI MEJIKMX KOCTEH 3aIISICThS, ONPEAEISIEMbIE PEHTI€HOJIOTUYECKH.

Cpenun nabopaTOpHBIX MMOKA3aTeNe XapaKTepPHBIM SIBJISIETCA PE3KO MOBBIIICH-
Hasg COD (60 MM/u u 6oJiee), MOBBIIIEHUE BCEX KIACCOB UMMYHOTJIO0YIMHOB (00Jb-
me 1gG), yBemnuenne CPB. beicTpo HapacTaeT aHemus, TPOMOOITUTO3, OTMEYACTCS
CKJIOHHOCTb K JIEHKOTIEHUH, YEM K JIEUKOLIUTO3Y.

VY OosbIIMHCTBA MALMEHTOB 3HAYUTENIBHO YBEJIWYEH YPOBEHb LUPKYIUPYIO-
X UMMYHHBIX KoMiuiekcoB (IIMK) u pe3ko cHuxkeH ypoBeHb KoMmiuieMeHTa. Yare
Bcrpevarores LUK tuna «IgG- antu- IgGy», Ho MoryT BeisiBiATEC U LIUK, B coctaBe
KOTOPBIX OOHAPYKUBAIOTCS KPUOMPEUUIUTUPYIOIINE aHTUTeNna kiaccoB IgG, IgM u
antu-/IHK-anturena. IIMK wuMeroT cmocoOHOCTh OTKIIAILIBATBCS B COCYIUCTOM
CTEHKE, BbI3bIBasi TaM KIMMYHHOE BOCHAJIEHUE, YTO NMPUBOJUT K HAPYIICHUIO TIPUCTE-
HOYHO-TPOMOOLIUTAPHOIO M FE€MOKOATYJISIITUOHHOTO 3BEHBEB reMocTas3a. JTO BEJET K
CEpPBhE3HBIM HAPYLICHUSM MHUKPOLMPKYISUMU, yrpoxkas paszBuruem JIBC-cuHapoma
(cUHAPOM aKTHUBAIIMKU MaKpo(aroB), YTO 3HAYUTEIHHO YTSKEISIET TeUeHUE 00JIE3HU U
3aTPyAHSET JICYEHUE ITHX MALUEHTOB.

Ocnoxuenus IOPA ¢ cucTeMHBIM HadamoM:

- CepieuyHO-JIEroyHas HeJOCTATOYHOCTb.

- Amuiion03 (aMUIOU] OTKJIAAbIBAETCA B CTEHKAaxX COCYZOB, B IIOYKax, reve-
HU, MUOKap/ie, KUIIICYHUKE).

- 3amepxka pocta (0OCOOCHHO BBIpa)KeHa MPH Hadaye 3a00JICBaHUS B paHHEM
J€TCKOM BO3pacTe U MOJUAPTHKYJIIPHOM CYCTaBHOM CHHJIPOME).

- Undexnmonnsle ocnokHeHUs (OaKTepUalbHBIN CEICUcC, reHepali30BaHHAas
BUpYCHast UHPEKITU).

- Cungpom axtuBaruu MakpodaroB (MAS-cunapom, remModarorurapHbIi
CHUHJIPOM).

CUHJIpOM aKTUBALIMM Makpo@aroB MOXET pa3BUThCS Ha JHO00W cTanuu 3a00-
neBanus cucteMHbIM KOPA. TpurrepnusiMm (akTopoM sIBISIETCS IPUCOETUHEHUE Oak-
TepuanbHOi, BupycHoil (LIMB, repnerndeckoit u np.) nHpekunu, a Takxe JeKap-
CTBEHHBIE Ipenaparbl, TAKME KaK HECTEPOHJHbIE NMPOTUBOBOCHAIUTEIBHBIE JEKap-
CTBEHHBIE CPEJCTBa, CyJb(acalla3uH, COIMU 30JI0Ta. ITOT CHHIPOM BBI3BIBACTCS AK-
TuBauuen u nponudepanueit makpodaroB u T-TUMPOLUTOB U SABISIETCS CIEICTBUEM
JUTUTEIILHON MPOAYKIIMH ITUTOKMHOB aKTUBUPOBAHHBIMH T-THM@OIHUTaMH U MaKpO-
¢aramu. B KOCTHOM MO3re aKTUBHUpPOBaHHBIE Makpodaru ¢GaromuTUPYIOT TeMOIO0d-
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TUYECKHE KIIETKH, YTO BEIET K OBICTPOPA3BUBAIOIIEHCS MUTONCHUHA. AKTHBHPOBAH-
Hble Makpodaru UHOUIBTPUPYIOT TAKKE PA3IUUYHbIE OPTaHbl U TKaHHU, YTO MPUBOAUT
K Pa3BUTHIO MAaCCUBHOTO BOCIIAIIMTEILHOTO OTBETA.

KnuHnueckast kapTuHa MpOSIBISETCS B OBICTPOHAPACTAIONIEM YXYAIIEHUU CO-
CTOSIHUS TTAlUEHTA, COMPOBOKIACTCA TEKTUUECKOU JIMXOPAJKOU, TTOJIMOPTaHHOW HeE-
JOCTaTOYHOCThIO, TEMOPPAruyecKON ChINbI0, KPOBOTEUEHUEM M3 CIM3UCTBIX 000JIO-
YeK, HapYyIICHUEM CO3HaHMWsI, pa3BUTHEM KOMbI. JIaDopaTOpHO OoTMedaeTcsi pe3Koe
CHUKCHUE KOJUYECTBA JICHKOIIMTOB U TPOMOOIMTOB (BABOE 3a CYTKH), CHH)KCHHE
COD, yporus (akTopoB cBepThiBanus kposu 11, VII, X, moBeIieHre cbiIBOPOTOYHOTO
YPOBHSI TPUTIUIIEPUAOB, (heppUTHHA, TPAaHCAMHHA3, MOBHIIIICHUE cojaepKaHus (huo-
PHHOI'€HA ¥ MMPOAYKTOB JAerpaaanuu GuOpruHa (paHHUNA JOKIHHHUYCSCKUH MPU3HAK).

CuHIpoM akTUBaIMK Makpo(haroB MOXKET PElHIUBHPOBATH, BO3MOXKEH Jie-
TaJILHBIA UCXO/I.

Honuapmuxynsapuvii eapuanm FOPA Bctpedaerca B 18-30% cnyuaes. Brine-
JSIOT 2 cyOTHUIa — cepono3uTuBHbIN o P u ceponeratuBHsiil o PO.

Cepono3uTUBHBIN CYOTHUI pa3BUBAETCS MPEUMYILIECTBEHHO Y JieBouek 8-15 ner
U 110 CBOUM KJIMHUYECKHUM, UMMYHOJIOTUYECKUM U UMMYHOT€HETUUYECKMM OCOOEHHO-
CTSIM (PAKTUYECKH COOTBETCTBYET PEBMATOUIHOMY apTPUTy B3POCIBIX C PaHHUM
HayajioM. XapakTEePHO CUMMETPUYHOE MOPAKEHHE MPOKCUMAIbHBIX MEX(anaaHro-
BbIX, MACTHO-()aJAHTOBBIX, JyYE3alsICTHBIX CYCTaBOB, a TAK)KE TOJICHOCTONHBIX H
MEJIKMX CYCTaBOB CTOIl. [lanueHThl OTMEYAIOT YTPEHHIOK CKOBAaHHOCTbH, HapacTaro-
Iee OrpaHuYeHUe MOABUKHOCTH CycTaBoB. JlabopaTopHasi aKkTUBHOCTh yYMEpEHHasl.
NMMYHOT€HETHYECKUM MapKEpPOM CEPOIO3UTHUBHOIO TMOJIUAPTPUTA, KAK U HPHU PEB-
MaTOUJIHOM apTpuTe y B3pocibix, apisierca HLA-DR4. [lopaxenue cycTaBoB xapak-
TEPU3YETCS OBICTPHIM PA3BUTHEM JIECTPYKTUBHO-TIPOIU(EPATUBHBIX U3MEHEHUH.

CepoHeraTuBHBIA CYOTHI Hallle BCTPEYACTCS Y MAJCHBKHX JE€BOYEK. Xapak-
TEPHO MHOKECTBEHHOE BOBJICUEHHUE B IPOLIECC MEJIKUX M CPEJHUX CYCTaBOB, 4acTO
NPUCOEIUHSACTCA WIEHHBIM OTAeNl MO3BOHOYHMKA. 3a00JIEBaHME HMMEET TOPIUHOE,
MEJIJICHHO Mporpeccupymoliee Teuenue. MimeeTcst puck pa3BUTHs yBeUTa pH J1e0roTe
B paHHEM Bo3pacTe. DTOT BapHaHT XapaKTepU3yeTcs CTaOWUIBbHON CepOHEraTUBHO-
CTBIO.

Onueoapmukynapuoit eapuanm FOPA sBisieTcsl camMoil pacnpoCTpaHEHHOU
¢dbopmoii u BcTpeuaetcst ¢ yactoroit 27-56% Bcex ciydyaeB FOPA. Takxe kak u npu
MOJIMAPTUKYJISIPHOM BapHaHTE BBIIEISIOT 2 cyOTHUIa.

[lepBbiii cyOTHIT BCTpEUaETCsl MPEUMYIIECTBEHHO Y MAJIEHBKUX JIEBOYEK B BO3-
pacte 1-5 neT u HauMHaeTcs ¢ MOHO - WJIM ACHMMETPUYHOT'O OJINTOAPTPUTA CYCTABOB
Hor. Yamie Bcero mopa)aercsi KOJIEHHbIN cycTaB. MOXKET MopakaTbCs TOJIEHOCTOII-
HBIl U JIyde3almsiCTHbI cycTaB. B nanpHeinmem y 45% ManueHTOB CyCTaBHOW CHH-
IPOM PACIPOCTPAHSIETCS. U NPUHUMAET XapakTep OTPAHUYEHHOrO IMOJINApTPUTA, Y
OCTAJIbHBIX MAIMEHTOB MPOA0JDKACT PELIMAUBUPOBATH B BUAE onuroaptputa. Haubo-
Jie€ YacThIM M HEOJaronpusiTHBIM BHECYCTABHBIM MPOSIBICHUEM OJUTOAPTUKYIISIPHO-
ro Bapuanta FOPA sBnsiercst upuaonukiaut. PazButue yBeuta npu 31oi opme 3a60-
neanus ormevaerca y 50% mnauuentoB. B 40% ciiydaeB y manueHTOB BBIABIISIIOT
AH® B HeBbicokux TuTpax (1:40-1:80). Takoil BapHaHT OJUTrOapTPUTA YACTO HA3bI-
BAIOT «OJIMTOAPTPUTOM MAJICHBKUX JI€BOYEK», KOTOPbIA HE UMEET aHAJIOTOB Y B3pOC-
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JBIX TP PEBMATOMIHOM apTpute. IMMyHOr€HEeTHUECKUMHU MapKepaMy JaHHOTO BH-
na TOPA asnsrorcs HLA-A2 u HLA-DRS.
BTtopoii cyGTun osnmroaptpuTa XapakTepeH JUisl MaJIbUUKOB MPEyOepTaTHOIO
Bo3pacrta (8-12 ner). PazBuBaeTcss aCHMMETPUYHBINA OJUTOAPTPUT MPEUMYIIIECTBEHHO
CYCTaBOB HMKHUX KOHEUHOCTEH, COMPOBOKAAIOUIUICS MOPAKEHUEM CYCTaBOB CBOJIA
CTOM, OOJIIMU B TATKaX (Tajairuu), 00IsIMU WIIA O0JIE3HEHHOCTHIO TP MaJIbIAIuU B
00JIaCTH MPUKPEIJICHUS CBSA30K U CYXOXKUJIMHU (SHTE3UTHI), BOBJICUEHHEM KPECTILIOBO-
MOAB3AOIIHBIX cowieHeHUH. CyCcTaBHOU CHAPOM OTIMYAETCS TOPHUIHOCTBHIO, MPO-
TPECCUPYIONINM XapaKTepoM, 0COOCHHO HEOJArompUATHO MPOTEKAET MOpaKEHUE Ta-
300€PEHHBIX CYCTaBOB. JTOT BapuaHT 1o kiaccudukanuu ILAR MoxeT ObITh OTHE-
CeH K »HTe3uTHOMY Bapuanty IOUMA u, mo cyTu, MOXKET paccMaTpuBaThCs Kak
HayajbHas CTa/IUsl FOBEHWIBHOTO COHAMIOApTpUTA. JlJisi 3TOro BapuaHTa XapakTep-
Ha acconmanus ¢ HLA-B27, kotopslii BeisiBisgeTcs y 50-80% namuentos. y 10% na-
[IMEHTOB MOXXET Pa3BUBATHCA MEPEAHUN YBEHUT, COIMPOBOXKIAIOUIUNCA 0OJIbIO, MO-
KpaCHEHUEM TIJ1a3, CBETOOOS3HBIO.
[IposiBnennem nopaxeHus oprana 3penus npu FOPA saBisieTcs yBeuT — Bocma-
JUTENbHOE 3a00JI€BaHUE COCYAMCTOrO TpakTa riasza. Yactora ero pa3BUTUSL COCTaB-
nset 15-20%. MHBaIMIHOCTD 1O COCTOSIHUIO OpraHa 3peHus paszBuBaercs y 20% ma-
uneHToB ¢ IOPA.
Knaccugurkayus yseumos
[To mokanuzanuu:
® [IepeIHHUN YBEUT (MPUT, NEPEAHUN IIUKIIUT, UPUIOLMKIIUT) — BOCHAICHUE PATYXK-
HOM 000JIOUKH U (WJIN) IIMJIMAPHOTO Tea;

e nepudepuuecKuil yBEUT (3aHUI IIUKIUT) C BOBJIICUEHUEM ITUIIMAPHOTO TeJa, Ie-
pudeprdeckux oTAeI0B COOCTBEHHO COCYUCTON 000JOUKY;

® 33HUIA yBEUT (XOPHUOUIUT, XOPHUOPETUHUT) — BOCHAJIECHHE COOCTBEHHO COCYHM-
CTOI 000JIOYKH,

® T[IaHYBEUT.

B 3aBucumMoCTH OT T€UEHUS:
® OCTpBIii;
® TIIOJOCTPBIN;
® XPOHUYECKUM (BSUIOTEKYIIMHI WA PEIUAUBUPYIOIIUMA YBEUT).

B 3aBHCUMOCTH OT 4KCIIa MOPAXKEHHBIX TJIa3:
® OJHOCTOPOHHUI;
® JIBYCTOPOHHUU YBEHT.

VYBeut pazBUBaeTCs MPEUMYILECTBEHHO Y MAJIEHBKUX JIEBOYEK C OJIUT0apTpHU-
ToM. MoeT 1e00THPOBATh 32 HECKOJIBKO JIET JI0 MOSBJIEHUS CYCTaBHOIO CUHAPOMA.
Yare yBeUT MPOTEKAET MO THUITY MOJIOCTPOro WIM XPOHUYECKOTO, pexe - nepudepu-
YECKOT0 MPUAOLMKINTA WU TaHyBeuTa. Yaiie OpIBaeT OTHOCTOPOHHUM.

[laneHThl TPEeABSBISIOT Kal00bl HAa OOJIEBON CHHIPOM M MPU3HAKU pa3jpa-
JKEHUS TJ1a3, CHIDKCHHUE U (WJIM) 3aTyMaHUBAaHUE 3PEHUS, MMOSBICHUE TIABAIOIIUX TIsi-
TEH Mepe. TIIa3aMH.

JlnarHoCTUYECKUE KPUTEPUU YBEUTA:
® UHBEKINS KOHBIOHKTUBBI;
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® U3MEHEHUS 3HJOTENHS POTOBULBI B BUAE PEAKIMH 3allOTEIOCTH, OTJIOKEHHUS Ha
HAO0TETUU (OPMEHHBIX IJIEMEHTOB;

e 00pa3oBaHHe POTOBUYHBIX MPEIUIUTATOB (arperat BOCHAIUTEIbHBIX KJIETOK, KO-
TOpbIE PACMoaraloTCs B HUKHEH MOJOBUHE POTOBHULIbI, (POPMHUPYS TPEYTOJIBHUK);

e uCTpOodUs POTOBUIIBI B BUJE JICHTOBUAHONW JUCTPOPUU C PANTUYHONU CTEIEHBIO
KaTbIU(PUKAIUKA ¥ YTOJIICHHUS POTOBUIIHI (KJIACCUYECKUI MPU3HAK PEBMATOUTHO-
ro YBEHTA);

® THUIEpPEMHS U OTEK Paay>KHON 000JOYKH, CTIKEHHOCTb €€ PUCYHKA, MOSBICHUE
IKCCYAATUBHO-(PUOPHUHO3HBIX OTJIOKEHUN, HHOTJIa TeMOpparui;

e (opmMupoBaHHe NEPUXPYCTATUKOBBIX MNIEHOK B 00JIACTH 3payKa, 3aJIHUX CUHEXUH,
CBSI3bIBAIONIUX Kpall pajy>KHOW OOOJIOUKH C MEPEIHEH MOBEPXHOCTHIO XPYyCTAIH-
Ka;

e u3MeHeHue GOpMBbI 3padka.

OcCOXXKHEHUAMH yYBEUTA SBIISIIOTCS OCJIOKHEHHAsI KaTapakTa, TUCTpodus poro-

BUIIbI, (GUOPO3 CTEKIOBUIHOTO TeJa, BTOPUYHAS TiiaykoMa, ciernoTa (y 10% naruen-

TOB).

Pe3ysabTaThl COOCTBEHHBIX MCCJIEI0BAHNM

Ha 0a3e peBMaTOJIOrMY€CKOro OTAEIEHUS YUPEKACHUS 3APABOOXPAHEHUS «4-5
JeTCKasi TOPOJCKas KIMHUYeckass OonpHHIA» T. MuHcka u LleHTpanbHOM Hay4HO-
uccnenoBarenbckoit madoparopuu (LIHNJT) benMAIIO B nepuoa 2010-2012 r.r. 00-
cinenoBano 54 nanuenta ¢ FOPA (cpeanuii Bo3pact 12,844,1 ner), cpeau Hux 35 ne-
Tel C npeumyliecTBeHHO cycTtaBHoM dopmoit FOPA (cpeanuit Bo3pact 13,1+4,7 ner)
u 19 nereit ¢ cucremuoit popmoit FOPA (cpenuumii Bo3pact 12,4+3,9 ner). Uzyden
reHeaJornueckuil aHaMHe3, aHaMHe3 KU3HU U 3a0oseBanus. [Ipu BKioueHUH B UC-
clieloBaHuEe (PUKCHUPOBAIM BBIPAXKEHHOCTh JTUXOPAIAKU, TUMGAIECHONATHH, YTPEHHEH
CKOBAHHOCTH, OMOXMMHYECKUE U UMMYHOJIOTUUYECKUE MapaMeTphl neprudepruiecKoit
KpPOBH, TTOKa3aTeIu KIMHUYECKOr0 aHan3a KpoBU U Mouu. [IpoBeaeHa kinHuyeckas
OLIGHKa COCTOSIHUSI peOeHKa, ONpeiejeHHe YacTOThl, XapakTepa U MPOI0JKUTEIBHO-
CTH penuauBoB. B mporecce paboThl UCIONIb30BaAIN OOMICKINHUYECKUE METOIbI UC-
CJIEIOBAaHMUSI, BKITIOYAIONNE KOMIUIEKC (PYHKITMOHAIBHBIX, HHCTPYMEHTAIBHBIX U Ja-
OOpaTOpHBIX AUATHOCTUYECKUX MCCIEAOBAHUN C OLEHKON COCTOSTHUSI CUCTEMBI Tepe-
kucHoro okucieHus: munuaoB (I10JI) u anTnokcuaanTHoM 3amuthl (AO3), UMMYyHO-
JIOTUYECKOE HCCIIEIOBAHUE C OINpPEACICHUEM YPOBHEW LIUTOKMHOB ((hakTopa HEKpo3a
onyxoneit anbpa (PHO-a) wu untepdhepona ramma (MDH-y)), uccienoBanue Ha
HaJu4Yue BUPYCHBIX (BHpYycCa MpOCTOro reprieca 1 U 2 TUMOB, IUTOMErajloBUpyca, BU-
pyca DOmimnreiina-bappa) m  OakrtepuanbHbix (Borrelia Burgdorferi, Chlamydia
pneumonii u psittachii) mHdeKIUil B CBIBOPOTKE KPOBH, Ma3KOB CO CIU3UCTBIX 3¢Ba U
HOca, OMonTaTa CIM3UCTON 00O0JOUKH JKETy KA.

Omnpenenenue koHIeHTpanuu ¢akTopa HeKpo3a omyxoiu anbpa (PHO-a) u
untepdpepona-ramma (MDH-y) B cCHIBOPOTKE KPOBU MPOBEIECHO B PaJAMOU30TOITHOM
rpynmne [HHWI benrMAIIO metonmom ummyHodepmenTHoro ananuza (MDA) ¢ mo-
Molibio HabopoB Gupmbel Immunotech (®panrius).
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O6 aktuBHOCcTH [1OJI cynunu no coiepaHuio MEPBUYHBIX U BTOPUYHBIX MPO-
nyktoB I1OJI — nuenkonswroratoB ([K233), nuenkeronor (/IK278), mamoHoBOTO
muanpaeruga (MJIA). s xkonudecTBeHHOM xapaktepuctuku mpoieccoB I[TOJI uc-
MOJIb30BAJIM MOKa3zaTenu Y O-MorioueHus JUMUIHBIX SKCTPAKTOB MPHU JJIUHE BOJIHBI
233 HM, COOTBETCTBYIOIINE MOTJIOUICHUIO COCAMHEHUI ¢ KOHBIOTUPOBAHHBIM THUIIOM
cBsi3U. Pacuer nmpoBOAWIM B €IMHUIAX ONTUYECKOM IJIOTHOCTH Ha 1 Ml ma3mel. B
CBIBOPOTKE KPOBU ONPENEIISIIN COAepKaHWe MAJIOHOBOTO JUANbAECTHA C MOMOIIBIO
THO0apOUTYpOBOIl KUCHOTHI [8, 9, 12]. O cocTOSIHMM aHTHOKCUJIAHTHON CHCTEMBI CYy-
JIWJI TI0 cojiepkanuto xupopactBopumoit (ACL) u BonopactBopumMoit (ACW) antu-
OKCHJJAHTHOM CIIOCOOHOCTH BEIIIECTB B CHIBOPOTKE KPOBH.

Omnpenenenue coaepxkanusi ACL u ACW B ChIBOPOTKE KPOBH MPOBOIUIU Me-
ToaaM (OTOCEHCUOMIM3UPOBAHHON XEMIJTIOMUHECIICHITMU. B OCHOBY MeTO/1a 110JI0-
’KEHA KOMOWHAIIMA MPOCTOTO M HAJSKHOTO 00pa30BaHus CBOOOHBIX PaJUKaIOB (OII-
TUYECKOE BO30YKJIeHHE (POTOCEHCHOMIIN3ATOPa) C UX OUYECHb YYBCTBUTEIHHBIM XEMHU-
JIOMUHECLIEHTHBIM JCTEKTHUpOBaHUEM. MeToJ| TpejyiaraeT yCKOpeHUE OKHUCIUTEIIb-
HbIX peakuuid npuMmepHo B 1000 pa3 mo cpaBHEHHMIO ¢ HOPMAJbHBIMU YCIOBHUSIMH. B
KauecTBe (POTOCEHCHOMIM3aTOpa HCIOIb30BaIU JIOMUHOI. M3MepeHue mpoBOIUIH
Ha aHaAJIM3aTOpPE aHTUOKCUIAHTOB U cBOOONHBIX pagukaioB «POTOCHEM»y, I'epma-
HUSIL.

JInst  KOHTpOJsT KayecTBa  MCIOJIB30BAJIOCh  KOHTPOJIbHAs — CHIBOPOTKA
«HUMATROL N» (I'epmanus). Ilpu uccnenoBanun nokaszateneit [10OJI-AO3 kon-
TPOJIb KaUe€CTBAa OCYIIECTBIISLIIA METOIAMU HUCCIICIOBAHUS MTAPAJUIEbHBIX U CMEIIIAH-
HBIX MPO0.

Omnpenensyii OCHOBHBIE MOKAa3aTEeIN JIMITHUIHOTO OOMEHA: COoAepKaHue OOIIMX
muruzioB (OJI), o6mero xonectepuna (OXC), a-xonmecreprna (a-XC), TpUTIIALICPH-
noB (TT), obmux dochomunuaoB (ODJI), AUNONPOTEHAOB HHU3KOW IUIOTHOCTH
(JITTHIT), nunonpotenaoB oueHb HU3KkoM miotHocT (JITIOHIT), nunonpoTtenioB BbI-
cokoit miotHoctu (JIIIBII), [8]. ConepkaHue oONIMX JUMUIOB B CHIBOPOTKE KPOBU
OTIPENEISUTA TI0 IBETHOW peaknuu ¢ Cyiab(HodochOoBaHUINHOBEIM peakTUBOM. JIis
OTpE/ICJICHUS] KOHLEHTPAIIMU OOIIEr0 XOJECTEPUHA B CHIBOPOTKE KPOBHU HCIOJIB30-
BAJICS DH3UMaTHdeckui meron Tpunaepa. KOHIEHTpauo TPUTIULEPHUIOB B ChIBO-
POTKE KPOBHU OMPEACISIN SH3UMATUYECKUM KOJIOPUMETPUUECKUM METOJIOM, pas3pa-
6oranabsiM bykono u J[aBunom. YpoBeHb GocOIUNHIIOB B CHIBOPOTKE KPOBU OIpe-
JIEJISUTA TI0 CoJiep KaHuio B HUX JymnuaHoro docdopa [8]. Koaddunuent areporen-
HocTH (KA) paccunteiBanu o popmyiie: KA= (OXC — a-XC)/a-XC.

Craructryeckyro oOpabOTKy JaHHBIX, MOJYUYEHHBIX B Pe3yJibTaTe UCCIEI0Ba-
HUM, TPOBOAWIMA TPATULIUOHHBIMU METOAAMHU BapUALIMOHHON CTaTUCTUKH HA MEpPCo-
HAJILHOM KOMITBIOTEPE C MCIOJIb30BaHUeM mporpamm Statsoft Statistica 6.0, «Primer
of Biostatistics» (Version 4.03 by Stanton A. Glantz). Pe3ynbraThl Bcciea0BaHus Ja-
OOpaTOpHBIX MOKa3aTesell MpeacTaBieHbl B Buie cpenneir (M), cTaHAapTHOTO OT-
kioHeHus (SD), menuansl (Me) 1 HTHTEPKBAPTHIIHLHOTO OTpe3Ka (25-75 mponeHTmm),
3HAYMMOCTh Pa3JIMuUi OMpeJiesieHa HemapaMeTPUYECKUM METOJIOM C MOMOIIbI0 7-
Kkpurepuss MaHHa-YUTHH.

B kayecTBe CTAaTUCTUYECKOIO KOHTPOJIS JAOINOJHHUTENIBHO o00cienoBaHo 30
MPAaKTUYECKU 3I0POBBIX JeTel B Bo3pacTe 9 — 17 neT. 310poBBIMM CUUTANIM JeTel |—
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Il rpynm 3m0poBbs, HE OOJIEBIIMX B TEUEHUE MecsIa iepen oocienoBanueM. [ pyrimbl
NAIMEHTOB OBLJIM COMOCTABUMBI C TPYMIOW CPAaBHEHHUS 110 TIOJIY U BO3PACTY.

Jle6roT 3aboneBanust HaOMoAalICa B pasHOM Bo3pacte, HO yanie FOPA nauwm-
HaJICA B JIOIIKOJIbHOM (4-7 JIeT) U MJIaJillieM IIKoJbHOM Bo3pacte (8-11 met) — 70%
cinyuyaeB. CpenHuil Bo3pacT Hauaja 3aboseBanusi coctabui 8,23+0,57 net. Cpennsis
JUIATENILHOCTE 3a0oisieBanusa FOPA cocraBuia 5,06+0,42 ner. AHalM3 aKTUBHOCTH
00JIe3HH TOKa3al, YTo y JieTed ¢ cucTeMHbIM BapuantoM FOPA cbiBopoTOUHasi KOH-
nentparusi CPb u 3nauenne COD ObLIM CTAaTUCTUYECKU BBINNIC, YEM Yy JETEH C Cy-
craBHO# opmoit FOPA (P<0,05).

VY GonpmMHCTBA 00CIIEIOBAHHBIX JETEH BBISBIISIIACH COIMYTCTBYIOIIAS TATOJIO-
rusi: y 64,8% mnanreHToB OTMEYasCss XPOHUYECKUM TOH3UJUIUT U aJICHOUIHBIE BEre-
TaIlMW; YacThle pecnupaTtopHbie 3aboseBanus (6ojee 4 pa3 B rojly) YCTaHOBJICHBI Y
31,5% nmauueHToB; XpoHU4YecKuid racrpoayoneHut —y 51,8% c FOPA, ipu 3ToM BBI-
SBIISUTACh HM3Kas CTETNCHb OOCEMEHEHHOCTH CIM3HMCTHIX obOosiouek Helicobacter
pylori.

[To pe3ympraraM HMMYHO()EPMEHTHOTO aHaju3a y OOJIBIIMHCTBA JIETEH B ChI-
BOPOTKE KPOBH BBISIBIICHO HAJIMYKME aHTHTEN K BUpycaMm cemeiicTBa Herpesviridae:
npoctomy reprecy 1, 2 tTuna —y 57,1% nereii ¢ cycraBuoit popmoii FOPA uy 57,8%
nerer ¢ cucteMuor popmoii FOPA, x Bupycy Onmreiina-bappa — y 48,6% nereit ¢
cycraBHoil popmoit FOPA u y 47,4% nereit ¢ cucremuoit ¢popmoii FOPA, k uurome-
rasioBupycy — y 25,7% nereit ¢ cycraBaou opmoit FOPA u y 26,3% nereii ¢ ¢ cu-
cremuoi popmoit FOPA. Antutena k Borrelia burdgorferii oonapyxens y 28,5% ne-
Te ¢ cyctaBHor popmoit FOPA u y 31,5% nereit ¢ cuctemuon popmoii FOPA. AH-
tutena k Chlamidia psittacii BeisiBiieHbI y 42,8% neteit ¢ cycraBHoi popmoit FOPA u
y 36,8% nereii ¢ cucremuoit popmoit FOPA. Tlo pesynpTaTtaM ucciieoBaHUs Ma3KOB
CO CIIM3UCTON HOCOTJIOTKM Ha MAaTOTeHHYIO (PJIOPY y MAlMEeHTOB ObUIM OOHApPYKEHBI:
3010TUCTBIN cTadunokokk (51,4% nereit ¢ cycraBuoit gopmoii FOPA u 57,8% c cu-
cremuoi gopmoit FOPA), Geta-remonmuTruecknii cTpenTokokk (48,6% neteit ¢ cy-
craBHoi hopmoit FOPA u 47,4% neteit ¢ cucremuont popmoit FOPA) u xamuno3 ciu-
3ucthix obomouek (11,4% nereit ¢ cycraBuoit popmoit FOPA u 15,7% nereit ¢ cu-
ctemHoil ¢opmoii FOPA). YuuteiBas momydeHHBIE pe3yIbTaThl, MOXHO IMPEIIOJIO-
KUTh, YTO BUPYCHAsI W OakTepuasbHas WHPEKIMH MOTYT UTpaTh POJIb TPUTTEPOB B
pazsutuu fOPA y nereil.

[To pe3ynbTraraM MpoOBEJEHHOTO UMMYHOJIOTMUYECKOTO UCCIIEIOBaHUS Y JIeTel ¢
FOPA konuvecTBeHHBbIE HapylIeHUs Moka3zarenel T-KIeTOYHOro 3B€Ha MMMYHUTETA
IPOSIBISUIMCH JTOCTOBEPHBIM CHM)KEHHMEM OTHOCUTENIBHOTO cojepkaHus oommx T-
aumborutoB (P<0,05) npu cpaBHEHHH ¢ KOHTPOJIBHOM TpyInoi (Tadiumna 3).
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Tabnuma 3 — Ilokazarenu KJIETOYHOTO U TyMOPajJbHOTO 3BEHBEB MMMYHHTETA y 00-
CIIEZIOBaHHBIX JeTel

ITapameTpbi IManueHTHI € CycTAB- ITauneHTHI C CH- KonTpoan
Hoii ¢popmoii FOPA, cTeMHO# (popMmoii n=30
n=35 IOPA, n=19
Tn (E-POK), % 58,2 (53,1 — 65,4)** 54,3 (50,2 — 62,7)** 64,2 (60,3 - 73,1)
Tn (E-POK), kn - 107/n | 1,4 (1,01 - 1,6)* 1,2 (1,1-1,62)* 1,7(1,5-2,3)
T akTuBHEIE, %0 22,4 (15,3-42,1) 23,5 (11,3 -27,9) 27,1 (24,5 - 30,3)
Tx akruBHsle, k1 - 10°/1 | 0,4 (0,2 —0,7) 0,4(0,2 - 0,5) 0,45 (0,4 — 0,5)
Tx (CD™), % 49,3 (45,7 — 54,8)* 46,3 (34,7 — 58,3) 44,2 (40,4 - 47,1)
Tc (CD%), % 14,3 (12,8 — 22,6)*** 21,4 (11,2 -31,7)*** | 30,8 (28,8 — 33,6)
cD"/cD* 3,2 (1,75 — 4,64)*** 2,4 (1,62 — 4,9)*** 1,43 (1,28 — 1,65)
Bn (M-POK), % 10,1 (8,4 — 14,7)*** 13,2 (9,1 — 16,4)*** 6,1 (5,3-7,2)
Ig G, r/n 17,6 (11,7 - 19,8)** 18,7 (14,1 — 28,3)** 11,5 (7,65 — 14,15)
Ig A, r/n 1,5 (1,2 - 2,4)*** 2,6 (1,8-3,2) 2,8 (2,15 - 3,95)
Ig M, r/n 1,2 (1,1-1,8)*** 1,6 (1,2 -2,4)*** 2,9 (1,95 -3,32)
MUK 19,6 (7,9 — 28,4)*** 18,2 (9,7 — 28,1)*** 25(1,9-37)
IIpumeuanus:

1-JlocTOBEpHOCTH pa3IMuUii B CpaBHEHUH C KOHTposieMm * — P<0,05;
2-J10CTOBEpHOCTH pa3Iyunii B CPaBHEHUHU C KOHTpoJieM ** — P<0,01;
3-JlocTOBEpHOCTD pa3nuyuii B CpaBHEHUHU ¢ KOHTpoJieM *** — P<(0,001.

[Tpu ananuse cyOnomynssiMoOHHOTO cocTaBa JuMporuToB y aereir ¢ FOPA BbI-
ABJICHO MOBBIIEHUE cofepxkanuss CD4+-kineTok u gocroBepHoe noHmkeHne CD8+-
kietok (P<0,001). Takum oOpa3oM, cO CTOPOHBI KJIETOYHOTO UMMYHHUTETA Y JIETEH C
FOPA oTmeuaroTcsi u3BMEHEeHUs], XapaKTepu3yloluecs aucOaIaHcOM UMMYHOPETYIIs-
TOPHBIX CYONOMYJISIIIUI ¢ MPEeUMYIIECTBEHHbIM MoHMxkeHueM CD8-+-kieTok Ha (oHe
MOBBIIIEHHOTO cojiepkaHusi CD4+-kneTok, 4yTo OOyCIaBIMBAET 3HAYUTEIBLHOE IO-
BBIIIIEHUE UHIEKCAa UMMYHOCYITPECCHUHU.

B pe3ynbprare OLEHKM YPOBHEW ITOKA3aTEJIEH, XAPaKTEPUIYIOIIUX COCTOSHUE
rYMOPaJIbHOTO 3B€Ha HMMYHUTETA, YCTAHOBJIEHO JOCTOBEPHOE IMOBBIIIEHHE OTHOCH-
TeapbHOrO KoymuectBa B-nmumdonuroB y nereir ¢ FOPA (P<0,01) mo cpaBHeHHio c
aHAJIOTUYHBIMU TOKA3aTeSIMU Yy JE€Ted KOHTPOJIbHOM Tpymmbl. /ucrammarioOysu-
HEMUSl y 0OCII€ZIOBAHHBIX JETEeH MpOsIBIAJAcCh MOBbIIIEHHEM KoHUeHTpauuu IgG B
ceiBopoTke KpoBH (P<0,01) u camxenuem IgM (P<0,001) mo cpaBHEeHUIO CO 370pO-
BBIMH JIETBMU.

BrlsiBneHHbIe U3MEHEHUS B MOKa3aTeNIIX UMMYHHOTO CTaTyca CBUIETENIbCTBY-
I0OT O TOM, YTO OJHOW M3 Beaylux npuuuH pa3zputus FOPA sBisitoTcs HapylieHus
MMMYHOJIOTHYECKMX MEXaHU3MOB PEryjsiiud UMMYHHOTO OTBETa, C BOBJICUYECHHEM
CD4+- u CD8+-kietok, aktuBamueil B-mumpormros n runepnpoaykuueit 1gG, uto
MOJAYEPKUBAET (PAKT HATUYUSI UMMYHHOBOCHIAJIIUTEIBLHOTO MpOLEcca y BCEX MallueH-
TOB HE3aBUCUMO OT (hOpMbI 3a001€BaHUS.

[To pe3ynpTaTaM M3y4eHHsS] LUTOKMHOBOTO MPOQUIS YCTaHOBJIEHO JOCTOBEP-
Hoe yBennueHue coxaepxkanns ®HO-a B ceiBopoTke KpoBH y Bcex gererd ¢ FOPA
(P<0,01) npu cpaBHEHUU C KOHTPOJIBHOM TPyNmo (PUCYHOK 1).
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Pucynok 1 — Conep:xxkanue @HO-o (ir/mu1) B CbIBOPOTKE KPOBU 00CJI€I0BAHHBIX JIeTel

dakTop HEKpo3a omyxose-anbda nmpoayuupyercs riaBHbBIM 00pa3oM MOHO-
uTamMu, Makpodaramu, pudpobdiactamu, a Takxke T- u B-mumdonuramu u oka3bpiBa-
€T MHOTOYHCJIECHHbIE WMMYHOMOIYJIHMPYIOIIUE M MPOBOCHAIUTENbHBIE 3()QPEKTHI.
OHO-o ciocoOCTBYET pa3BUTHIO XPOHUYECKOTO BOCHANCHHUS, NECTPYKIUU XPsIla U
KOCTH, MOTEPE KOCTHOW MAacchl, KpOME€ TOTO, OH UHAYLHUPYET IKCIPECCUI0 MOJIEKYI
aare3uu U E-cenekTuH, KOTOpbie CMOCOOCTBYIOT AanbHeHIed HHPUIbTpaluu CUHO-
BUAJIbHOU MEeMOpaHbl KJIIETKAMU UMMYHHON CHUCTEMBI.

NunuBuayaneubie 3HaueHuss @PHO-o B CBIBOPOTKE KPOBHU OKAa3aJIMCh MOBBIIIIE-
Hbl ¥ 28 (80%) nereit ¢ cyctaBuoit ¢opmoit FOPA uy 16 (84,2%) neteit ¢ cuctem-
Hoit popmoit FOPA. ¥V ocrampubix manueHToB ypoBeHb ®HO-o Obun1 B mpemenax
HOpPMbI. MaKCHUMaJIbHbI€ 3HAYEHHUSI 3TOTO IOKAa3aTeliss OTMEUYEHbl Yy MAallUEHTOB C
OBICTpO Mporpeccupyromum BapuantoM TeueHus: FOPA (44,7-48,6 nr/mi) u y aeteii ¢
cuctemHsiM FOPA (65,8-68,9 nr/mi). Conepxanne ®HO-0 HE KoppemmpoBalio ¢
BO3PACTOM MAIlMEHTOB U JIJTUTEILHOCTHIO 3a00JICBaHMUS.

KoppensunoHHbIN aHaIA3 MTO3BOJIMII BBISIBUTH 3aBUCUMOCTH YpoBHI @HO-0 OT
CTENEeHU aKTUBHOCTHU 3a0osieBanus (1=0,73; P<0,001) u BbIpa)kK€HHOCTH CYCTaBHOTO
cunapoma (r=0,37; P<0,05). YcranoBneHa nojoxurtesbHas cBsi3b coaepxanus GHO-
a ¢ conepxkanuem CPb (r=0,64; P<0,01). Conepxanne ®HO-0 ObLJIO CTATUCTUYECKHU
3HQYUMO BBIIIE€ Yy MAIMEHTOB C BBICOKMMHU 3HAUYCHHUSIMU PEBMATOUIHOrO (akTtopa
(PD), uem y nereii ¢ HopManbHbIM ypoBHEM PD (P<0,05).

[TonyuyeHHbIE pE3yiabTaThl CBUIETEIBLCTBYIOT O TOM, YTO IMOBBIIIEHUE YPOBHS
®HO-a npu FOPA oTpaskaeTr BocnaiuTeNbHYI0 aKTUBHOCTD 3a00sieBaHus. BhisiBieH-
Hoe B uccneaoBanuu nosbimeHrne ®HO-o y 6onbimHcTBa 00CIEA0BAaHHBIX MAIUECH-
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TOB, BEPOSITHO, CBUICTEIILCTBYET O BHICOKON aKTHBHOCTH TEKYIIIETO y HUX MAaTOJIOTH-
YEeCKOTo Ipoliecca.

[To pe3ynbrataMm mpoOBEAEHHOTO HCCEA0BaHus y Bcex manueHToB ¢ FOPA ypo-
BEeHb MHTEpQEpoHa-y ObUT TOCTOBEPHO CHIIKEH B CHIBOPOTKE KPOBH IO CPABHEHHIO
CO 37I0POBBIMH JIETHhMU (PUCYHOK 2).
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Pucynok 2 — Conep:xanne nuarepgepona-y (nr/mj) B CbIBOPOTKe KPOBH
00cJIeIOBAHHBIX JAeTel

Cumxenne ypoBHsa UDH-y y o6crneqoBaHHBIX JETe MOXKET CBUIACTEIHCTBO-
BaTh B IOJIb3Y OCJA0JEHUS MPOTUBOBUPYCHOTO MMMYHHUTETa, YTO KOCBEHHO MO/I-
TBEPKAAET OMOCPETIOBAHHYIO POJIb BUPYCOB B pa3BUTHHU U ITporpeccupoBanun IOPA.

Takum obpazom, y aereit ¢ FOPA Ha stane pa3BepHYTHIX KIMHUYECKUX IPO-
SABJICHUM BBISBISETCA NUCOATaHC IUTOKWHOB C MPOBOCHAIUTEIBHBIMU M MPOTHUBO-
BOCHAJIUTENbHBIMUA (QYHKIUAMH, YTO MOXKET CIIOCOOCTBOBATH MOJJEPKAHUIO KacKaaa
MMMYHOBOCHJIUTENbHBIX PEAKIIMI U BbI3bIBATH PELUIUBBI 3200JI€BAHMUS.

3HAUYUTENBHYIO POJIb B PA3BUTUHU U IPOTPECCUPOBAHUN PEBMATHUECKUX 00JI€3-
HEl UrpaeT YCKOpEHUE NEPEKUCHOTO OKUCIICHUS JIMITUI0B U HECOCTOSITEIbHOCTh aH-
TUOKCHUJIAaHTHOM 3ammThl. Kak M3BECTHO, HOpMAIHU3YIOIIEE JIEUCTBUE aHTUOKCH]IaH-
TOB Ha ()aKTOPbl UMMYHHUTETAa OOYCIIOBICHO YHHUBEPCAIBHOCTHIO TOUEK MPUIIOKEHHUS
JEMCTBUSI aHTHOKCUJIAHTOB — KJIETOYHBIX MeMOpaH, B TOM 4HCJIE CBOOOIHO LIUPKY-
JUPYIOUIMX UMMYHOKOMIIETEHTHBIX KJIETOK [1]. B cBSI3U ¢ 3TUM ompeneneHue mpo-
ayktoB [1OJI (rnaBHbIM 00pa30M KOHBIOTHPOBAHHBIX JUEHOB, MaJOHOBOTO JHAJIb/Ie-
IMJa) B CBIBOPOTKE KPOBH MMEET BCE BO3PACTAIOIIEE JTUATHOCTUYECKOE U IMPOTHO-
ctuueckoe 3HaueHue. OO0 akruBHoctd [1OJI cyaunu mo copepaHui0 MEPBUYHBIX U
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BTOpUYHBIX NMpoayKTOoB [IOJI — nuenkonsroratoB ([1K233), nuenkeronon (/IK278),
masioHoBoro auanbaeruaa (MA). O cocTossHUM aHTHOKCUIAHTHON CUCTEMBI CYIMIIN
no cojeprkanuto xupopacrsopumont (ACL) u BogopactBopumoit (ACW) aHTHOKCH-
JTAHTHOM CIIOCOOHOCTH BEIIECTB B CHIBOPOTKE KPOBH.

Pesynbrathl uccieqoBaHus MoKa3aTeseld MePEeKUCHOTO OKHCICHUS JUMHIOB B
CBIBOPOTKE KPOBHU M aHTHOKCHJIAHTHOW cucTeMbl y aereil ¢ FOPA mpencrtaBiieHsl B
tabmnure 4.

Tabmuma 4 — Conepxkanue B chiBOpoTke KpoBU mpoaykToB [IOJI y o6cnenoBaHHbIX
neTen

Jeru ¢ cycraBHOM JleTn ¢ cucreMHoit Kountpoas
IlapameTpsbi dopmoii FOPA ¢opmoii FIOPA n=230
n=235 n=19
M=SD Me M=SD Me M=SD Me

ACW, mkmouts/n 11,52+5,6* | 9,64 6,88+1,24** |6,85 13,7248,25 | 13,73
ACL, MkMOInb/1 8,11+3,95* | 7,17 5,16+£1,03** | 5,12 8,81+3,5 10,27

JK 233, 3,26+0,54** | 2,27 6,81+1,01*** | 6,8 1,65+0,4 1,05

€1.0IT.ILL

JK 278, 1,22+0,19* | 1,16 9,88+1,24*** | 10,1 0,19+0,1 0,15

€/1.0IT.ILL

MJIA, MKMOJIB/1T 7,14+1,84* | 7,12 17,9549,3*** | 15,6 6,96+1,42 | 7,01
IIpumeuanus:

1-JlocTOBEpHOCTH pa3IMUUidl B CpaBHEHUH C KOHTposieM * — P<0,05;
2-J10CTOBEpHOCTh pa3NUuUii B CpaBHEHUHU ¢ KOHTposieM ** —P<0,01;
3-JlocTOBEpHOCTD pa3nuyuii B CpaBHEHUHU ¢ KOHTpoJieM *** — P<(0,001.

B xone uccnenoBanus ycranoBiaeHo gocroBepHoe (p<0,05-0,001) moBblieHue
YPOBHSI MPOMEXKYTOUYHBIX (IueHKOHBIOraToB (JIK233), nuenkeronon (JIK278)) u ko-
HeuyHbIX (MasioHOBoro auaneiaeruna (MZIA)) mpoaykroB ITOJI B chIBOpOTKE KPOBHU
JIeTel KaK ¢ CyCTaBHOM, Tak U cucteMHoi opmamu FOPA B cpaBHEHHUU ¢ KOHTPOJIb-
HOW IpyNIoOMN, 4TO CBHUIETENbCTBYET 00 akTuBanuu npoueccos [1OJ] y nereit ¢ nan-
HO# matoJioruer. OKUCIEHHBIE JTUIUALI 00JIagal0T aHTUT€HHBIMHA CBOMCTBAaMH, 3a-
IyCKasg ayTOMMMYHHBIE TMpPOLECChl MOBpexaeHus TkaHel (eeB u 1p.,1987,
Hejnecke, 1987).

[Ipn npoBeneHMH KOPPEISLIMOHHOTO aHAJIM3a YCTAHOBJICHA IOJIOXKUTEIbHAS
KOppENsUMOHHAs CBsA3b MexAy ypoBHsmH JIK233, JIK278 B CBHIBOPOTKE KpOBH U
CO3 (rs=0,287, p<0,001).

[TapannenbHo usamMenenuto uurencuBHoctu [1OJI mpoucxoaut M3MeHeHHe ak-
TUBHOCTU CUCTEMbI aHTUOKCHUAHTHOH 3auThl (AO3). B BeiBegeHIM CBOOOIHBIX pa-
JUKAJIOB U PaJUKAIbHBIX (OPM aHTHOKCHUAAHTBI UTPAIOT POJIb CUCTEMblI €CTECTBEH-
HOM JIETOKCHUKAIMU. AHTHOKHUCIIUTEIbHAS CUCTEMA OpraHu3Ma BKJIIOYaeT (epMEHT-
Hble U HEeEpPMEHTHbIE MHTHUOUTOPHI MepeKknucHoro okucienus. [lo pesympratam uc-
cnenoBanusa y aereid ¢ FOPA ycranosneno gocroBepHoe (p<0,001) cHmxeHue co-
JIep>KaHus BOJOPACTBOPUMOM aHTHOKCUIAHTHOM criocobnoctn (ACW) u xupopac-
TBOPUMOM aHTHOKCUIAHTHOU crtocoOHOCTH (ACL) BemecTB B CHIBOPOTKE KPOBU TIPH
CPaBHEHUM C KOHTPOJIBHOW TPYIIIOH, YTO MPEAIOJaraéT HapyLI€HUE B MPOLECCax
AHTUOKCUJAHTHOM 3aIUTHI.
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[Ipn mpoBeneHNU KOPPEISAIMOHHOTO aHajn3a yCTAHOBJIEHA OTpHUIlATEIbHAs
KOppENSIOHHas CBs3b MeXIy ypoBHeM anbha-OHO u comepxkanuem ACL B cbiBo-
poTke kpoBH (rs= -0,346, p<0,05) (pucyHoxk 3).
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60 | o
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20 1

Anbga-®PHO, nr/mn

-10 : : : : : -
3,28 5,28 7,64 9,58 11,54 13,92
4,31 6,52 8,63 10,52 12,86 15,21

ACL, eq. ont. nn.
Pucynok 3 — 3aBucumocts conep:xkanusi ACL ot ypoBHst anbpa — PHO

Kpome Toro, ycraHoBieHa oOpaTHasi KOPPENSIIMOHHAS CBSI3b MEXY COJEpKa-
HueM ACW wu ansa-®HO B ceiBopoTke KpoBH (rs= -0,54, p<0,001), a Taxxe oOpart-
Hasi KOpPEeJIALMOHHAsA CBsI3b Mexay coaepxkanueM ACL U XpOHUYECKUM HOCUTEIb-
ctBoMm BIII" 2 tunos (1= - 0,61, p<0,05), mexay coaepxkanueM ACL u xponuye-
CKUM HocutesbcTBOM BOb (s = - 0,62, p<0,05), mexay conepkanuem ACL u Hamu-
YueM XPOHUYECKON HOCOTJIOTOUHOU nHpekuu (rs = - 0,32, p<0,01).

Takum oOpa3oM, BBISBJICHHBIE HapyIIeHUs co cTopoHbl cuctembl [IOJI-AO3 y
nereir ¢ FOPA moryT cnocoO6cTBOBaTh MOAEPKAHUIO BHICOKOW MHTEHCUBHOCTU WM-
MYHHOT'O BOCHAJICHUSI.

Pe3ynbTaThl HcclieIoBaHUS TOKa3aTeNe JIUMUAHOTO CIEKTPA CHIBOPOTKHU KPO-
Bu y aeteil ¢ FOPA npeacrtasnensl B Buse cpeaueit (M), ctTaHaapTHOTO OTKIOHEHUS
(SD) u meauansr (Me), 3HAUUMOCTD Pa3IMYMiA OnpesiesicHa HemapaMeTPHUSCKUM Me-
TOJIOM C HCTOJIb30BaHueM TecTa Kpyckana-Yomumca (tabmauiia 5).
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Tabnuma 5 — [lokazarenu TUOUAHOTO CIEKTPa KPOBH Y 00CI€I0BaHHBIX JeTel

Heru ¢ cycraBHoi ¢op- Jeru ¢ cucreMHOM KonTpoasn
ITapameTpsl moii FOPA ¢popmoii FOPA n=30
n=35 n=19

M=SD Me M+SD Me M+SD Me
OJL, r/n 7,01+2 2*%* 6,7 8,02+0,13*** | 8,5 5,31+0,66 | 5,2
O®dJI, MMOITB/TT 2,84+1,5 3,02 2,5+0,34 2,7 2,29+0,54 | 2,1
OXC, mmonb/a 3,99+0,85 3,71 4,56+0,36*** | 4,45 3,71+0,69 | 4,1
TT', MmMonb/n 1,13+0,72*** | 0,97 1,95+0,22*** | 1,99 0,83+0,39 | 0,8
JITIBII, mmonb/n 1,26+0,63 1,11 0,94+0,18* 1,02 1,29+0,33 | 1,23
JITTHII, mmons/n | 2,45+0,66 2,35 2,79+0,57 2,61 2,52+0,6 |26
KA 2,6+1,29 2,42 2,27+1,3 2,26 2,39+0,88 | 2,3

VY nereit, crpagatomux FOPA, BbISBIEHO HOCTOBEPHOE MOBBIIIEHUE CHIBOPO-
touyHO#1 KoHuleHTparuu OJI (P <0,01) u TT' (P < 0,001) npu cpaBHEHUU ¢ KOHTPOJIb-
HOI rpymnmno#, npuyeM y aereil, nomydaBmmx ['KC konuentpanusa TI' qoctoBepHO
MpEBbIIIATa aHAJIOTUYHBIA MTOKa3aTeIb MAIMEHTOB, HE MOJY4YaBUIMX 3TU MpEnapaThl
(P<0,05). ¥ nereit ¢ cucremusiM BapuanToM FOPA ycTaHOBIEHO JOCTOBEPHOE IMO-
BoilieHue coaepxkanusi OXC (P<0,001) u cumxenue yposueiun JIIIBIT (P<0,05) B
CpPaBHEHUU C KOHTPOJIbHOW TPYIIION, YTO MOXET SBIATHCS (HaKTOPOM, CIIOCOOCTBY-
IOIMM paHHEMY aTE€POCKJIEPOTHIECKOMY MOPaKeHHUIO cocynoB. Hanboee 3naunMbIe
M3MEHEHHUS JIMITUIHOTO OOMEHa YCTAHOBJICHBI MPU W3YUYEHUH €r0 B 3aBUCHMOCTU OT
akTUBHOCTU 3a0oneBanusi. Cpennue 3HadyeHusi koHueHTparuu JIIIBII mocroBepHo
CHIDKAJIMCh C YBEJIMYEHUEM CTENEeHU akTUBHOCTU Oosie3nu: 1,15 (0,98; 1,3) MMomn/a
Mpyu MUHUMaJIbHOU akTuBHOCTH, 1,02 (0,87; 1,17) MMOJIb/JT ipU yMEPEHHON aKTUB-
Hoctu u 0,94 (0,78; 1,01) MMOB/T TipU BBICOKOM akTUBHOCTH Ooje3nu. [Ipu mpose-
JIEHUU KOPPEJAIIMOHHOTO aHajiu3a YCTAaHOBJIEHA IMpsiMas KOPPEJSIIMOHHAS CBS3b
MEXK]Ty CTEIICHBIO aKTUBHOCTH OoJie3Hu u coneprxkanuem JIIIBII (r; = 0,63; P<0,01), a
takxke Mexay ypoBHeM OXC B ChIBOPOTKE KPOBU M JJIMTEIBHOCTBIO 00Jie3HU (Is =
0,71; P<0,01).

Takum o00pazoMm, mpu HUMMYHOJIOTMYECKOM OOCIEIOBaHMU y BCEX JAETed ¢
KOPA ycraHoBi€HBI TOBBINIEHUE OTHOCUTENHHOTO YHMcia B-mumMdornuToB u cHuxe-
Hue T-mumdormToB; AUCOATaHC UMMYHOPETYJISITOPHBIX CYOTOIMYJISIUN C MpeuMy-
mecTBEHHbIM CHIbKeHneM CD8+-kietok Ha ¢oHe HOpMalibHOTO conepykanust CD4+-
KJIETOK, YTO OOYCJIOBHJIO TOBBIIIIEHUE UMMYHOPETYJISTOPHOT'O WHJIEKCA; TTOBBIIIICHUE
YpOBHS (paKTOpa HEKpo3a onyxoJiel anbda U CHIKEHUE YPOBHSI UHTEpdEepoHa ramma
B CHIBOPOTKE YPOBH.

BrisiBiieHue BupycoHocutenbeTBa (ceMeiictBo Herpesviridae) u GakTepuoHO-
cutenbctBa (Borrelia burgdorferii u Clamidia psittacii) y OoJBIIMHCTBA JETEH C
IOPA mnonrBepxnaer poib MHPEKIHMOHHOTO (hakTopa B Pa3BUTUU U TMOJJEpKaHUU
MMMYHOIIATOJIOTHYECKOTO MPOLEcca MPU ATON NaTOJIOTUH.

ITo pesynbTaTam MpoBEACHHOTO HcclienoBanusy neteit ¢ KOPA ycraHoBieHO
MOBBIIIEHUE COJIEPKAHUS TIEPBUYHBIX U BTOPUYHBIX MPOIYKTOB MEPEKUCHOTO OKUC-
JICHUSI JIUIIUJIOB B CBIBOPOTKE KPOBU, & TAKKE CHUKEHHUE YPOBHS BOJOPACTBOPUMOMN
U JKUPOPACTBOPUMOMN aHTHOKCHJIAHTHON CIIOCOOHOCTH BEIIECTB B CHIBOPOTKE KPOBH,
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YTO CBUCTEIBCTBYET 00 aKTHBAIIMU MPOIIECCOB MEPEKUCHOTO OKUCICHUS JIUMHUIOB U
CHIKEHHH aHTUOKCHJIAHTHOW 3alIMThI IPU U3y4a€MOM ATOJIOTUHU Y IETEM.

Bricokast aktuBHOCTH niporieccoB [IOJI B coueTaHny ¢ MHTEHCUBHOM MHAYKIU-
€l CHHTE3a MPOBOCIAJIUTEIbHBIX HUTOKHHOB OTPAYKAIOT €AUHBIA MEXaHU3M KJIETOY-
HOT'O IOBPEK/ICHHS BCIEACTBUE MHUIMALIMKA OKUCIUTEIBHOTO CTpECCa.

Hns neteit ¢ FOPA xapakTepHbl HapylIeHUs JTUIUIHOTO 0OOMEHa aTepOTreHHON
HaIpaBJICHHOCTH, YTO OOOCHOBBIBAET BKJIFOYEHHUE KOPPEKIIMU ATUX HaAPYIICHUH B
KOMIUJIEKCHYIO TEPAIIHIO.

JAuarnoctuka u fudpepenunanbHas nuarnocruka FOPA

st nuarnoctrku FOPA ucnone3ytor nuarnoctuueckue kputepun ACR:

- HayaJio 3a0ojeBaHus 10 16 jer;

- MOpaXeHUE OJIHOTO WJIM 0oJiee CyCTaBOB, XapaKTEPU3YIOIIEECs MPUITYXJIO-
CTBIO (BBIMIOTOM) JIMOO HMEIOIEe KaK MUHHUMYM JIBa U3 CJCAYIOIIMX MPU3HAKOB:
orpaHu4eHue (PyHKIMH, 00JIE3HEHHOCTh MIPH Majblallid, MOBBIIIEHUE MECTHON TEM-
nepaTyphl;

- JUIMTEIBHOCTh CyCTaBHBIX U3MEHEHUN HE MeHee 6 Henenb (0T 6 Hexenb 10 3
MECSIIEB);

- HCKJIFOUEHHE BCEX JAPYTUX PEBMATUYECKUX 3a00JI€BaHUM.

JIJi1 TOCTaHOBKM OMPEEIIEHHOTO TMarHo3a HeoOX0UMO HaJIuyue BCEX YeThl-
peX MPU3HAKOB.

[Ipy mpoBeAeHUM PEHTTEHOJIOTMYECKOTO HCCIEAOBAHUS CYCTaBOB BBIJEISIOT
CJIeIyIOLIME CTaAMN aHATOMUYECKUX u3MeHeHuil (o L reiinOpokepy):

- | cTagus — pacuMpeHne CyCTaBHOM 1€, S (PU3APHBIIA 0CTEONOPO3;
- Il cragust — snudu3apHBIl OCTEONOPO3, PA3BOJIOKHEHUE XPSIIlA, MOSIBICHUE SYEH-
CTOCTH, y3ypallul BHYTPUCYCTaBHBIX CTPYKTYp, CY’KEHUE CYCTaBHOM ILIENHU, €IUHNY-
HBIE 3PO3UH;
- Il ctagus — 3HaUUTENIBHOE CY>)KEHHE CYCTaBHOM ILLEIH, NIECTPYKUUS XpsIla U KOCTH,
(bopMHpOBaHKE KOCTHO-XPSALIEBBIX 3pO3Uii, IOABBIBUXHU B CYCTaBax;
- IVcranus — xputepuu Il craguu + GuOpo3HBIN UK KOCTHBIM aHKUIIO3.
[Tpusnaku nporpeccupoBanus FOPA:
e BosiieueHue B polecc HOBBIX CYCTaBOB;
e [lepexoa Ha HOBYIO PEHTIE€HOJIOTHUECKYIO CTA/IUIO ApTPUTA,;
e [Iporpeccupyromue (yHKIHMOHATBHBIE HAPYIIEHHUS] ONIOPHO-IBUTATEIBLHOTO arma-
para.

BeIcTpoIporpeccupyromee TeYeHUE XapaKTEPU3yeTCs] HAIWYUEM BBIIIEH3II0-
KEHHOM JUHAMMKHU Ipoliecca Ha MepBOM roay 3abosieBaHus. Ecnm 3TH nmpu3Haku
uMerTcs B mepuoj ot 1,5 10 3 et ¢ MomeHTa 3a00JieBaHMs, T€UEHHUE HA3BIBAIOT
MeJJICHHOTIpOTpeccupyromuM. M ecnu Ha TpOTsHKEHUU 3 JIEeT y MaldeHTa HeT IMpu-
3HAKOB MPOrPECCUPOBAHUS APTPUTA, TEUCHUE CUUTAIOT MAIOIPOTPECCUPYIOLIUM.
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Tabnuma 6 — Kputepuu pannet auarnoctuku FOPA

Kiunnyeckue npusHaku PeHTrenoJiornyeckue nNnpu3HaKku
1. Aptput nponospKuTenbHOCThIO 3 Mecsina u | 1. Ocreonopo3, MEIKOKUCTO3Has MEepecTpoiika
Ooree. KOCTHOM CTPYKTYPBI SN (DH30B.
2. Aptput BTOpOro cycrasa, BOSHUKIIMKA yepe3 | 2. CyKeHHE CYCTaBHBIX LIEJIEH, KOCTHBIE 3pO-
3 Mecsina u mo3xe. 3WH1, AaHKUJIO3 CYCTaBOB.
3. CuMMeTpUUYHOCTh NOPAXKEHUsI MENKUX cycTa- | 3. Hapymenue pocra KocTei.
BOB. 4. ITopaxxeHre MIEWHOTO OT/IeJIa MO3BOHOYHUKA.
4. KoHTpakTtypa. JlabopaTopHble NpU3HAKHU
5. TeHOCUHOBUT WK OYpCHT. 1. [TonoxuTenpHbIN peBMaTOUIHBIN (HaKTOP.
6. MrbIueunast arpodus. 2. TlonoxxutenbHble JAaHHBIE OMONCHH CHHOBH-
7. YTpeHHssI CKOBAaHHOCT. aITBbHOM 000JIOUKH.
8. PeBMaTou1HOE MTOpAKEHUE II1a3.
9. PeBMaTOWAHBIE Y3EIKH.
10. BeInoT B oJ10cTH CycTaBa.

Ipumeuanue: KOPA BeposATHBIN — 3 mpu3HaKa;
IOPA onpenenenssiii — 4 npu3Haka;
FOPA xnaccuueckuii — 8 mMpu3HAKOB.

O1eHKa BBHIPAKEHHOCTH 0O0JIEBOTO CHHApPOMAa MPOBOAUTCS 10 BU3YyaJIbHOW aHa-
noroBoil mkane (BAIL). BAII mnpeacraBnsieTcss B BHJAE TOPU3OHTAIBHOM JMHUU
mHoit 100 MM, oTpakaromieil CHeKTp MHTEHCHMBHOCTH OOJIM, MPOTHUBOIOJIOKHBIC
KOHIIBI KOTOPO COOTBETCBYIOT MOHSTHAM «HET 0OJIM» U «OOJb HACTOJIBKO CUJIbHAS,
HACKOJIbKO 3TO MOKHO ce0e npeactaBuThy. [lanneHTy Heo0X0IMMO OTMETUTh TOUKY
Ha JaHHOW JIMHUU, COOTBETCTBYIOILYIO YpOBHIO ero 6omu. CooTHeceHue B JajibHEM-
IeM JaHHOW TOYKH ¢ MUJUIMMETPOBOM pa3MeTKOM JIMHEWKU AaeT nmudpoBOE BhIpa-
KEHUE UHTEHCUBHOCTH OO0JIH.

Ouenka uwHaekca (QyHKIMOHANBbHOW HemocTaTouHoctu (PH) mpoBoautTest ¢
IIOMOIIBI0 POIUTEIBCKON Bepcuu crneruansaoro onpocanka CHAQ (the Childhood
Health Assessment Questionnaire) (mpunoxenue 1). ITOT OMPOCHUK COCTOMT M3 2
pa3ziesioB: oleHKa GYHKIMOHAIBHOTO cTaTyca M YpoBHS AuckoMmpopTa (6onun) y ma-
nueHTa. QyHKIHOHAIbHAS aKTUBHOCTh MAl[UEHTOB OLICHUBAETCS M0 8 IIKaIaM: «oJe-
BaHUEY», «IOJBEM», «EIa», «X0/Ib0a», «TUTHEHA», «IOTATUBAHUEY, «CUJIA CXKATHUS»,
«AaKTUBHOCTH». OLEHKY MPOBOAAT MO TPEM HAMNPABICHUAM: TPYAHOCTH IPH BBIMNOJI-
HEHUM €XEIHEBHbIX JEUCTBUN, HEOOXOAUMOCTh HCIIOJIb30BAHUS JOIMOJHUTEIbHBIX
npucrnocoOaeHn U/vim oMoy apyrux jui. Ha kaxaslii Bompoc cymiectByer 4
BapUaHTa OTBETOB — 0€3 3aTpy/IHEHUI, YMEPEHHbIE 3aTPyIHEHHUS, CEPbE3HbIE TPYI-
HOCTH, HE MOJKET BBINOJHUTH. [Ipy HEBO3ZMOXHOCTH JaTh OTBET Ha MOCTABJICHHBIM
BOIIPOC CYUIECTBYET BapUaHT OTBETA «HEJb3sl OLEHUTH». MHHUMaIbHOE 3HAUCHUE
MHJEKCa (DYHKIIMOHAILHOM HeI0CcTaTOYHOCTH — 0, MakcuManbHoe — 3. Uem mMeHble
3HAYEHHE, TEM JIydllle (PYHKIIMOHAIbHASI CIIOCOOHOCTD MallUEHTA.

Jlnarsoctuka nonuapTUKyIspHbIX Gopm FOPA Oosbiioil TpyAHOCTH HE Tpen-
CTaBJIIET, HECKOJIBKO CJIO’KHEE MPOBECTH AUPPEepeHInanbHy0 TUarHOCTUKY OJUIO-
apTUKYISpHBIX BapuaHTOB FOPA.

Huarnoctuka FOPA naunbonee ciioxkHa B Cilydae pa3BUTHS allIeprocenTHye-
CKOT'O CHHJIpOMA, KOTJa CyCTaBHOW CHHJPOM OTCYTCTBYET WJIM CJIa00 BBIPAXKEH, a B
KJIMHUYECKON KApTUHE JIOMHUHHUPYET TIEKTHYECKasl JINXOPAIKa, ChIIU, MOPAKECHUS
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BHYTPEHHUX OpraHoB. Tak Kak 3TOT CUMITOMOKOMIUIEKC MPUCYIL HE TOJbKO peBMa-
TUYECKUM, HO U JAPYTruM 3a00JIeBaHUAM, 1UarHo3 cucreMHoil ¢opmbl FOPA craButcs
METOJI0OM HCKIIFOUECHHSI CJIEAYIOIIUX MTaTOJIOT Ui

e CEIICHUC;

o wuHpeKuu (MepCUHUO3, TOKCOTIa3MO3 U JIp.);

e T'€MaTOOHKOJIOTMYECKHUE 3a00JI€BaHMsI, COJIMIHBIE OITYXOJIH;

o 1ud¢y3HbIe 00JIE3HN COETMHUTENIBHON TKaHU (CUCTEMHAsl KpacHasi BOJIYaHKa,

UMONATHYECKUI 1€pMAaTOMUO3UT, CUICTEMHBIE BACKYJIUTHI);

o TepuoanyYeckKasi 00JIe3Hb;
o XpOHHMYECKHE 3a00JIeBaHMs KUIIEYHUKA (Hecneuupuueckuil 3BEHHBIA KOJHT,
6one3np Kpona).

[Tpu mpoBenenuu nuddepeHanTbHON TUarHOCTUKH HEOOXOAUMO HCIIOIb30-
BaTh CIEAYIOIIHNE METO/bI:

- IOCEBbI OAKTEPUOJIOTUYECKUX Cpell Ha (PIIOPY C ONPENEIECHUEM YyBCTBUTEIIb-
HOCTH;

- CEpOJIOTMYECKUE METO/IbI IJIsl UCKITIOUEHUS UHPEKINIA;

- IMMYHOJIOTHYECKUE UCCIIEI0BAHUS

- OMOIICHIO KOCTHOT'O MO3ra;

- KOMITBIOTEPHYIO TOMOTpaduio U (UJIM) MAarHUTHO-PE30HAHCHYIO TOMOTpaduo
IPyAHON, OPIOIIHON MOJOCTEN, TOJIOBHOTO MO3Ta;

- SHJIOCKOIIMYECKUE UCCIIEI0BAHNUS;

- IPOKAJIbLIUTOHUHOBBIN TECT.

Oco0oe 3HaYeHHE B MOCIEIHNE OBl MPUOOPEN METO/ ONPEIEICHHS TPOKaIb-
LUTOHMHA, KOTOPBIHA MO3BOJsET AU(PPEpeHINPOBATh BOCTIAIUTENbHbIE PEAKIIUU, CBSI-
3anHble ¢ FOPA, 0T BocanuTenbHBIX peakiifii, 00yCIOBICHHBIX OaKTepUaIbHOU WH-
¢dexuueit. U3BecTHO, YTO MpU CETCUCE U a)Ke MPH JOKAIbHOM UH(PEKIIHMOHHOM Mpo-
1[eCCEe OTMEYAeTCs] MOBBIIICHWE YPOBHS MPOKAIBIMTOHWHA, B TO BpEMs KaK MpH
FOPA, naxe B ciy4yae BBICOKOW KIMHHKO-JIA0OPATOPHOW AKTUBHOCTH CHUCTEMHOM
dbopmel FOPA, ypoBeHb TPOKATIBIIUTOHUHA OCTAETCSI B HOPME.

IOPA crnenyer muddepeHunpoBaTh ¢ 3a00J€BaHUSMU PEBMATOJIOTHYECKOTO
npo@uiis, B KIMHUYECKOW KapTHHE KOTOPBIX MPUCYTCTBYET CycTaBHOUM cuHApoM. K
HUM OTHOCSITCSl CHUCTEMHasl KpacHasi BOJYAHKA, PEBMATU3M, JEPMAaTOMHUO3UT, FOBE-
HWIbHAS CKJepoaepMmusi (cucteMHbid ckiepos3). FOPA y nereit auddepenuupyror
TaK)K€ C «PEAKTUBHBIMU apTPONATUAMM», C 3a00JI€BaHUAMU, OOBEAMHEHHBIMU IO
Ha3BaHUEM «OCTEOXOHIPOIATHN», C IICOPUATUIECKON U MOJArPUYECKON apTpOIaTu-
MU, ¢ TyOepKyJIe3HbIM MOPAXKEHUEM CYCTaBOB U C LEJBIM PSIIOM HACJEICTBEHHBIX
IF€HETUYECKUX CHUHAPOMOB, IPU KOTOPBIX IPUCYTCTBYET IIOPAKEHUE OIIOPHO-
JIBUTaTEJIBHOTO aNIapara.

Ecnmu cucmemnasn kpacnas éonuanxa (CKB) mpotekaer ¢ spkol KIMHUYECKON
KAPTUHOM CYyCTaBHOTO CHHJPOMA M OTCYTCTBHEM KOXHBIX MPOSIBIEHUMN, TO 3TO BbI-
3bIBAET 3HAYMTENbHBbIC AU((EepeHIINaT HO-TUArHOCTUUECKUE TPYAHOCTUH. B Takoii
CUTYallM¥ MOMOTAeT MOSBJICHUE HAa PAHHHUX 3Tanax OOJE3HU MPU3HAKOB MOPAKECHUS
KoXxu («6aboukay), [IHC u movexk, uro He Tunmuno 11s FOPA, a Takke He 3po3uB-
HBII xapaktep aprputa. Jlonomusot aAuddepeHInanbHblid JUarHo3 HaIn4Iue JeHKo-
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NEeHUH, TPOMOOIIMTONICHUH, HU3KUI YPOBEHb KOMIUIEMeHTa, Hannuue antuten k JJHK
u LE-Kk/1eToK B KpOBH, YTO OTHOCUTCS K quarHoctuyeckum kpurepusim CKB.

Ocmpas peemamuueckas auxopaoxa (OPJI) uamenuna croe teuenue. Hepenko
NEPBBIM €€ MPU3HAKOM SIBJISIETCS apTpuT, HO B otiuune oT FOPA oH umeer He 3po-
3UBHBIM XapakTep U ObICTpoe oOpaTtuMoe TeyeHue Ha (oHe Tepanuu. ApTpUTY NPH
peBMaTHU3ME BCEr/a MpEAlIeCTBYET CTPENTOKOKKOBas WH(MEKIUs, ocTpas (aHrWHa,
CKapJlaTUHA) WM O0OOCTPEHHE XPOHUYECKOTO TOH3WJUIMTa Ha (pOHE BUPYCHOU HH-
¢dekuun, B aHaMHe3€ €CTh YKa3aHHs Ha HaJM4KUe «CeMEMHON arperaluun» peBMaTu3Ma
¥, HAKOHEIl, YK€ Ha PaHHUX CTaJUAX peBMaTH3Ma OOHAPYKUBAETCS MOpPAKECHHE
cepilia — MUOKAPAUT U (WJIN) HIOKAPAUT. Y YacTH AETEN MMEET MECTO peBMarnye-
ckas xopes. B KpoBH onpenensieTcss BBICOKH YPOBEHb aHTUCTPENTOKOKKOBBIX AHTH-
ten (ACJIO u np.), uTo He XapakTepHo A 6osbHBIX ¢ FOPA.

FOsenunvuas cxnepooepmus B dhopme cuctemuoro ckieposa (CC) mpaktuue-
CKH BCerja MpOTEKAET C BOBJICUYEHHUEM B MPOIIECC OMOPHO-ABUTATENILHOIO arlapara.
B nocranoBke auddepeHuanbHOro AMarHo3a noMoraloT Haluurue XapakTepHbIX s
CC BazocnacTU4eCKUX HapYIIEHUH 1o TUIy cuHIpoma PeiiHo, 330darura, uHaypaT-
MBHO-aTpODUUECKUX MPOSBICHUN KOXHOTO CHHAPOMA, T'€HEPATM30BAHHOIO MPO-
IPECCUPYIOUIETO CUCTEMHOTO 00uTepupyromero suaaprepunta. M3sectno, uto CC,
kak u FOPA, 3a00sieBaHre KIMHUYECKU MOTUMOP(HOE, YTO MO3BOJIUIO BBIIEIUTH HE-
CKOJIBKO camocTosATenbHbIX (hopMm. HekoTopsie n3 HUX, Hanpumep, overlap-cuHapom
(mepekpecTHBIN CUHAPOM) TPeOyeT y>Ke Ha CaMbIX HadaJIbHbIX dTanax pa3BUTHS MPO-
BeneHU quddepeHmanbaon quarnoctuku ¢ FOPA.

Peaxmusnvie apmponamuu (PeA) — 310 BocnmaimtenbHbIe HETHOKHBIE 3a0071e-
BaHMSI CyCTaBOB, Pa3BUBAIOLLMECS BCIEACTBUE UMMYHHBIX HapyLIEHUH TOCE (MU Ha
(dhoHe) ocTpol WK IMEPCUCTUPYIOIIEH dHTepoKoauTHYeckon (Yersinia enterocolitica,
Yersinia pseudotuberculosis, Salmonella enteritidis, Salmonella typhimurium,
Shigella flexneri, Shigella sonnei, Shigella Newcastle, Campylobacter jejuni) wuiu
yporenutanbHoi (Chlamidia trachomatis, ypeamnasmos u ap.) unpexuun. HMudex-
LIMM PECHUPATOPHOrO TPaKTa, CBs3aHHble ¢ Mycoplasma pneumoniae, ¥ 0COOEHHO
Chlamydophila pneumoniae, Taxxe MOTYT CITy>KUTh IPUUMHAMHE Pa3BUTHS PeA.

WNH(pexkunoHHbIN areHT B cy4yae pa3BUTHUS apTPUTA, U3 CUHOBUAIBHON JKUJIKO-
CTH HE BbiceBaeTcs. B curyanusix, korga MHQEKIHOHHBIN BO30YIUTENb, HAIPUMED
XJIAaMHJIUS, AT, CaJbMOHEIIA, XJIAMUIUS U Ap., OOHAPYKUBAETCS B CHHOBUAJIb-
HOM JKHUJIKOCTH, apTPUT paccMaTpUBAETCS Kak WHOEKIUMOHHBINA (XJIaMUIUWHBIN,
CaJIbMOHEJJIE3HbIN U Jp.).

[Io nuTeparypHBIM [aHHBIM, y psia HNAlMEHTOB NOCTHEPCHUHUO3HBIA apTPUT
NPUHUMAET PELHIMBUPYIOLIEE MHOTOJIETHEE TEUEHNUE U CITYCTS TOJBI MOXKET TPAaHC-
(bopMHpOBaTHCS B KJIIACCUYECKHUI aHKMIIO3UPYIOLIUIN CIIOHIWIOAPTPUT.

B nocnennue ronpl yoenuTensHO JOKa3aHO, YTO PEaKTUBHBIE apTPUTHI (apTpo-
MaThM), KOTOPhIE pa3BUBAIOTCS Ha (oHE (WU TMOCJE MEPEHECEHHBIX) KUIIEYHBIX U
MOYeToIOBBIX nHpekuii accouunposanbl ¢ HLA-B27. Ecte npenmnonoxenus — iu-
60 HLA-B27 sBasiercs perenTopoMm AJisi MUKPOOOB, YTO BEIET K T€HEepaTU3aliy UH-
dexuuu, 1100 STOT aHTUTEH MPUHUMAET HETOCPEICTBEHHOE YJYacTHe B MHHUIIHAIINU
KJIETOYHBIX UMMYHHBIX PEaKIIHil, YTO BEAET K HEAJEKBATHOCTH UMMYHHOI'O OTBETA U
K IIEPCUCTEHINNA MUKPOOpPraHU3Ma.
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ApTpuThl (apTpomnaTHH), BOSHUKAIOIINE Ha (oHEe (MM MOCJe) HOCOTIOTOUYHOM
UH(PEKIMU, TO €CThb T€, KOTOphle B CBOE BpEMS MMEHOBAIMCH HH(PEKIHOHHO-
AUIEPTUYECKUMH, a TaKXKe aJUIeprUYecKue M IMOCTBAKIMHAIbHBIE ApTPUTHI — IO
MKB-10 oTHOCSTCS K TOCTUH(EKITUOHHBIM.

AKTyanpHON MpoOJieMON MeAUaTpuu SBISIOTCS XJIAMUAMSI-UHIYLUPOBAHHbBIC
pEaKTUBHbBIC apTPUThl — OHM Hepeako TpaHchopmupyroTcs B FOPA (FOXA) u npu
MIPOTPECCUPOBAHUH TIPUBOIAT K PA3BUTHIO dPO3UBHO-ICCTPYKTUBHBIX M3MCHEHUH B
CycTaBax.

Ycranosneno, yto Chlamydia trachomatis — oOiienpu3HaHHbIH W HauboJIEe
YaCTBhId TPUTTEPHBIM areHT YPOTE€HHBIX PEAKTHUBHBIX aPTPUTOB M YTO PEAKTHBHBIM
apTpUT pa3BUBAETCS MeHee ueM B 1% cimydaeB XJIaMUANINHON HH(EKINN.

N3BectHO 19 cepoTunoB xmaMuanii:

Chlamidia trachomatis (mepBUYHBIN MTATOTEH YEIOBEKA):

3aboJieBaHus T71a3 (Tpaxoma, maparpaxoma) — cepoTuiisl ot A, B, Ba, C

[Topaxxenusa yporenutaibHoro tpakta — ceporunsl D, E, F, G, H, [, J, K

(reHuTaJbHBIC MITAaMMBbI, HHOUIMPYIONTUE MWIMHIPUICCKUN SIUTEITUH Mode-
MOJIOBOTO TPAKTa, MPSIMOW KHIIKH, TJIOTKH W JBIXaTEIbHBIX MyTEH, a TaKKe KOHB-
FOHKTHUBBI)

Jlmmdorpanynema Benepuaeckas — cepotumnsl L1, L2, L23a, L3

Chlamydophila psittaci (mepBruHbBIN TATOTSH )KUBOTHBIX M YEIIOBEKA):

OpHUTO3 (MICUTTAKO03), KEPATOKOHBIOHKTUBUT, a00OPTHI OBell — 13

Chlamydophila pneumonia (nepBu4HbIil TaTOreH YeIOBEKA):

nHeBmoHus1, OP3, aTepockiepos, capkoumao3, actma — NWAR, 10L-207, KA,
CWL

dopmbl XJTaMUTUHHON UH(EKITUH:

BryTpuKkineTouYHbIE BETE€TATUBHBIE PETUKYJIISIpHBIE Tenbla — 1200 HM

BrekneTounbie, BHICOKOMH(EKITMOHHBIC, META0OIMYECKH HEaKTUBHBIC, JJIe-
meHTaphble Tenbia — 200-300 M.

Bosmoskna Tpanchopmarnms xmamuauii B L-momooryro Gopmy (o 40%).

Bapuantel mopaxkeHus mnepudepuyeckux CyCTaBOB TPH  XJIAMHJIUS-
WHIYIIUPOBAHHBIX apTPUTaxX Kak IMPaBJIO MPEICTABICHBI MO0 THITy PEaKTUBHOTO apT-
pUTa U TI0 TUITY apTPHUTa C IECTPYKITUEH.

Omnucan psa kmHIYecKknX ocodeHHoctet FOPA/FOXA (ocoGeHHO y moapocT-
KOB), MO3BOJISIONIMX MPENOIaraTh BEPOATHYIO acCCOLMAIMIO apTpUTa C XJIaMUIUM-
HOM MHDEKIHEeH:

[TpunyxiaocTh ¢ TUIIEPEMHEN KOKU HaJl OTJIEIbHBIMHU CYCTaBAMH.

AcCcUMETpUYHOE MOPAKEHUE CYCTAaBOB KHUCTEH U/UIIK CTOTI.

Hanuuue y nanuenTa 3HTE3UTOB U TaJIaJTHA.

JmuTenbHbIi cyOodeOpuTeT (MCKIII0OUEeH HanboJiee BEPOSITHBIC PUYKHBI).

Coxpassitorasics TeMIepaTypHasi peakiiys Mpu Ha3HauYe€HUH METOTpeKcaTa.

Bricokast mabopaTtopHasi akTHBHOCTh TIPOIIecca MPU YMEPEHHBIX KIMHHYECKUX
npusHakax aptpura (Hampumep, COD 40-50 MMm/gac; HO HET SIPKUX OCTPBIX apTpH-
TOB/CHHOBHUTOB).



69

[Tporpeccupyromuii JECTPYKTUBHBIA apTpUT (B TOM YHCIE U3MEHEHHS B CY-
craBax 4-5 manbleB cTom), 6e3 3pdekra OT JeYeHUs METOTPEKCATOM U BHYTPHUCY-
crasHoro Beeaeuud [ KC.

[Ipu moaTBepxkaeHuu y nanueHTa ¢ KOPA xnamunuiiHol MHGEKIUU, TUarHo3
noipkeH dopmynupoBathes, kak FOPA, acconuupoBaHHbBIA ¢ XJaMUJIUMHOW MH)EK-
UEH.

Cunopom Peuimepa (Oone3nb Peiitepa mian ypeTpooKyJIOCHMHOBHAIbHBIA CUH-
JPOM) XapaKTEPU3yeTCA KIACCUUYECKOW TPUAIONW CUMITOMOB: YPETPUT, KOHBIOHKTH-
BUT, apTpuT. [Iporiecc 0ObIYHO BO3HUKAET B JIETHE-OCCHHUM MEPUOJ y JUIl, HAXOIs-
IIUXCSI B HEOJIAronpusITHOM CaHUTAPHO-IMUIEMUOIOTHYECKON cuTyaruu. Cunraercs
HETPaBOMEPHBIM BBIJIEISATh «HEMOJIHbIA CUHAPOM Peittepay, eciu 0TCyTCTBYET OJIMH
MIPU3HAK U3 KJIACCUYECKON TpUaabl (YPETPUT WIM KOHBIOHKTHUBUT).

HauGonee yacteiMu Bo30yauTensiMu cuHipoma Peiitepa sIBASIOTCS XJIaMUJIUU.
3HAUUTENHHO Yalle OO0JEIOT FOHOIIU U MOJIO/IbIE MY>KUMHBI. XJIaMUIUMHAST HHPEKIIHS
nepeaaeTcs MoJOBbIM IyTEM U BCTpeYaeTcs B 5-7 pa3 yanie rOHOKOKKOBOM.

Yperput pazBuBaetcs uepe3 7-20 nHei nociie nHOUIMPOBaHUs, HE ObIBACT Ta-
KM OCTpbIM, Kak Ipu ToHopee. [[uzypuueckue SBIECHHUS HEPEIKO OTCYTCTBYIOT.
[To3ke mpucoenuHsaeTcs MCceBAONOoAarpuYecKas apTponaTus: oTeK, 00Ju B cycTaBax
CTOI C BOBJICUEHHUEM CYCTaBOB OOJIBIIOTO Majibla CTOMbI. XapakTepHbl 00JIU B MAT-
Kax (TEHAUHUT MSITOYHOTO CYXOXXHWIINsA, OypCUT B 00JIACTH TATOK).

KOHBIOHKTUBUT BO3HUKAET KaK B pe3yjIbTaTe CaMOil XJIAMUJIUMHON UH(EKIINH,
TaK U B CBSI3M C UMMYHONATOJIOTUYECKHUMU PEAKLMAMU, XapaKTEPHBIMU [IJII 3TOTO
3a0oeBanus. Y psija MalMeHTOB MOXKET Pa3BUTHCS MOpPaKeHUE KOXU (KepaTojep-
MUS TIOJIONIB, JIaJIOHEH), BHEIIIHE HAIIOMUHAIOIIIEE MICOPUATUUECKOE, YTO 3aTPYAHSICT
JMAarHOCTUKY cuHapoMa Pelitepa. Bo3amoxkHO nosiBiieHue OajnaHuTa, 0aJaHOMOCTHUTA,
naxoBoii nuMpanenonatuu, nuenonedpura. Y 80-90% OoibHBIX OOHAPYKMBAETCS
HLA-B27, PO ne onpenensercsa. Cunapom Peiitepa CKIOHEH K pelUIMBUPOBAHUIO,
YTO YKa3bIBAE€T HA MEPCUCTUPOBAHUE XPOHUUECKON HH(PEKIINH.

B nmmarnoctuke 3TOTO 3a00J€BaHUS Ba)XKHOE 3HAYCHHME IMPHUIAETCS aHAMHE3Y,
KJIMHUYECKOW KapTUHE U BBISIBIICHUIO XJIaMUIUNUHBIX aHTUTEN (1:32 U BbIlIE) B CHIBO-
POTKE KpPOBHU OOJIBHOTO.

JleueHue HEOCIIOKHEHHOH XJIaMUANIMHON WHMEKINH OOBIYHO HE MPEICTaBIsSET
00JBIIKX TPyAHOCTEH. JIeueHne XpOHUYECKNX U PEIUAUBUPYIOMNX (HOPM Yalle Bce-
ro JIOCTaTOYHO CJIOXKHas U TpyAHas 3aaada. K coxaleHuto — eqMHON TaKTUKH B OT-
HOILICHUU JICYEHUS MALUEHTOB C XPOHUYECKON XJIaMUJAMMHONW MH(EKUIUEH He cylie-
CcTByeT. B mocnenHue roibpl akTUBHO HAPacTaeT PE3UCTEHTHOCTh XJIAMUAUNHON WH-
ek U apTPUTOB K MPOBOJAUMON aHTHOAKTEpHUAILHOM Tepanuu. MarepuaibHbIM
cyOCTpaTOM PE3UCTEHTHOCTU SIBISIIOTCS MOOWIIBHBIE CTPYKTYPbI, MPEACTABIISIONINE
co0o¥ 3aMKHYTbIE Koblla AByXHUTHEBON JIHK — X Ha3bIBaIOT «IJIa3MUIAMM.

«Ilma3muapy M3HAYAIBHO HEBOCIIPUUMYHUBHI K HECKOJIBKUM AaHTHOMOTHKAM,
WU K LEJION uX rpynmne. YCTaHOBJIEHO, YTO IJIa3MHUa MOXXET UHTEIPUPOBATHCS B
XpOMOCOMY U PEIUIMLUPOBATHCA C HEH, Oarofaps 3ToMy nepeaaercss HHpopMaius o
PE3UCTEHTHOCTH K PSAAY aHTUOMOTHUKOB HEMOCPEIACTBEHHO B T'€HETHYECKHM ammapaT
XJIAMUJUAHON KJIETKHU U TaKas XJIAMHUAHUSI CTAHOBUTCS HEUYBCTBUTEIIBHOM K JAHHBIM
aHTUOMOTHKAM.
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AKTHBHBI B OTHOIICHUH XJIAMHUJIUWHON WH(EKIUU: TETPAIIUKINHBI, MAaKpOJIH-
1k, PTOPXUHOJIOHBI U pUDAMITUIIUH.

Makponuabl: pOKCUTPOMULIMH, KIAPUTPOMHUIIMH, a3UTPOMULIMH, CIIUPAMULINH,
MUJIEKAMUIIMH, JK03aMULMH. CIMpaMULIMH U JHKO3aMUIMH — UMEIOT BBICOKHI Mpo-
¢bunp 6e3onacHocTd. OHM HE B3aUMOJICUCTBYIOT ¢ cucTeMoi mutoxpoma P450, mu-
HUMAJIbHO CBS3BIBAETCS ¢ OeIKaMH KPOBU M MAaKCHMaJbHO KOHLEHTPUPYETCS B IO-
PaXXEHHBIX TKAHSAX U KJIETKaX, MMEIOT BO3MOXKHOCTh 0€30MaCHOr0 MIPUMEHEHUSs Y Oe-
PEMEHHBIX Ha JIO0OM CpoKe, 00Jaat0T KMMMYHOMOTYJIUPYIOITUMY 3 (exTom, mpo-
SBJISTFOIITUMCST YBETMYCHUEM XeMOTakcuca ¢GarouutoB. Bo3MOKHBI BHYTPHUBEHHBIC U
BHYTPHUCYCTaBHbIC MHDY3UH pudaMIuIHA WA CTUPAMUIIMHA.

[IpenoTrBparienue GopMHUPOBAHUS AHTUOUOTUKOPE3UCTEHTHOCTH: CMEHA TPy
MpenapaToB NPy MPOBEICHUN MOBTOPHBIX KYypPCOB JICUCHHUS, pallMOHAIbHBIE KOMOU-
HallMd aHTUOMOTUKOB (MAaKpOJIMGI + JOKCHUITUKIINH), HA3HAUYECHUE JTOCTATOYHBIX IO
JUTUTETBHOCTH CPOKOB aHTUOAKTEPUATIBLHOM Teparuu.

«Ilepcuctupyromasy» xjaaMuauitHast “HGEKIU — 3TO COCTOSTHUE, PU KOTOPOM
XJIAMUJUN HaXOJATCS B BUJE «(POpM-IUIa3MU» BHYTPU KJIETKH: OHU HE JENATCA,
CJI€IOBATEIBHO - HEJOCTYIHBI sl 0aKTEPUOCTATUYECKUX aHTUOMOTUKOB, HEJIOCTYII-
HBI JIJI1 aHTUTEI U Makpo(daroB U 3TOT MUKPOOPTaHU3M — MPAKTUUECKU HE y3HABaeM
MMMYHHOU CUCTEMOW MaKpOOpraHu3ma.

«IlepcuctupoBaHuey» XJIaMUJIUWHON MH(EKIMU MOXKET pa3BUBAThCS MPU HC-
MOJIb30BaHUH 11e()aTIOCIIOPUHOB, 0COOEHHO 1-2 TOKOJIeHUM, OeTa-JIaKTaMHBIX aHTH-
OMOTUKOB, CyJb(paHUIAMUIOB, HU3KUX J103 TaMMa-UHTEpPEpoHa U HEOIPaBIAHHO
KOPOTKHUX KypPCOB M HM3KHX J103 aHTHOMOTUKOB. [Ipu 3TOM pazBuBaeTcs Tak Ha3bIBa-
€MBIH «3HEPreTHYECKU-3aBUCUMBIN Mapa3uTU3IM».

[Tarmmentam ¢ FOPA/FOXA, acconmupoBaHHBIM C XJaMUJIUMHOW WHGEKIUEH,
cienyeT ObITh BEChbMa OCTOPOKHBIMU TPHU HA3HAYEHUM WM WMMYHOMOIYJISITOPOB.
ObocTpenne XpOHUYECKON XIaMUIUHHON MHPEKINN Y HEKOTOPBIX OOJBHBIX MOYXKHO
CIIPOBOIIUPOBATH JaKe BU(PEPOHOM, MUKIO(DEPOHOM I OMOJOTUYECKA aKTHBHBIMH
no0aBkaMu. DTON KaTETOPHUH MAIIMEHTOB MOYKHO PEKOMEHIOBATh KypC dH3MMOTEpa-
nuu (BoOeH3UM, (PIIOTEH3MM) B CpEHUX /103aX — 6-8 TabneTok B cyTku (Kypc 3-4 me-
CsI11a), 9TO OKA3bIBAET KOCBEHHBI UMMYHOMOTYJIUP YOI 3P HEeKT.

Y CTaHOBIIEHO, YTO 10 IMOJHOM JIMKBHAAUWHA XPOHUYECKOU U «IEPCUCTUPYIO-
ey XIaMUAUHHOW WH(PEKIUHA - U3JICYUTh OOJHLHOTO OT PEAKTHBHOTO XJIAMUIHS-
UHAYLIUPOBAHHOTO apTpUTa - HEBO3MOXKHO.

Icopuamuuecxuii apmpum | ncopuamuueckas apmponamusi (IlcA) gacro co-
YEeTaeTCsl C KOXKHBIMU MPOSIBICHUSIMU TIcopuasa. 3aboJieBaHUE MOXKET OOHapyKu-
BaTbCs B JIIOOOM BO3pacTe. ITUOJIOTHS U MATOTeHe3 Mcopra3a OKOHYATEIbHO HE BbI-
sicHeHbl. JlokazaH (akT HaclIeACTBEHHOU MpeapacnoiioKeHHOCTH K pa3HbIM BapuaH-
TaM KJIMHUYECKUX MPOSBICHHUIN Tcopuasza. Y CTaHOBJIEHA aCCOIMUPOBAHHAS CBS3b
3a0071€BaHUs C aHTUTEHAMH TUCTOCOBMECTUMOCTH HLA.

VY manueHToB ¢ KOXKHOHM (hopmoii ricopuaza npeodianatot antureHst HLA-B13
u HLA-B17, a y G0ibHBIX C KOXKHBIM CHHAPOMOM B COYETAaHUU C IICOPHUATUYECKOM
apTponaTHei Jaie BcTpedaroTcs ramtoTunsl antureHoB HLA-B17, HLA-B27, HLA-
B33, HLA-B40, HLA-DR4, HLA-DR7. Ilomumopdusm KIMHUYECKUX BApUAHTOB
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MICOPUATUYECKOTO TIOPAKEHHS CYCTaBOB (OT JISTYYMX apTpalTUid A0 TSHKEIbIX WHBA-
JMIU3UPYIONIMX apTPO30B) CBSA3aH C 3THONATOICHETUYECKON X TeTePOTeHHOCThIO.

[IcA yame HaumHaeTcs: MOCTENEHHO, & UHOTIAa OCTPO, CPEAH MOJIHOTO 310PO-
Bbs. [IpuMepHo y Tpetu neteil B ne0r0Te 3a00J€BaHusg OTMEYAeTCs MPUCTYnooopas-
Has pe3kasi 00J€3HEHHOCTh, OTEK U CKOBAHHOCTb B CyCTaBaX, BbIpa)KEHHAsl B YTPEH-
HUE yachl XapakTepHa aCUMMETPUYHOCTh MOpaKeHUs MepudepruvyecKux CyCTaBOB:
JTUCTANbHBIX, MPOKCUMAIIbHBIX MEXK(alaHTOBBIX CYCTAaBOB MaJbIEB KUCTEH, KOJEH-
HBIX CyCTaBOB, PEXe ISICTHO - U IUTIOCHE(aaHTOBBIX, IJIeUeBbIX. B npuHIune, mno-
pakaTbCsi MOXET JII0OOW CycTaB, BKIIOYas BHCOYHO-HIKHEUETIOCTHOW. Yare cy-
CTaBHOM CHUHAPOM IPEACTABIEH MOHO - WIH OJauroaprpurom. MiHorna emy mnpenmie-
CTBYIOT T€HJIOBarMHUTHI CrudaTesell naiblieB, HENPUITHBIN XPYCT B CyCTaBax.

Brigenstor camocrositensHyo hopmy TICA y neteit — roBeHmbpHY0. Yarie 60-
JICIOT JIEBOYKH, UK 3a00JeBaHus HaOIr0aeTcs B mybepratHoM Bo3pacte — B 10-12
net. B 50% ciygaeB apTpuT NpeaiiecTByeT KOXKHOMY MPOSIBICHUIO Ticopuasa. [Ipo-
BoAs AuddepeHuuanbHy0 AuarHoctuky, FOPA ¢ 1OBEeHWJIBbHBIM TNCOPUATUYECKUM
apTPUTOM, HEOOXOIUMO YUUTHIBATh, YTO JIJISl TOCJIEIHETO HE CBOMCTBEHHBI JIUXOPaI-
Ka, JTuMQaaeHonaTrs, renaroJlueHaTbHbI CUHIPOM, CUMMETPUYHOCTh MOPAKEHUS
CyCTaBOB, Hannuue P®, spkuii BoCHAIIUTEIbHBIN XapaKTep J1abopaTOpHbBIX MOKa3aTe-
JEN.

Haubonee pactipoctpaneno nenenue [IcA Ha 5 knaccuueckux Gopm:

1) acUMMETpPUYHBIN OJUTOAPTPUT;

2) apTPUT AUCTAIBHBIX MEXK(PaIaHTOBBIX CYCTABOB;

3) CUMMETPHYHBIN PEBMATOUIHOIIOAOOHBIN apTPUT;

4) MyTHIMPYIOLIUI apTpUT;

5) mcopuaTU4ecKuil COHIMIIHT.

Orta Kjnaccu(uKalus oueHb yCIoBHa, (popMbl 3a00JI€BaHNsl HECTAOUIIBHBI U MO-
I'yT CO BPEMEHEM MEPEXOIUTh OJHA B IPYTYIO.

B 70% cnyuaeB IICA mnposiBiisieTcsl aCHMMETPUYHBIM MOHO- WJIM OJIMTOAPTPH-
TOM (aCHMMETPUYHOCTh — XapaKTepHasi yepTa 3Toro 3adoneBanus). JJanHoil narosno-
I'MH CBOMCTBEHHO TaK)KE€ BOBJICUCHHE B Je0r0Te OOJIE3HH TaK HAa3bIBAEMBIX CYCTaBOB-
UCKITIOYeHHH (MexdamaHroBoro cycrasa | manbiia 1 mpoKCUManbHOTO Mex(danaHro-
Boro — V masnbia kuctu). OcobeHHocThio TICA sBsieTcsl mOpaXKeHHe BCEX CYyCTaBOB
OJIHOTO Tajblla KUCTH — AKCHUAJIBHBIA, WIN OCEBOM, apTpur. Hepenko mpu sTtom
HaOJII0AaeTCsl TEHJOBAarMHUT CYXOXKWIIMU crubaTeneil, 4To MpuAacT MOpPaKEHHOMY
najblly cocuckooOpasHbiii Bui. Koka Hajn mopakeHHbIMH CyCTaBaMH, OCOOEHHO
najbleB KUCTEH U CTOI, HEPEAKO MpUoOpeTaeT 0arpoByr0 Wi 6arpoBO-CHHIONIHYIO
OKpAacKy.

JIns nmoctaHoBkM nuarHos3a IICA uMeErOT 3HauyeHHE aCUMMETPUYHBIA MOHO-,
OJIMTOAPTPUT, OCOOEHHO C MOPAKEHUEM NaIbIEB KUCTEH WM CTOI, aKCHAJIbHBIN apT-
PUT, BOBJICUEHHE B IeOI0TE OOJIE3HH THUCTANBHBIX MEK(aJaHrOBBIX CyCTaBOB WJIH CY-
CTaBOB-UCKJIFOUEHUI, aCHMMETPUYHBIN cakpowsienT. OnpeaesieHHble TPYIHOCTH Aua-
THOCTUKU BO3HUKAIOT MPHU OTCYTCTBUU y OOJIBHBIX KOXKHOTO Ipouecca. B atux ciy-
qasgx cieAyeT TIIATEIbHO 00CIIeI0BaTh NalMEHTa C LEIbI0 OMCKA AK€ MUHUMAJIb-
HBIX MPOSBIICHUH IICOPHA3a.
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JInsi MOCTaHOBKM JMarHo3a HCIOJb3yloTcsd BaHKyBepckHe AMAarHOCTUYECKHE
kputepun roBeHUIbHOTO [IcA (1989). Onpenenenubiii toBeHUIbHBIN [ICA BBISIBISET-
Cs IIPU HAJIMYUU:

1) apTpuTa U TUIMYHOM IICOPUATUICCKON CBIIIH;

2) apTpuTa u XOTs ObI TPEX M3 CICAYIOIINX «MAJIbIX» MPU3HAKOB:

— W3MEHEHUH HOrTel (CUHAPOM «HAMepCTKa», OHUXOIU3HUC);

— MCOopHa3a y pOACTBEHHUKOB |- Wiy 2-i1 CTENEHU POJICTBA;

— TMCOPHUA30T0I00HOMN CHITIH;

— JIaKTUJIUTA.

Beposrtubiii 1oBeHwIbHBINA [ICA omnpenensiercss npu HaIU4YuU apTpUTa U XOTS
OBI IBYX U3 «MaJIbIX)» MPU3HAKOB.

Teuenue [IcA B obuem OnaronpusitHoe: y 20-50% npereit jocturaercs CToii-
Kas pemuccus, y 25-30% oTmedaeTcsi BsUIO MPOTPECCUPYIOMINN XPOHUYECKHI TI0-
auaptput, y 10-15% npouecc paHo npuBOAUT K MHBATUIHOCTH.

FOsenunvnolii ankunosupyiowuil cnonounoapmpum | sumesumuvlil. apmpum
(FOAC) — 310 3ab0JIeBaHKE ¢ HACJICICTBEHHOM MPEAPAaCcIIOIOKEHHOCTBIO, XapaKTepH-
3yIolleecs XPOHUYECKUM BOCTIAIMTEIBHBIM MPOLIECCOM B CyCTaBaxX Kak nepudepuye-
CKHX, TaK U B CyCTaBax OCEBOI0 CKEJEeTa, YacTO COYETAIOILIEecs C SHTE3UTAMHM, Ce-
poneratuBHOCTBIO 110 P® 1 AH®. [lockosbKy nmopakeHHe CyCTaBOB IMO3BOHOYHHMKA
MOXET OBbITh OTCPOUYEHO HA TOJibl, 00S3aTEIbHBIM KPUTEPUEM IUArHo3a B JIETCKOM
BO3pacCTe SIBJISETCS MOPaXKEHUE KPECTIIOBO-NOAB3IOIIHBIX cOouJieHeHnH. OIMHAKOBO
4acTO BCTPEYAETCS Y JEBOYEK U Y MAJIbYUKOB.

Haubonee panaumu nposisnenusimu FOAC sBisiercs apTpUT OJHOTO WM He-
CKOJIBKHMX MEepUPEPUIECKUX CYCTaBOB, OOBIYHO HIKHUX KOHEYHOCTEH, COUETAIOUIHIi-
Cs C DHTE30NATUSAMHU Yallle MATOYHBIX KOcTeld. CHCTEMHBIE MPOSIBICHUS BBIPAYKEHBI
MUHUMAaJbHO, HO MOXXET UMETh MecTo cyOdeOpmiibHas nuxopaaka. [Ipuznaku nopa-
YKEHUSI TIO3BOHOYHOT'O CTOJI0a OOBIYHO JIMOO OTCYTCTBYIOT, JIMOO C1ab0 BBIPAKEHBI U
Pa3BUBAIOTCSI TOJIBKO BO B3pOCIOM (PEIKO B MOJPOCTKOBOM) BO3pACTE, NMPUYEM HX
MIPOTPECCUPOBAHNE MTPOUCXOJAUT MEJICHHO U TUIHYHBIE PEHTI€HOJIOTUYECKUE U3Me-
HEHUs (POPMUPYIOTCS T03kKE OOBIYHOTO.

Yame (no 80% ciydyaeB) B AeOIOTE MOXKET OTMEYAThCS U30JIMPOBAHHBIN TEepu-
(dbepudecKkuil apTpUT UM U30JUPOBAHHBIN SHTE3UT. B 25% ciiyuaeB FOAC HaunHaer-
Csl C OIHOBPEMEHHOTO MOpakeHUsl nepudepruuecKux CycTaBoB U oceBoro ckenera. U
OUYEHb PEIKO C M30JIMPOBAHHOI'O BOBJICYEHUS B IMPOLIECC OCEBOrO CKEJIETA WIIM IJIas3.
Jis FOAC xapakTepHO OTHOCHTEIBHO JTOOPOKAUECTBEHHOE TEUEHHE C BO3MOXKHO-
CTBbIO MOJHOrO0 OOPaTHOTO Pa3BUTHS U CKIOHHOCTBHIO K JJIMTENBHBIM, B TOM YHUCIIE
MHOTOJIETHUM, PEMHUCCHUSM, HEAECTPYKTUBHBIM XapaKTepOM apTpuTa (32 HCKIOYEHU-
€M Tap3HuTa U KOKCUTA).

Yame 3a6051eBatoT NoApocTKU. Y 25-50% OOIBHBIX MOXKET pa3BUBAThCS yBe-
ut. Y 75% onpenensercas HLA-B27. Becerna orcyrctByer PO u AH®. XapakrtepHsl
00JIM B KPECTIIOBO-MOAB3OIIHBIX COWICHEHHSIX, 00U B MO3BOHOYHUKE BOCIAJIU-
TEJBHOTO XapakTepa, HaJIMYMe B CEMEMHOM aHaMHE3€ MEePEIHEro YBeuTa ¢ 00JEBbIM
CUHAPOMOM, CIOHAWIOAPTPONATUIl WM BOCHAIUTEIBHOTO 3a00J€BaHUs KUIIECYHU-
Ka.



73

Tybepkynez cycmasos. Y 80% OOIBHBIX MPOTEKAET B BUAE XPOHUUECKOTO MO-
HoapTpuTa. [lopaxaroTcs NpeuMyIlecTBEHHO Ta300epeHHbIE U KOJIECHHBIE CYCTaBBI.
Yamie 0oJiel0oT MalbYUKU U MY>KUMHBI. B mociieqHue rojpl 3HaUUTENHbHO BO3pOcia
yacToTa TyOepKyJie3a y JieTed, MpuYeM HEpeIKo MEPBbIM €ro MPOSBICHUEM, MUHYS
MOPAKEHUE JIETKUX, OBIBAET MPOIECC B CyCTaBaX, IMO3BOHOYHHMKE M B mMoukax. He-
CKOJIbKO MU3MEHUWJICS U XapakTep TeUeHUs TyOepKyJsie3a, OH MpUoOpes 4epThl OCTPOro
BOCHAJICHHUS.

TyGepkyne3nblii  mpolecc, MNPOTEKAIOMMA C€  MOPaKEHUEM  OMOPHO-
JBUTATEJIBHOIO amnmapara, IpOXOJUT HECKOJIbKO ctanuii. HavanpHas, npeaptpuruye-
CKasl, CTaIus XapaKTepU3yeTcsl HEMOCTOSIHHBIMY, Yallle NPy JBHKEHUH, OOJISIMU B CY-
ctaBe. C mepexoloM B apTPUTHUYECKYIO CTAIHIO PAa3BUBAETCS KapTHHA OCTPOrO BOC-
NaJeHUs B CYCTaBHBIX CTPYKTypax: pe3kasi 00JIe3HEHHOCTb, OTE€K, OTPAaHUYEHHUE JBU-
’KEHHUsI, BBINOT B CycTaBe. BBINOT U nepuapTUKYISIPHBIN OTEK Pe3KO MEHSIOT KOH(U-
rypanuio cycraBa. ¥ 00JpHOTO Hapyiaercd noxoaka. Ilpu nopaxenuu tazodenpeH-
HOT'O CyCTaBa OHA CTAHOBHUTCSI «yTHHOW», €CIIU MPOIIECC JBYX CTOPOHHUM WUIIU «IIPH-
naJarouuiny — Mpy NOPaXEHUU OJHOTO cycTaBa. Ha 3ToM ¢oHe ObICTpO MOSABISIETCS
aTpodust MblI sroguiel U 6eapa. Cneayer NOAYEPKHYTh, YTO Y IETEH MOXKET BO3-
HUKATh TaKXKe TyOepKyJe3HOe MopaxeHue no3BoHouHuKa (6one3ns IlorTta), npu kxo-
TOPOM OCHOBHOM crienn(pruecKuil mpoiecc no TUIMY Ka3€03HOT0 OCTUTA Pa3BUBAETCS
B TE€JI€ MO3BOHKOB: OBICTPO (POPMHUPYETCS UX CIUTIOIIMBAHUE MPEUMYIIECTBEHHO B
nepenHeM otaene. [103BoHKM Ha OOKOBOM PEHTIEHOIpaMM€ MMEIOT KIMHOBUAHYIO
bopmy.

Huddepenunansuas nuarHoctuka FOPA ¢ TyOepKyse3HbIM apTpUTOM HEPEIKO
IpEICTaBIsIET 3HAYUTeNbHblE TpyAHOCTH. Kpurepusmu auddepeHunansHoro aua-
rHO3a MOTYT OBITh yKa3aHMsI B aHaMHE3€ Ha TyOepKyJie3 B CEMbE, IOJOKUTEIbHAS
peakuuss MaHTy, HAJIMYME MUKOOAKTEpUHU TyOEpKyJie3a B CHHOBUAIBHOM KUJIKOCTH U
orpunarenbHbii PO. i1 yTOUYHEHMS AMArHo3a IPOBOJMTCS PEHTTEHOJOTHMYECKOE
HCCIIEJIOBAaHUE CYCTaBOB (MPU HEOOXOAUMOCTH - KOMITbIOTEpHAsi ToMorpadus cycra-
BOB) U apTPOCKOINYECKOE WCCIIEIOBaHHE ¢ OMOICHEl CHHOBHUAILHON OOOJOYKH H
xpama. B mpeaptputnyeckoit ctaanu TyOepKyIe3HOTO apTpuTa - Ha (poHE HOpMaIb-
HOM KOCTHOW TKaHW MOJKET BBISBISTHCA O4aroBas MEPECTpOMKa pUCYHKAa KOCTHBIX
Tpabekyn. B apTputudeckoil cTaguu — OMPEACNAIOTCS KpaeBble Ne(PEeKThl KOCTEH.
[To3xe oOHapyXKMBaeTCs OTrpaHMUYEHHAs KOCTHAs MOJIOCTh C HATMYMEM CEKBEeCTpa Ha
(doHe Cy>KEeHHUsI CYCTaBHOM IIEIN U U3bEEHHOCTH KOHTYPOB MOAXPAIIEBBIX CTPYKTYP
KOCTH.

Ocmeoxondoponamuu — 3T0 CaMOCTOSITENIbHASI TpyMIa 3a00JI€BaHUI CyCTaBOB y
JI€TeN M MOJPOCTKOB C JJIUTEIHHBIM TEUEHUEM U Yallle OJaronpuUsiTHHIM HCXOJIOM.
DTUOJOTUSl MAJIOU3BECTHA, HO YCTAHOBJIEHO, YTO B OCHOBE Pa3BUTHsI ATUX 3a00JieBa-
HUN JIGKUT aBaCKYJISIPHBIN (acenTHYeCKHil) HEKPO3 KOCTH M KOCTHOro mo3sra. Jls
OOJIBIIMHCTBA OCTEOXOHIPOMATHI JOKa3aHa WX HaCJeACTBEHHas mpupona (0ojie3Hb
[Inarrepa, 6onesnp Illefiepmanna—May, 6omnes3npb Ilepreca, 6ose3nnr Kemnepa II).
Kax npaBuiio, 3Ta rpymnmna 3a0oeBaHUI BBISBISETCS Y MAllUEHTOB C BHICOKMM YPOB-
HEM ME3CHXHMAJIbHBIX CTUIM, YKA3bIBAIOIIMX HA COCIMHUTEIbHOTKAHHYIO AMCILIA-
CTUYHOCTb, YTO MOJYEPKUBAET JU30HTOTCHETUYECKYIO MPUPOY OOJIBIIMHCTBA OCTe-
OXOHJIPOITATHH.
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B psnpe ciiydaeB TOpnuIHOE TE€YEHHUE MOHOOJIUIOapTpuUToB y nered ¢ IOPA
TpedyeT npoBeneHus: nuddepeHInanibHON TUarHOCTUKU ¢ 3TOW rpymnnoi 3abojieBa-
Hul. OCTEOXOHAPONATUU MOTYT IMPOTEKaTh C JIOKAJIM3AIMEN MaTOJIOTUYECKOro Mmpo-
1ecca B snuduse, anoduse, B TpyOUaTON KOCTU, B KOPOTKUX TPYOUATHIX KOCTAX WIIU
B CyOXOH/IPaJIbHOM CJIO€ CYCTaBHBIX CTPYKTYpP KOCTEH.

bonesns Kénura (F. Konig, nemenuxuii xupypr, 1832-1910; cunonum: pacce-
KaIOIIMM OCTEOXOHIPO3, OCTEOXOHAPUT pacceKaroluil) — 3ab0JeBaHue, XapakTepu-
3yIOLIeeCs] OTPaHMYEHHBIM CYOXOHAPATbHBIM HEKPO30M CYCTaBHOM MOBEPXHOCTH KO-
CTH Ta300€PEHHOTO WJIM KOJIEHHOTO cycTaBa. Yaiie Bcero BCTpedaeTcsi y MyKUUH B
Bo3pacte 15-30 ner. [Ipeapacnonararommm GakTopoM MOXKET ObITh TpaBMa WU JJTU-
TelbHasl (pu3MUecKas Harpys3ka Ha CycTaB. DTO NMPUBOJIUT K HAPYIICHUIO KPOBOCHAO-
KEHUS OTACJIBHOI'O Y4acTKa KOCTH, PACIIOJIOKEHHOTO IMOJ XPALIOM, J1ajiee pa3BHBa-
€TCS1 €r0 HEKPO3 U OTTOP>KEHHUE €r0 BMECTE C YYaCTKOM CYCTAaBHOIO XPsIla B MOJOCTb
cycraBa. Bo3HuKaeT Tak Ha3blBaemas «cycTaBHas Mblliby. [Iporecc oTrop:keHus
MPOTEKAET MEJJIEHHO, & Pa3Mep «CYCTABHOUM MBIIIN» MOXKET ObITh OT MPOCSIHOTO 3€p-
HBIIIKA 10 $hacosu.

B Hauane 3aboneBaHus, KOTJia HE MPOU3OILIO OTTOPKEHUS y4yacTKa TKaHU
Xpsillla OTMEYaeTCsl CKyAHOCTb €ro NposBiIeHU. B cycTaBe MOKeT oTMedaThCsl HEemo-
CTOsIHHasi 00JIb, MHOT/[A MOSBIIAECTCS BBINOT (CKOIUICHHE dKUAKOCTH B MOJIOCTH CyCTa-
Ba). C mporpeccupoBanueM 3a00jeBaHMs O0Jb MPUHUMAET OOJiee MOCTOSIHHBIM Xa-
pakTep, ycuiauBaeTcs mpu xoasoe. OTMeuaeTcsi TyronoJBUAKHOCTh B cycTase. [locre
TOT0, KaK y4acCTOK Xpslia OTIEIUIICS B MOJOCTh CYyCTaBa, MOKET BO3HUKHYTH OJIOKa-
Ja cycTaBa. JTO MPOUCXOJUT B pEe3yJbTaTe YHIEMJIEHUS OTOPBABIUErOCs ydacTKa
TKaHU MEX]y CyCTaBHBIMHU IOBEPXHOCTSIMH KOCTEH. DTO BBI3BIBAET 0OJb U PE3KOE
OorpaHUyeHue JBIKEeHUHN B cycraBe. CO BpeMEHEM Pa3BUBAIOTCS aTpo(us YeThIpex-
TJIaBOM MBIIIIBI Oespa u neopmupyommii aptpo3. Ha peHTreHonorn4eckux CHUM-
KaX Kakux-1u00 M3MEHEHUH, Kak MpaBujio, HeT. OCHOBHbIE MpPU3HAKU 3200JIEBAHUS
MOHO onpenenuts Ha MPT — 3HauuTENbHBIN BHYTPUKOCTHBIN «OTEK» MOPAKEHHOIO
y4acTKa KOCTU. BrociencTBuM BO3HUKAET OTBETHAs PEAKIUs CycTaBa B BHJIE CHHO-
BUTa (IIPUITYXJIOCTh, OTEK CyCTaBa) M yCHJIEHHs 00JIeBbIX oulyleHui. Jlanee otmep-
M y4aCTOK MBIIIENKA «OTBAJIIMBAETCS» OT OEPEHHOW KOCTH ¢ 00Opa30BaHUEM XOH-
JIPOMHOTO Tena («CYyCTaBHOM MBIIIINY).

Ha nepBoii craguy BO3MOKHO KOHCEPBAaTUBHOE JIeUeHHE (Ha3HAUEHUE COCYIU-
CTBIX IIPENapaToB, IPENapaToB yJAy4YIIAOIMNX MUTAHUE U BOCCTAHOBIIEHUE CYCTaBHO-
ro xpsia, (Gu3NoTEepanuu U HUCKIoueHus (usnueckoi Harpysku). Ecnm momoxu-
TEJIbHON AUHAMUKH HE OTMEYAETCS, TO MALMEHTY IPOBOJMUTCS ONEPATUBHOE JICUEHUE
— apTPOCKONNYECKAs TYHEIU3alHsl IOBPEKIECHHOTO y4acTKa M0/l ApTPOCKOMMYECKUM
KOHTPOJIEM U PEHTI€HOBCKUM MOHHUTOpHpPOBaHHEM. OJTHOBPEMEHHO U3 IIOJIOCTU CY-
CTaBa YJAJIAIOTCS XOHJAPOMHBIE Tena («MBIILKW»). B Oosee 3amynieHHol crtaauu 3a-
OoJieBaHUs, ¢ 00Opa30BaHUEM ydacTKa HEKPO3a, €MHCTBEHHBIM CIIOCOOOM, MO3BOJISI-
IOIMM pPaJUKaIbHO M3MEHUThH CUTYAIUIO, SABISIETCS 3aMEIIEHHE MOBPEKIECHHON KO-
CTH C XPSLIOM IyTEM MO3aUYHOU XOHAPOIUIACTUKH.

bonesnp Jlerra-KanbBe-IlepTeca (mau ocTeoxoHApomnaTHsi nu@u3a TOIOBKU
oenpa). 1o CyOXOHpAIbHBIN HEKPO3 Spa OKOCTEHEeHU dnudu3a roJoBku. bone3Hb
npakTrudecku ogHoBpeMeHHO (1909-1910 r.) onucana BceMu Tpemsi aBTopaMmu. Bbi-
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3bIBAETCSI MHOYKECTBOM NPHYMH, CPEIM KOTOPBIX BaKHEHILEW SBISIETCS HAcie.-
CTBEHHAsl NPEAPACHONOKEHHOCTh. [Ipeanonaraercs, 4To OHa 3aKIIOYAETCS B «Je-
(dbeKkTHOCTU» psiia OOMEHHBIX, TOPMOHAIbHBIX, OMOXUMHUYECKUX (akTOpoB. EcTb
JaHHbIE, YTO Yy AeTell ¢ Oose3Hbto Ilepreca oOHapykEHO BBICOKOE COAEp KaHUE Iie-
nouyHoM (ocdartasbl, Kanblys, HEOpraHuueckoro ¢gocdopa B CHIBOPOTKE KPOBH, a C
MOYOU BBIJIEISAETCS MOBBIIMIEHHOE KOJWYECTBO TNIYTAMHHOBOM KHUCJIOTBHI M MPOJIMHA.
3aboseBaHre BO3ZHUKAET MPEUMYLIECTBEHHO B Bo3pacTe 5-12 neT, Kak mpaBuiio, Imo-
pa)kaeTcsi OJIMH, Yalle MpaBblid, Ta300epeHHbIN cycTaB. Manbunuku 3a00J1€BalOT B 5
pa3 yamie aeBouek. [lepBbiMu cuMnTomamu 0OJI€3HU SBJSIOTCS 00JIb M XpOMOTa, 3a-
TE€M MPUCOEAUHSAIOTCS MPU3HAKU KOHTPAKTYPHI B Ta300€IpEHHOM CYCTaBe: paHHUE -
OTrpaHUYEHUE BHYTPEHHEW M Hapy>XHOW pOTallMd U OTBEJIEHUs, Oojiee MO3JIHUE -
orpanuveHue crudanus u npusencHus. [lpu nposenenun nuddepeHnnansHon aua-
rHOCTUKHU ¢ FOPA HCKIIOYMTENBHOE 3HAYEHNE UMEIOT PEHTTEHOJIOTMYECKUE NPU3Ha-
k1 1-i, To ecTb HauaabHOM cTaguu Ooje3Hu llepTeca, Tak Kak OT CBOEBPEMEHHOM
JUArHOCTUKH 3aBUCUT €€ UCXOJ.

1-a cragus Oose3nu Ilepreca xapakTepuszyeTcsi HEKpO30M T'y04aTOll KOCTH
anu(uU3a U KOCTHOTO MO3ra. JTa CTaJAus BbI3bIBAET HAMOOJBLINE TUATHOCTUYECKHE
TpyaHoCcTH. Ha peHTreHorpaMme B 3TOT NEpHOJ OOJIE3HU BBISBISIOTCS PACIIUPEHUE
Y YIUIOTHEHUE TEHEeW MATKUX TKaHEH, OKpyKaroUuux Ta300eIpeHHbI CycTaB, pacilu-
pEHUE TEHU KaIlCyJibl Ta300€IPEHHOT0 CyCTaBa BCJIEICTBUE CHHOBHTA.

B cBs3u ¢ oTexkoM — (popMupyeTcs pacIIMpEeHUEe MEXMBILIIEUHbIX IPOCTPAHCTB
MEXy CpEAHEH, MAJIOW ATOAWMYHOW W MOJAB3JOUIHO-MIOSICHUYHOW MblamMu. Pa3su-
BAETCsl OCTEONOPO3 KOCTeH Ta300€qpEHHOT0 CyCTaBa U COOTBETCTBYIOLIEH IOJOBU-
Hbl KOCTEH Ta3a, U3BWIUCTOCTh U HEPAaBHOMEPHOCTb XPSIIEBOW 3nudu3apHON Iia-
CTUHKH, HaJIM4YUE€ KPaeBOH y3ypbl Ha CMEKHBIX IMOBEPXHOCTIX 3MU(HU3a TOJOBKU U
meiiku 6espa B obnactu anuduszapHoil 30HbL. BeisBisercs ymiouieHue chpepuyecko-
ro KOHTypa 3nu(du3a U yBeINYeHNE BHICOTHI CYCTaBHOM 1IeH (CHHOBHT).

B xonue 1-i craguu B mapasnudu3apHoOi 30HE MIEUKH Oeipa MOTYT BbISIBISATh-
Cs Oyaru JECTPYKIMH, B 00JIACTU KOTOPBIX CIYCTSI BpeMs (POPMHUPYIOTCS KHUCTHI,
Hieiika yKOpauMBaeTCs, CTAHOBUTCS LIMPE, CyCTaB MPAKTUYECKU pa3pyliaeTcs. JTa
CTausl MOXET mpojoikaThes 4-6-8 mec. B Hacrosiiiee BpeMs JieueHHE 3TOro 3a00-
JIEBaHUA TOJBKO XUPYPrUYECKOE: YEM PAHBIIE, TEM JIYUILE UCXO/I.

bonesns Ocryna-lllngarrepa (ocTeoxoHaponaThsi OyrpruCcTOCTH 00JbIIeOepIio-
BOM KOCTH) BCTPEYAETCS MPEUMYIIECTBEHHO Y MabuuKoB 13-15 net. Ilocie moBbI-
meHHOW ¢u3ndeckoir Harpy3ku (Oer, Xxoap0a, mpucenanus) wim 0e3 BUIUMOUN TPH-
YUHBI TOABIISAIOTCA 00U B 00J1aCTH OyrprCTOCTH 0O0JIbIIEOEPIIOBOM KOCTH, YILIOLIE-
HUE U BBIOyXaHHUE Xpslla, JOKaJlbHas 00J€3HEHHOCTh NpHU Nanblanuu. PeHTrenosno-
TMYECKU OmpeJersieTcs (pparMeHTalus, pa3pbIXJIeHUE 30Hbl POCTA, YMEHbBIICHUE B
pasmepe anoduza OyrpucToCTH 00JIBIIEOEPIIOBON KOCTH.

OcteoxoHaponarus JajibeBuaHON Koctu ctombl (Kemnepa 6oie3nsb 1). Berpe-
yaeTcsa y JeTed B Bo3pacTe 5-12 neT, npeMMylecTBEHHO y Malnb4uuKoB. [Iponecc va-
e ABYXCTOpOHHUH. [louTn BHE3anmHO pa3BUBAETCsA aCENTUYECKUA HEKPO3 ryOuaToit
YacTU KOCTH, HO TPU ITOM COXpaHSETCs CTPYKTypa MOKpOBHOTo Xpsmia. PeOenka
OecrokosT 0011 B 00JIaCTH THUILHON MOBEPXHOCTH CTOIIBI, HEPEAKO OOJU yCHIIMBa-
I0TCSl HOUBIO. [locTeneHHo pa3BUBaeTCs XpOMOTa, €T XOIAT, ONUPAsCh HA HapyXk-
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HBIM Kpail crombl. Ha ypoBHE nanpeBUIHOW KOCTH TOSIBISETCS MPUITYXJOCTh 0€3
npu3HakoB Bocnasienusi. [Ipouecc npogomkaercs 8-12 mec. nHorna ao 2 ner. Baxk-
HbIM JIMATHOCTUYECKUM KPUTEPUEM CIYKUT PEHTICHOJOTMYECKas KapTHHA: B
Ha4yaJbHOM CTAIUM BBISBIAETCS OCTEONOPO3 C MOCIEAYIOIIMM YMEHBIICHUEM s/Ipa
OKOCTEHEHHUS J1aIbeBUAHON KOCTH, MHOT/Ia pUcoequHseTcs ee pparmenrtanus. B ne-
JIOM TeueHHe OO0JIe3HH OJIaronpUsATHOE M MPU CBOECBPEMEHHON MMMOOWIM3ALMM U
pasrpy3Ke CTOMbI MPOIECC 3aKAHUMBAETCS BOCCTAHOBIIEHUEM CTPYKTYPbI U (POPMBI
KOCTH.

OcTeoxoHaponaTHs TOJIOBOK IUIFOCHEBBIX KocTel (Kemnepa Gosesnp II). Bos-
HUKaeT B Bo3pacte 10-20 jeT, HeCKOJIbKO Yalle y I1eBOYEK U Y KeHIIUH. OOBIUHO IM0-
paxatrorcs rosioBku Il m III Meratap3anbHbix KocTel. bone3Hp pa3BuBaercs mocre-
NEeHHO, HaunHaeTcs ¢ Ooneit y ocHoBanus II-1II manbueB cTombl, yCHIMBAIOMIUXCS
npu xoap0e. B 3Tol 061acTv MOSIBASIOTCA OTE€K U MPUIYXJIOCTh. bOJNbHBIE XOASAT C
OTIOpPOM Ha MATKY, pa3rpyskas 3TUM MEepeaHUN oTael cTonbl. Hepeako B cBsi3M ¢ pas-
BUBAIOIIUMCS JIUM(PATUUECKUM OTEKOM MOXET MOSBUTHCS MPUITYXJIOCTh B 00JacTH
TOJIEHOCTOITHOTO CYCTaBa, YTO B MOCIEAYIOIIEM CIOCOOCTBYeT (GOPMHUPOBAHUIO Jie-
dhopmupyrOIIero apTpo3sa.

PeHTrenonornuyeckn XxapakTepHbl YIUIOTHEHHE U CHUKEHHE BBICOTHI T'OJIOBKH
TUTFOCHEBOM KOCTH, OHA MOKET MPUOOpeTaTh MATHUCTHINA PUCYHOK. B KOHEuUHOI cTa-
UK 3a00JI€BaHUS MTOJIHOTO BOCCTAHOBIICHHUS CTPYKTYPbI KOCTH OOBIUHO HE HabI0/1a-
eTcsl.

Knewesoti 6opennuos (natimckas b6one3us). BriepBeie 310 3a00J€BaHNE OMHUCA-
HO B 70-x roaax B ropoze Jlaitm (CILIA), koraa y nereit mocie 3KCKypcuu B Jiec Oblia
3apEeruCTPUPOBAHA BCHBIIIKA APTPUTOB, XAPAKTEPUIYIOIMIUXCS KOPOTKHUMHU PELU]IH-
BUPYIOIIUMH aTakKaMd aCUMMETPUYHOTO MPUITyXaHUs U OOJIC3HEHHOCTH B HECKOJIb-
KHX KPYHHBIX CyCTaBax, MPEUMYUIECTBEHHO KoJieHHbIX. Kak mpaBuio, 310 couera-
JIOCh C MPU3HAKAMU CUCTEMHOT0 3a00J1€BaHus, IPOSBIISIONIETOCS TOPAKEHUEM KOXKH,
B BUJI€ KOJIBIEBUIHON MUTPUPYIOIIEH 3pUTEMBI U XPOHUYECKOTO aTpOPUUYECKOTO aK-
pojepMaTuTa, WHOT/a HEBPOJIOTMYECKUMH HApYIICHUSMU (MEHUHTHUT, JHIEDaINT,
KpaHUaJIbHbIE HEBPUTHI, PAJAUKYJIOHEBPUTHI, MUEIUT) U TOPAKEHUEM CO CTOPOHBI
CEPJIEYHO-COCYIUCTON cucTeMbl (IU(PY3HBIN KapaUT, MOpaAKEHUE MPOBOIALIEH CH-
CTEMBI cepAla, IEPUKAPINUT).

Bo30yurenem naliMckoi 60s1e3HHM Npu3HaHbI 0oppennn. OcoOeHHOCTRIO 0Op-
penuii ABISETCS WX TEHOTHMHYECKOe (OMMCAaHO 8 TEHOTHUIIOB) M (DEHOTUITUYECKOE
pazHooOpasue, 4To OOYCJIOBIMBACT KIMHUKO-UMMYHOJOTUYECKUA MOTUMOPHU3IM
sToro 3abosieBanus. [lepeHocunky BO30OyAUTENST — KIICIIH, KOTOPbIE MOTYT OOUTATh
MPAKTUYECKU BO BCEX Teorpauueckux 30HaX, XOTsS CYIIECTBYIOT SHIEMUYECKHE
ouaru ¢ npeoOjagaHueM onpeneia€éHHON (peHoTUnrYecko rpynmnsl Ooppenuil. Cuu-
TaeTCs, YTO JAUM-apTPUTHI y JIeTE€H pa3BUBAIOTCSA Yallle, YEM y B3pPOCIbIX, CTPaJato-
UX JaiMckoit 0ose3Hbto. B HacTosiee Bpemsi 00ppesino3 perucTpupyeTcs npakTh-
YECKHU BO BCeX permoHax bemapycu.

[Ipu mposenennun auddepenumanbHoil nuarHoctuku ¢ FOPA BaxHO 3HaTh
MIPUOPUTETHBIE JIs TaUM-apTpUTa MpUu3HaKku. B paHHeMm nepuoje HaOmoaatTCs apT-
paJITHH, YTO SIBJISETCS YaCThIO OOIIEBOCHATUTEIHFHOTO CUHAPOMA (TIOBBIIICHUE TEM-
nepaTypsl Tena, 03H00, 3puTeMa, roJIOBHbIE 00JIM, MOTIUBOCTh U T.1.). CrycTs He-




77

CKOJIBKO JHEW (HeIenb WM Jake MecsueB!) pa3BUBaeTCA KOPOTKas aTaka MHTEPMHU-
TUPYIOIIETO MOHO- U OJINTOAPTPUTA KPYMHBIX WM CPEIHUX CYCTaBOB, Yallle KOJICH-
HbIX. ApPTPUT UMeeT AOOPOKAYEeCTBEHHOE TEUYEHHE, XapaKTepU3yIollleecs MOCTeneH-
HBbIM YJJIMHEHHEM WHTEPBAJIOB MEXIY aTakaMd U YKOPOYEHHEM IMPOJAO0KUTENIbHO-
CTH aTaK C MOCIEAYIOIIHUM BBI3IOPOBIEHUEM, HO TOJBKO Ha ()OHE Tepanuu OCHOBHO-
ro 3abosieBanusi. B mocnenHue roapl 4acTo perucTpUpyroTcs ciiydan (OpMUPOBAHUS
XPOHHYECKOTO 3PO3UBHO-/IECTPYKTUBHOTO CHHOBHUTA/apTPHUTA, YTO 3aTPyAHSET MPO-
BeJieHNe AuQdepeHnaibHON TMarHocTUKU Ooppenno3Horo aptputa ¢ FOPA yxe Ha
paHHMX cTaauax Oose3Hu. [IpakTuyecku 3TO CBUAETEILCTBYET O €ro OBICTPOM IpO-
IpPECCUPOBAHUM, PA3BUTHU 3PO3UBHO-AECTPYKTHUBHOTO apTHTa W TpaHcopmanuu B
IOPA (FOXA).

Jlnarno3 Ooppenno3a CTaBUTCA Ha OCHOBAHMM aHaMHe3a (YKyC Kiela), KIu-
HUYECKUX TPOSBIICHUM, XapaKTEPHBIX ISl TaHHOTO 3a00JI€BaHUs U PE3yJbTaTOB UC-
CJICIOBAHMSI TOCTYMHBIX OMOJIOTUYECKUX cpell (KpOBb, CHHOBHAIbHAS M CIIMHHOMO3-
roBasi )KMJIKOCTb) Ha aHTUTeNa K 6oppenusam, metoasl UOA, TTHP u ap.

[Ipu Goppenumo3ax omnpeAesieHHe YyBCTBUTEIBHOCTH K aHTHOMOTHUKAM BO30Y-
JUTeNeH, BBI3BABIINX 3a00JIeBaHNE Y KOHKPETHOTO MAallMeHTa, MPAKTUYECKU HE Tpe/I-
CTaBJISIETCS BOBMOXHBIM. B mpouecce pa3BUTHs U T€UEHUs JTalMCKOM OOJI€3HU TMpH-
3HaKU MHOUIIMPOBAHHOCTH UMEIOTCS Ha JIF000M CTaauu, B CBA3U C UeM, aHTUOMOTUKHU
MPUMEHSIFOTCS] Ha BCEX dTarax OOJIe3HH.

Borrelia burgdorferi uysctBurenbubl k 1edanocnopunam II, III u IV nmokose-
Hui (medypokcuM, 1nedTpuakcoH, nedoTakCuM U JIp.), TETPAIMKIMHAM, MaKpOJIU-
71aM, HEKOTOPBIM MOJYCHHTeTHYeCKMM mNeHunmumHaMm. Borrelia burgdorferi menee
YyBCTBUTEIbHBl K TCHUIWIIMHY, OKCAUWUIMHY, XJopamdenukony. Borrelia
burgdorferi ycTOWYMBBI K aMHUHOTIIMKO3WAAM, ITUIpodIoKcaluny, pudaMIUinHY,
TPUMETONPUM CyJb(oMeTOKca30ly. B HacTodiee BpeMs HET €QUHOIO0 MHEHHS O
MPOJOKUTETFHOCTH JICYCHUS B KaXKIOM KOHKPETHOM ciydae aisi 3(h(ekTHBHOTO
MPEIOTBPALICHHS IEPCUCTCHIIUN BO30YTUTEIIS.

Cunopom cenepanu308anHHOU cUnepmMoOUIbLHOCMU CYCMABOS.

DTO OAMH U3 TEX CUHIPOMOB, BKJIIOYas (UOPOMHUAIITHIO, KOTOPBIH JIETKO Mpo-
nyctuth. Okono 10% mronel BBIXOAST 3a MpeAesbl HOPMaIbHOW MOABHKHOCTH CY-
CTaBOB B CTOPOHY THNepIoABIKHOCTH. B cpennem y 10-15% Takux manueHTOB T'-
NepPMOOMIIBHOCTh HOCUT MATOJIOTHYECKHM XapakTep (Hampumep, cunapom Mapdana,
cuHApoM Dnepca-Jlanino, akpomeranus u Jap.) CKpUHUHT-KOHTPOJIEM [IJIsl Te€HEepau-
30BaHHOW TUIMEPMOOUIILHOCTH MOXKET ObITh MOAUGUIIMpOBaHHBIN cueT baiitoHa, 00-
JIETYaroInii ee JUarHOCTUKY:

1.Pasrub6anne mu3unia Ha 90 rpagycoB u 6ojiee (10 ogHOMY OajuTy C KaKIouh
CTOPOHBI).

2.IlpuBenenue OOJBIIOTO Majblia YE€pPe3 CTOPOHY M Ha3aj J0 CONPUKOCHOBE-
HUSI C IpeNIIeuybeM (110 OAHOMY Oajuly ¢ KaXJ0i CTOPOHBI).

3.Ilepepazrubanue nokreBoro cycraBa Ha 10 rpamycoB (o ogHOMy Oamty ¢
Ka)XJI0 CTOPOHBI).

4.Ilepepasrubanue kojieHHOTO cycTaBa Ha 10 rpamycoB u Goinee (MO OgHOMY
OaTy ¢ KaXKJ10i CTOPOHBI).

5.loTpoHyThCS JTaOHSAMU A0 ToIa, He crubast koJeH (1 6amn).
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MaxkcruManabHOE KOIM4uecTBO OamoB — 9.

Jlnarao3 runepMoOMIbHOCTH CTaBUThCA IIpH 6 U Oosiee Oaiax.

Dubpomuancus XapakTepu3yeTcs CIEAYIOINMU YepTaMu:

1.I170X0¥ COH, ¢ 4YyBCTBOM YCTAJIOCTH IPHU IPOCHITAHUY.

2.Henomoranue, COHJIMBOCTb.

3.Pa3apakuTesbHOCTb.

4.MHOX€CTBEHHbIE PErMOHaJIbHBIE 00, B TOM YHciie U 00JId B 0OJACTH TO-
3BOHOYHHUKA, HE YMEHBUIAIOIIMECS [TPU NPUEME aHATITETUKOB.

5.I'unepuyBCTBUTEIBHOCTh OMPENEICHHBIX TOYEK MpHU MajbHaluu (HIKHSA
yacTh MIEWHOTO OT/AEeNa MO3BOHOYHHUKA, CEpeMHA HAIOCTHOM MBIIIIbI, OOJE3HEH-
HOCTb MBIIIEYHOT'O BaJIMKa HaJ| TPANECIIMEBUAHON MbIIIIEH, O0JIe3HEHHOCTh B TOUKE,
Haxozsmelca Ha 1,0 cM aucranbHee JaTepajbHOrO HaJMBIIIENIKA, HUKHENOSICHUY-
HBI OTJEN MO3BOHOYHUKA, BEPXHEATOANYHAsE 00J1aCcTh, MEAMAIbHAs >KUPOBas I0O-
IyIIKa KOJIEHHOTO cycTaBa). ®uOpomMuanrus MoXeT ObITh IEPBUYHON (Hallle y KeH-
IIMH CPEJHEr0 BO3pacTa) U BTOPUYHOU Ha (hOHE pa3IMYHBIX PEBMATHUECKHUX 3a00J1e-
BaHUH, COMPOBOKIAIOIIUXCS OOJIEBBIM CYCTaBHBIM WM MHAITHYECKHUM CHHIPOMOM.
[TartenThI TPEOYIOT YIITYOJIEHHOTO 00CIE0BAHUSI.

JleyeHne BEHWIbHBIX AaPTPUTOB

Jleuenne FOPA 3aBucut oT popMbI 1 XapakTepa TeueHus 3a00IeBaHu.

Lenu Tepanuu:
- MOJIaBJICHUE BOCTIAINTENLHON M MMMYHOJIOTUYECKON aKTUBHOCTH TIpOIIecca,
- KyIIUPOBaHNE CUCTEMHBIX MPOSBICHUHN U CYCTaBHOTO CHHIPOMA,
- coXpaHeHue (PYHKIMOHAILHON CIIOCOOHOCTHU CYyCTaBOB,
- TIpeIOTBpAIICHUE WU 3aMEJICHHE JISCTPYKIIMHM CyCTaBOB, MHBAIMIA3AIUH ITaIlH-
€HTOB,
- TOCTM)KCHHUE PEMHUCCHH,
- TIOBBIIIICHUE KAYeCTBA JKU3HU OOJBHBIX,
- MUHUMH3a1Us T000YHBIX 3D PEKTOB Teparuu.

Peorcum

B nepuonabt o6ocTpenust 3a001eBaHusl CIEIyeT ONPAaHUYMBATH JBUTATEIBHBIN
pexum pedenka. [lonHas MMOOMIM3aIMs CYCTaBOB C HAJIOXKEHUEM JIOHTET MPOTHU-
BOIOKA3aHa, TaK KaK CIOCOOCTBYET Pa3BUTHUIO KOHTPAKTYpP, MBIIIEYHON aTtpodum,
yCYryOJEHUIO0 OCTEONOpP03a, OBICTPOMY PAa3BUTHIO AHKUJIO3A.

duznyeckre ynpaxHeHUs CIOCOOCTBYIOT COXPAHEHHUIO (PYHKIIMOHAIBHOU aK-
THBHOCTU CyCTaBOB. [lone3HBI €3/1a Ha BeJIOCHIEe, MIaBaHue, Mporyiaku. Hexena-
TeJIbHBI O€T, MPBIKKU, aKTUBHBIC UTPHI. PEKOMEHIYETCSl COXpaHATh MPSMYIO0 OCaHKY
Mpy X0/b0€ M CHUIEHUH, CIIaTh Ha JKECTKOM MaTpace W TOHKOW momymke. OrpaHu-
YUTh TICUXOAMOITMOHAIIbHBIE HATPY3KH, MPEObIBAHUE HA COJTHIIE.

Jleuebnas guskyromypa

HeoOxoanmer exxeTHEBHBIC YIPAXKHEHUS JIJIs1 YBEIHUCHUSI 00heMa JBUKEHUHN B
CycTaBaX, YCTPaHEHHS CrHOATENbHBIX KOHTPAKTYpP, BOCCTAHOBJIEHHUS MBIIICYHON
Macchl. [Ipu nmopaxkeHun Ta300€APEHHBIX CYCTaBOB — TPAKIIMOHHBIE MPOLEAYPHl Ha
MOPAXKEHHYI0 KOHEYHOCTh MOCJIE€ MPEABAPUTEIBHON KOHCYJIBTALMKM OPTONEAa, XOXK-
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JIeHHe Ha KOCTBUISIX. B mepuoj pa3BuUTHS KOKCHTAa M aCENTHYECKOTO HEKpOo3a Tazo-
OepeHHBIX CYCTaBOB NEpEABMKEHHE MaleHTa 0e3 KOCThUIEH MPOTUBOIMOKA3aHO.
JleueOHast GpU3KyNIbTYpa NPOBOJAUTCS B COOTBETCTBUM C MHAUBHUAYaJIbHBIMU BO3MOXK-
HOCTSIMU TAI[MEHTA.

Jluema

Pekomennyetcst ynotpeOieHrne MUK ¢ MOBBIIIEHHBIM COJIEP)KAaHUEM KabIUs
u BuTamMuHa D s nmpodunakTuku ocrteonopo3a. Y MalMEHTOB ¢ cUHApoMoM Ky-
IIMHTA 11eJeco00pa3Ho OrpaHUuEHUE MOTPEOJICHUs YIIIEBOAOB U KUPOB, IPEIMOUTH-
TeJbHa OEJIKOBas IHETA.

[Toka3zaHus K TOCIIUTAIN3ALUN:

- Pa3BUTHE CHCTEMHBIX TIPOSBICHUN (JTMXOPaaKa, TOPAKEHUE CEP/IIIa, JIETKHX).
- BBIpKEHHOE 000CTPEHUE CYCTaBHOTO CUHIPOMA.

- 10100p UMMYHOCYTIPECCUBHBIX MPENapaToB.

- orcytcTBHE 3 PekTa npu aMOyIaTOPHOM JISYEHUU 00O0CTPEHUSI.

- MPUCOCANHCHUE HHTEPKYPPEHTHOU HH(PEKITNN.

- HaJIM49e COMHEHHUH B IPABHJILHOCTH YCTAHOBJICHHOTO JHArHO3a.

CornacHo kiaccuuKanuy, TPUHIATON Ha 5-M 3aceqannu MexayHapoJHON -
ru no 6oprde ¢ peBmatuzmom BO3 (1993 r.), Bce mpoTUBOpPEBMATUUECKUE JIEKAp-
CTBEHHBIE CPEJCTBA MOAPA3NEIAIOTCS Ha MOAM(PHUIMPYIOIMINE CUMITOMEI 3a00ieBa-
HUs, MOIU(DUIIMPYIONINE TeUeHHE 3a00JIeBaHUS M KOHTPOJIMPYIOIUE TeueHue 3a00-
neBanus. C yuyeTom 3To# KiacCuPpUKAIMKA K CUMIITOM-MOIA(PHUITUPYIONIUM TIPOTHUBO-
PEBMATUYECKUM CPEJCTBAM OTHOCST HECTEPOUIHBIC MPOTUBOBOCIAIUTEILHBIC Jie-
kapctBennbie cpenctBa (HIIBJIC) u rmokokoptukoctepouasl (I'KC). K Gomne3ns-
MOAUGPUIIUPYIOIIUM MPOTUBOPEBMATHUUECKUM CPEICTBAM OTHOCSTCS Oa3uCHBIE Tpe-
naparbl — IIMTOTOKCHYECKUE (METOTpeKcar, mukiopochamus, XJiaopamOyuia) u He-
[IUTOTOKCHUYECKHE (aHTUMAJISIPUNHBIE TIpenapathl (Jearui, TIaKBeHWI), Ccylibdaca-
na3uH, Jl-menunuiaMuH, conu 3050Ta). [Ipu nedennn 10BEHUIHLHOTO PEBMATOUIHO-
ro apTpuTa NPAKTHUYECKH HE HCIOJIb3YIOTCA CONH 30J10Ta, [[-MeHUInIIaMiuH U XJIO-
pamMOyIIIII B CBA3H C HU3KOW 3(PPEKTUBHOCTHIO U 3HAUMMBIMH TOOOYHBIMH 3P deKTa-
Mu. Hu ouH U3 CyIIEeCTBYIOIIMX COBPEMEHHBIX JIEKAPCTBEHHBIX CPEJCTB B IMOJIHOM
Mepe JOCTOBEPHO HE MPENOTBPAILIACT Pa3BUTHE KOCTHOU JIECTPYKIMHU, B CBSA3H C YEM
HET HU OJIHOTO TpernapaTa, KOTOPbI MOKHO ObLIO OBl OTHECTH K 00JIE3Hb KOHTPOJIU-
pYIOILIEH Ipynie aHTUPEBMATHYECKUX MpenapaTtoB. OHAKO, B peBMaTosoruu ¢ 1994
I. YCIEIIHO HCMOJb3YIOTCI T€HHO-UHXKEHEPHbIE OHOJOTUYECKUE JIEKAPCTBEHHBIC
cpenctBa (I'MBJIC), HanpaBiieHHbIE Ha KJIIOYEBBIE MEXAHU3MbI IPOrPECCHUPOBAHUS
PEBMATOUIHOTO apTpUTa — MPOBOCHAIUTEIbHBIE ITUTOKMHBI, Takue Kak (akTop
Hekpo3sa omyxonei (PHO), unrepneiikun-1 (MJI-1), uarepneiikun-6 (MJI-6) u apy-
rue.

B nacrosimiee Bpemsi B neuennn KOPA ucnonbs3yeTcsi arpeccuBHas TakTUKa B
camMoM Hauvasie 6osie3nu (2-3-4 mpenapara uiid MEeTO/Ia UX BBEACHHUS, C TIOCIEAYIOIICH
OTMEHOM 710 0JTHOTO 0a3MCHOTO Mpemnapara nojjaepkanus). B coyuyae TouHoit mocra-
HOBKHU JIMartosa mporpeccupyromiero Teuenus FOPA, tepanust nomkHa ObITH «orie-
pexaromein», T. €. BKIoYaTh B ce0s «0a3uCHBIe» CPEACTBa, BIUSIOLINE Ha Iporpec-
cupoBanue. Tepanus mo0bIX GOpM apTPUTOB JOJKHA OBITh KOMIUIEKCHOW M BKJIIO-
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4aTh OPTOINEOUYECKAEC W PEaOWIMTAIMOHHBIE MEpPONPHAITHS, KOTOPHIC CIEIyeT
HayaTh B CTALMOHAPE U MPOJOJIKUTH B COOTBETCTBYIOIIEM CAHATOPUU U HA IOMY.

HIIBJIC sBnsroTcs OJIHOM M3 HanboJjiee BOCTPEOOBAHHBIX TPYIMIl JIEKAPCTBEH-
HBIX CPEJCTB, KOTOPhIE HAIIUITM CBOE HMIMPOKOE MPUMEHEHHE B PA3IMYHBIX 00JIACTIX
MEIUIMHBI OJarojaps YHUKaJIbHOMY COYETAHHIO MPOTHBOBOCHAIMTENIBHOIO, Kapo-
MTOHKAIOIIETO U aHAJIbI€TUYECKOTO JEHCTBHS.

Cnenuduxoit ncnonszoBanus HIIBJIC npu FOPA sBisieTcs HEOOXO0AMMOCTh
JUTUTEIIBHOTO, YaCTO MHOTOJIETHETO, PETYJISIPHOTO MPUEMA JIEKAPCTBEHHBIX CPEICTB,
Ha (JOHE KOTOPOTO MOMHUMO TOJIOKUTEIBHBIX MOTYT BO3HUKATh OOOYHBIC 2(PHEKTHI.
B nensx tepanuu s manueHTa HE0OXOAUMO MOA0MpaTh HanOosiee 3P hEeKTUBHBIN
rpenapar ¢ HauIydlIe NepeHOCUMOCThI0. M3BECTHO, YTO MPOTUBOBOCHATUTEIbHBIN
ah(dexT oTcTaeT Mo BpeMEHU OT aHaibresupytromero. O6e3001uBaHNE MPOUCXOTUT
y)K€ B TIEpPBbIC Yachl MOCJIE MPUEMa, B TO BpeMs, KaK MPOTHBOBOCTAIUTEIBHBIN d(-
dbexT mosiBigeTcs ToJbko Ha 10-14-if neHb MOCTOSIHHOTO, PETyJISIPHOrO Mpuema
HIIBJIC, a npu Ha3Ha4eHUM HAIPOKCEHA U MEJIIOKCHKaMa €llle Mo3aHee — Ha 2-4-if
HEeJelIe mpueMa.

Jleuenne HEOOXOMMO HAYMHATHh C HAUMEHBIIEH J03bI, IPU XOPOIIEH MepeHo-
CUMOCTH 4uepe3 2-3 Hs J03y MOXHO IOBBICUTH. [Ipy mIMTENEHOM KypCOBOM IpHUEME
HIIBJIC npunumarot nocine enpl. 1locne npuema HIIBJIC B Teuenue 15 munHyT *Ke-
JATEIBbHO HE JIOXKUTHCA B LEsAxX npoduiakTuku 330daruta. Bpems npuema nekap-
CTBEHHOI'O CPEACTBA MOXKET OIPEICIATbCI BPEMEHEM MAKCHUMAJIbHO BBIPAKECHHOU
CUMIITOMATUKA C YYETOM XpOHO(ApPMaKOJIOTHH KOHKpPETHOro rmpenapara. [lpu
YTPEHHEW CKOBAHHOCTH II€JIECO00pa3eH Kak MOXKHO Oojiee paHHUM MpueM OBICTPO
BcachiBarommxcss HIIBJIC unm Ha3HaueHWE HAa HOYb JJIMTEIBHO ACHCTBYIOIIMX Ipe-
MapaToB.

Baxxno momuuth, uro HIIBJIC oka3biBalOT TOJBKO CUMITOMATHYECKUU (-
dekT, He BIMsIS Ha maToreHes 3adoyeBanus. OHA HE CIIOCOOHBI PUOCTAHOBUTH TPO-
IPECCUPOBAaHUE PEBMATOUJIHOTO MpOIEecca, MPEAOTBPATUTh pa3BUTHE Aedopmaiuii
cycraBoB. OmHako obnerdenue, kotopoe npuHocat HIIBJIC, o6bsacHSIET mmMpoKoe uxX
MpUMEHEHNE y JeTeH ¢ PEBMATHUYCCKUMU 3a00JIEBaHUSIMU, OCOOCHHO BO BpEMS TPO-
BesleHUs au¢depeHITManbHON TUATHOCTUKYA FOBEHWJIBHBIX apTPUTOB, MPH MOAOOpPE
0a3uCHON MPOTUBOPEBMATHUECKOMN TEpaNuu, BO BpeMsi 000CTPEHUN CYyCTaBHOTO CHH-
apoma. IIpu nocTrKeHUn CTOMKOW KIIMHUKO-1a00paTOPHOM peMuccuu He0OXO0IMMO-
CTHU B IpoaoJkeHuu ucnosib3oBanus HITBJIC wer.

Ta6muma 7 — HIIBJIC, ucnonb3yemble B JETCKOM MPAKTUKE, M PEKOMEHTyEMBbIE 03I

JlexkapcTBeHHOE Jo3a, Mr/kr B cyTku | MaxkcumaibHas cy- | KpaTtHocTs npueMoB
CpeacTBO TOYHAas a03a (Mr)
Jluknodenak HaTpus 2-3 100 2-3
HNunomeranimua 1-2 100 2-3
Hampoxcen 15-20 750 2
[Mupoxcukam 0,3-0,6 20 2
No6ynpoden 20-40 800-1200 2-4
Humecynun 5 250 2-3
MoBaiuc 0,3-0,5 15 1
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OcHoBHBIM HeratuBHbBIM jAeiictBueM Bcex HIIBJIC sBnsieTcss BBICOKMI pHUCK
Pa3BUTHS HEXKENATEIbHBIX PEAKIIMI CO CTOPOHBI KETYIOYHO-KUIIEUYHOro Tpakra. K
no0o4YHbIM 3 dexTaM AaHHOW TPYIIbl JIEKAPCTBEHHBIX CPEICTB TAKKE OTHOCST
HapyleHus QYHKIUU eYeHH, TOYEK, FEMATOJIOTMUECKHUE, AIJIEPTUYECKUE PEAKIINU U
np. Ipodunakrrka ractponatuii, Bo3Hukaromux npu npumenennn HIIBJIC, sBuset-
cs OJTHOM M3 HamOosee aKTyaJIbHBIX MPOOJIeM OE30MacHOCTH IMPUMEHEHHUS Ipernapa-
TOB 3TOM rpynmnsl. OHa 3akitouaercs B 3aMeHe HecellekTUBHbIX HIIBJIC na 610karo-
pbl ukiiookcurenassl (L{OT') 2, a Takke B UCIOIB30BaHUU aHTHUCEKPETOPHOU Tepa-
MHH.

B cBete mocnennei nHpopManuu 0 MOOOYHBIX JEHCTBUSAX M IelaTOTOKCHYHO-
ctu HIIBJIC He pexomenayeTcs Ha3HAu4aTh MX JETSIM B Ka4eCTBE 0a3MCHBIX Ha MPO-
JOJDKUTENbHBI niepros BpemeHu. Monotepanuto HIIBJIC crnenyetr nmpoBOAUTH HE
Oonee 2-4 Henenb, TO €CTh JI0 MMOCTAHOBKHU JIOCTOBepHOTO auarHo3a FOPA, mocne ye-
ro Ha3Haydaercs MetoTpekcar. llenecoobpa3HO MpUMEHEHUE CENEKTUBHBIX MHTUOU-
topoB LIOI'-2 (Humecynun, Meaokcukam). [leTsm crapiie 5 jieT B KauecTBe mpernapa-
TOB MEPBO JINHUU HA3HAYAIOTCS JHUKIO(EHAK UM HAPOKCEH.

['IOKOKOPTUKOCTEPOUABl 00J1aJal0T MOUIHBIM MPOTUBOBOCHATUTENBHBIM (-
dbexTom, moaarisisa Takue ¢akTopbl B matoreHese FOPA, kak mpoBocHalUTENbHBIC
uurokunsl (UJI-1, NJI-6, ®HO) u ¢akropsl pa3Butus uMmyHHoro orsera (MJI-2 u
NJI-2-penentopsr). UmmynocymnpeccuBHoe Bozaeiictue I'KC ocymectisiercs: Oma-
roJiaps BIMSHUIO KaK Ha KJIETOYHBIE PEAKIMU, B YACTHOCTH Ha T-TMMMOIUTHI, TaK U
Ha CUHTE3 UMMYHOTJIOOYJIMHOB, T.€. HA TyMOpPaJIbHbIM UMMYyHUTET. HecMoTps Ha Bce
cBou aoctouHctBa 'KC nMeroT cepbe3Hble MOOOYHBIE NEHCTBUS, YTO B MOCIECAHUE
roJibl OTPaHUYMBAET UX UCIIONb30BaHue B yeueHnn FOPA. B Hacrosmee Bpems uc-
MOJIB3YETCSI B OCHOBHOM 2 TMpernapara — NPeAHU30J0H U METUINPEAHU30JI0H (METH-
npen, comomenpoi). Oda npenapara o61aJal0T Kak MPOTUBOBOCHANIUTEIbHBIMH, TAK
1 UMMYHOcynpeccuBHbIMU cBoMcTBamu. lIpumenenne I'KC mns nepopanbsHOro npu-
¢Ma B KauecTBe MpenaparoB MEPBOTO psAaa s JIEYeHHUS OOJIbHBIX C CUCTEMHBIMH, U
0coOeHHO c cycTaBHbIMH Bapuantamu HOPA, HenenecooOpaszHo. He xenaTenbHO
HazHadatb ' KC getsm 10 5 net (m 0cobeHHO 10 3 JieT), a Takxke B penyOepTaTHOM
Bo3pacte. Haznauenue ['KC MoxeT NpuUBECTH K MOJHOM OCTAaHOBKE POCTa U IMOAaB-
JIEHUIO TyOepTaTHOrO POCTOBOro ckauka. B ciydyae nasnauenus ['KC noza npennu-
30J10Ha He JoykHa npeBbimats 0,2-0,5 Mr/Kr/cyT, a cyTouHas 1o3a — 15 mr.

B nocnennne rogel yame Bcero I'KC ncnonb3yroTcs B BUIE KYpPCOB ITYJIbC-
Tepamnuu, KOTopas MoJpa3yMeBacT BHYTPUBEHHOE KalelbHOE BBEICHUE OOJNBIINX 7103
I'KC 1 pa3 B nenb B TeueHue 3 nHeu. Y nerer myJibCc-Teparnus NPOBOAUTCS U3 pacue-
ta 10-15 mr/kr (ue Oonee 500 mr) B TeueHue 3-5 mHell B yObIBaroOIIeH JT03HPOBKE.
[Ipenapar BBoAAT KameabHO B 200 M (U3HOJIOTMYECKOTO PAcCTBOpPA C renapuHOM
(50-75 en/xr maccel) 1 pa3 B CyTKd B yTpeHHHE Yachl. IToT Metoa BBeacHus I'KC
ObIcTpO (B TeueHHe 24 4acoOB) MOAABIISIET aKTUBHOCTh BOCTIAJIMTEILHOTO MPOIECCca U
KyIUPYET OCHOBHBIE KIMHUYECKHE CUMIITOMBI 3a0osieBanus. Emie omHuM mpeumy-
IIECTBOM JIaHHOTO METO/a SIBJSIeTCsl OBICTpOE BBIBEICHUE Ipernapara, KpaTKoBpe-
MEHHas CyIpeccHs HaJIOYEYHUKOB, BOCCTAHOBJICHHE UX (DPYHKIMU Yepe3 4 Hellemu.

[Tpu npoBeaeHNH MyJIbC-TEPAMKU MOTYT Pa3BUThCS TPaHC(PY3HMOHHBIE HEXKEa-
TEJIbHbIC SABJICHUS:
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- IOBBILIIEHUE apTEPUATIBHOTO J1aBJICHNUS;

- TUNIEPTIINKEMUSL;

- IOKpPaCHEHHUE JIULA;

- TOJIOBHAs 00J1b, TOJIOBOKPYKEHUE;

- UI3MEHEHUE BKYCa;

- cep/ieOueHue;

- slipopusi.

JlnurensHoe HeonpasnanHoe npumeHenue [I'KC conpoBoxaaercs: pa3BUTHEM
TSDKEIIBIX TTOOOYHBIX 3(PHEKTOB:

- 33/IEP’KKOM POCTa U MOJIOBOTO Pa3BUTHS,

- pa3BUTUEM TSDKEJIOr0 CTEPOMIHOTO OCTeonopo3a (Haubosiee BBIPAXKEH B
IPYAHOM U IOSCHUYHOM OTJENaX MO3BOHOYHMKA, IPOSBIIIETCS CHU)KEHHEM BBICOTHI
T€J IO03BOHKOB, KOMIIPECCUOHHBIMHM IIE€PEIOMaMH, COIPOBOXKIAETCA CUMIITOMaMHU
CHIaBJICHHS KOPEIIKOB CITMHHOTO MO3ra),

- 000CTpeHUEM XPOHUYECKON HH(PEKINH,

- pa3BUTHEM 3pO3UM M S3B B CIM3UCTON O0OJOUKE KENTyIOYHO-KUIIEYHOTO
TpakTa,

- IOBBIIIIEHUEM apTEePUATBLHOrO IABJICHHUS,

- Pa3BUTHEM OXXHUPEHHUS (MMEET XapaKTEpHbIE YEPThl — JIYHOOOpa3HOE JIUIIO,
OTJIOXKEHHE JKMpa Ha I1Iee, ITPY/IU, )KUBOTE, CTEPOUHBIN «TOp0O», aTpO(Us MBIIIL] PYK
U HOT),

- HAPYLIECHUSIMU TICUXUKH,

- KOXXHBIMH M3MCHCHUSAMHU (TUIEPTPUXO03, THOWHAS MH(EKIHS KOXH, CTPHH,
TpaBMaTu3aIsl KOXKHU, TpyOble pyOIlbl, YXYIIICHUE 3a)KUBIICHUS paH, CTEPOUJIHBIE
yTPU HAa JIUIIE U TYJIOBHIIIE),

- Pa3BUTHEM 3aTHEKAIICYJIbHON KaTapaKThI.

[Tosromy HazHauenne ['KC npu FOPA BHYTph TOMKHO MPOBOAUTHCA IO CTPO-
UM mnokazaHusiM. TeM He MeHee, npu Tsxensix dhopmax FOPA, yrpose mis xu3Hu
pebeHKa Ha3HAYaloT NPEIHU30JI0H BHYTph. Bricokue 10361 npeanu3zonona (oomnee 0,6
MT/KT/CyT) KyIUPYIOT OCTPOBOCTIATUTEILHBIE H3MEHEHHUS B CyCTaBaX, KOHTPOIUPYIOT
AKTUBHOCTb CUCTEMHBIX NPOsABICHUN. OJHAKO CHUKEHHE O3Bl IPEAHU30JIOHA U €r0
OTMEHA, KaK MPaBUJIO, PUBOAAT K 000OCTPEHUIO 3a00J€BaHns. A MOBTOPHOE Ha3Ha-
YeHUE MPEIHU30JI0HA B MEPBOHAYAIBHOM /103€ y OOJBIIMHCTBA MALMEHTOB YK€ He-
JOCTATOYHO 3(PHEKTUBHO.

B cBs13u ¢ BbIIEN3I0)KEHHBIM NTOKa3aHueM K HazHadueHuto ['KC mia nepopainb-
HOTO TpHema sIBJIseTCs TOJIbKO HedhdexkTuBHOCTH BHyTpHuBeHHOro BBeneHus ['KC,
MMMYHOCYIIPECCUBHBIX M OMOJIOTUYECKHX JIEKAPCTBEHHBIX CPEICTB B KOMOWHAIIMH
uiu 6e3 BHyTpuBeHHOro BBeaeHus ['KC.

B ciyuyae naznauenus ['KC nepopaiibHO 1032 MPEIHU30JI0HA HE JOJIKHA Ipe-
BbImate 0,2-0,5 Mr/kr B CyTKH, CyTO4Has J103a — 15 Mr. MakcuMaibHas J103a o/ KHA
NPUHUMATHCSA HE OoJiee MecsIla Mociie AOCTIXKEeHUs peMuccud. B nanmpHeiimeM n03a
I'KC nocteneHHo CHUXKAETCS 10 MOAACPKUBAIOIICH MO CXEME C MOCIEAYIONIEH OT-
MEHOM.

Cumxenne 1036l ['KC nomxHO 06T MeaneHHbIM. CKOPOCTh CHMXKEHHUS 3aBH-
CUT OT UCXOJHOW CYTOYHOU A03bI: A0 15 Mr mpeaHu3oioHa CHUXKAKOT 1o 1,25 mr 1
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pa3 B 3-4 nus, ¢ 15 mr no 10 mr — o 1,25 mr 1 pa3 B 5-7 nueit, ¢ 10 mr go 5 mr —
aNbTEPHUpPYIOIIEE CHUKEHUE (IO YETHBIM JTHAM PeOCHOK MPUHUMAET MPEIHU30JI0H B
MCXOJTHOW JI03€, 10 HEYCTHBIM — Ha 1/8 TaOJeTKM MEHBIIIE; TAKOH PEeXKUM MPUEMa CO-
XpaHseTcs B TeueHue 7-10 mHel; mpu OTCYTCTBUU CHHApOMa OTMeHbI 1/8 TabiaeTku
MO>XHO OTMEHHTB; B TeueHue ciaenyromux 7-10 qHeil pebeHOK NpUHUMAET MOCTOSH-
HYIO 103y MPEJHU30JI0HA), C 5 MT' U JI0 MOJHOW OTMEHBI — AJIbTEPHUPYIOIIEE CHUMKE-
Hue (MO YETHBIM JHSM PEOCHOK MPUHUMAET MPEAHU30JIOH B MCXOJIHOM /103€, MO He-
YeTHBIM — Ha 1/8 TabeTKH MeHbIIE; TAKOH PEXHMM MPHEMa COXPAHSICTCS B TCUCHHUE
14 nmHeit; mpu OTCYTCTBUU CHHApPOMA OTMEHBI 1/8 TabJIeTKH MOXXHO OTMEHHTH; B Te-
YeHHe cenyromux 4Heenb peOeHOK MPUHUMAET OCTOSTHHYIO 103y MPEIHU30JI0HA).

[IpoTuBOMOKa3aHa OTMEHA MPETHU30JI0HA B Te€UEHUE 2-4 MECAIICB Y TAIMEHTOB
¢ cuctreMHbiM FOPA, nonyuaBmmx ero B no3e 1 Mr/kr u Bbimie. /{03y MOXXHO Hadu-
HaTh MEJJICHHO CHIKATh TOJIbKO Ha (JOHE YCTpPaHEHHUS CHUCTEMHBIX MPOSBICHUN U
KJIIMHAYECKH 3HaYuMOro 3¢ dexra Tepanu MMMYHOETPECCAHTAMU JIITUTENbHOCTHIO
He MeHee | mecsna.

He pexomenayercs naznauath ' KC netsim B Bo3pacte A0 S et (oco6eHHo 10 3
JeT) u B npemyoepratHoM Bo3pacte. Haznauenue ['KC B 1aHHOM cityyae MOKET MpuU-
BECTU K IMOJHOW OCTAHOBKE POCTA U MOJABICHHIO TyOEepTaTHOTO POCTOBOTO CKAYKa.

CHmwxeHue 7036l U OTMEHA MPETHU30JI0HA, KaK MPaBUIIO, COMPOBOXKIAKOTCS
Pa3BUTHEM CHHJpPOMAa OTMEHBI ¢ OOOCTPEHHEM KIMHMYECKUX MPOSBICHUA U TMOBBI-
HIeHHeM J1ab0paTOpHOIl aKTUBHOCTH, OCOOCHHO y MAallME€HTOB, JUIMTEIBHO €ro IMOoJIy-
yaBmux. CHHIPOM OTMEHBI MPOSIBISIETCS MHAITHSMU, ApTPAITHUSIMU, MBIIICYHOM
IPOXKBIO, JINXOPAIKON, TOITHOTOM, PBOTOM, AEIIPECCUEH.

OT0 sIBJICHUE MOXHO MPEJOTBPATUTHh OJHOBpeMeHHbIM BBenieHueM ['KC BHYT-
pucycraBHo. JlokansHas Tepanust ' KC ObicTpo KynupyeT BocaluTeIbHbIE U3MEHE-
HUSI B CyCTaBaX, COXpaHsAeT UX (PYHKIIMOHAJIbHYIO aKTUBHOCTh. braromaps ux cu-
cteMHOMY 3(exTy cHmKaeTcs 001as BOCaTuTeNlbHas aKTUBHOCTh 3a00IeBaHUS U
AKTUBHOCTh CHCTEMHBIX IPOSIBICHUH, KyMUPYIOTCS BOCHAIMTEIbHBIE W3MEHEHUS B
HE MYHKTUPYEMBIX cycTaBax. JlJi1 BHYTPUCYCTaBHBIX HHbEKIUI Hcnob3ytores ['KC
MPOJOHTHPOBAHHOTO JACUCTBUS: METHIIPEIHNU30JIO0H U AUTIPOCTIaH — KOMOMHUPOBAH-
HBIM Tpemnapar, coaepKanuii ObICTpoaeiCcTBYoNy0 (OeTamerasona mudocdar) u
JUTMTEIIHO JCHCTBYIONIYI0 (OeTaMeTa3oHa AMIPONMUOHAT) cocTaBistomue. IhdexT
ot BHyTpHcyctaBHOro BeeneHus ['KC coxpansercs B Teuenue 6 Henenb. B kpynHble
CycTaBbl BBOAMUTCS 1-2 M1 aunpocnana, a B cpeanue — 0,5 mut. He crienyer 3a0biBaTh,
yTto JiokasibHOe BBeleHue ['KC maer u cucTemMHBId TPOTHBOBOCHAIUTENBHBIA (-
¢dekTt. KpaTHOCTh BBEJIEHUS B OJMH CyCTaB OOBIYHO HE MPEBBIIIAET 2-3 pa3a B roj He
yaiie yeM 1 pa3 B mecsil. [locie BBeieHrsa HEOOX0UM MOKOM CycTaBOB He MeHee 48-
72 4.
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Tabmuma 8 — lo3sl 'KC ninis BBeieHus B CycTaBbl

Cycrasbl IIpenapar (n103a)
Kpynzeie MerunnpeanusonoH (1,0 mn — 40 mr)
®  KOJICHHbIE Beramerason (1,0 mu — 7 mr)
e  IIICUYECBBIC
®  TOJICHOCTOITHEIC
Cpennue Metunnpeaan3onos (0,5-0,7 mu — 0-28 mr)
®  JIOKTEBBIE beramerason (0,5-0,7 mu — 3,5-4,9 mr)
e  JTy4ye3aIsICTHBIC
Menkue Metunnpeaauzoinos (0,1-0,2 mi — 4-8 mr)
e  MexdQallaHTOBbIE beramerason (0,1-0,2 M — 0,7-1,4 mr)
e  MmsACTHO(ATAHTOBBIC

He pexomeHayeTcss BBeACHHE B Ta300CAPCHHBIC CYCTaBbl (MOTYT CIIPOBOIIMPOBATH W/HIM YCHJIHTH aBACKYJISIPHBIN
HEKPO3 TOJIOBOK OCIPCHHBIX KOCTEH)

[IpoTuBonoka3anus K jokainbHoOU Tepanuu ['KC:
- JJOKaJIbHAsl WJIM CUCTEMHAasi HHPEKIuS;
- BBIp@)KCHHAs! KOCTHAs AECTPYKLIHS;
- BBIPQXXEHHBIA OKOJIOCYCTaBHOM 0CTE0NOPO3;
- CJIOKHBIN TOCTYII K CYCTaBYy;
- 1aTOJIOTUSI CBEPTHIBAHUS KPOBHU;
- Hed(PhEeKTUBHOCTH MPEBITYIIECH B/C TEpAITUU.

[To6ounsbie a3 dexTh BHyTpUCycTaBHBIX nHbeKIUH ['KC:

- «CTEpOUJIHAS apTPOIATHUS» U OCTEOHEKPO3;

- SITpOTeHHAasi UHPEKLMS U TeMapTpo3;

- aTpodus TKaHEH, TUNOoAUCTPOPUS, )KUPOBbIE HEKPO3bI, KAIbLIM(PUKALINS;
- pa3pBIBBI CYXOKUIIUN;

- IOBPEXJACHUE HEPBHBIX CTBOJIOB;

- «IIOCTUHBEKIIMOHHOE» 000CTPEHHE;

- 3pUTEMA, OLIYILIECHHE kKapa.

HIIBJIC u I'KC oka3bIBalOT MPOTUBOBOCIAIUTEIIFHOE U O0JICYTOJISIOIISE JICH-
CTBHE, HO HE OCTaHABJIMBAIOT MPOTrPECCUpPOBaHUE OOJIE3HU, AECTPYKIMIO CYCTaBOB,
03TOMY B KauecTBe Oa3ucHoro npenapara B jiedeHur FOPA npennourenue otaaeTcs
LUTOTOKCUYECKUM MMMYHOJENPECCaHTaM, B YaCTHOCTH — MeToTpekcary. Ha npots-
KEHUU MHOTUX Aecsatunetuii Mmerotpekcar (MT) sBiseTcst «30JI0ThIM CTaHIAPTOM)
JUISl IALIMEHTOB C PEBMATOMAHBIM apTPUTOM, KaK B3pOCIbIX, TaK U aereil. MT sBius-
€TCsl aHTUMETA0OJUTOM M BIIMAET HAa CHUHTE3 MPOBOCHAIUTEIBHBIX U UMMYHOPETY-
JSTPOHBIX UUTOKMHOB. MT mHrubupyer neruapodonarpeaykrazy u npyrue Qosar-
3aBUCUMBbIE (EPMEHTHI B OpraHU3ME 4YeJoBeKa (TUMUAWIATCHUHTETasy U S-
aMUHOMMUIA301-4-KapOOKCaMUAOPUOOHYKIIEOTH ), YTO NPHUBOJUT K HAPYIIECHUIO
cunte3a JJHK B ObicTpomensimmxcst kneTkax. BricBoOOXkIeHHE aJeHO3MHA 3a CYET
MOJIaBJICHUS] AKTUBHOCTH (DOJIAT-3aBUCUMBIX (PEPMEHTOB CHOCOOCTBYET Pa3BUTHIO
POTUBOBOCHATUTENBHOTO (P deKTa METOTPEKCATa JIaKe B HU3KUX J103aX, IPU OTCYT-
CTBUU MOJABIEHUS Aeruapodonarpeaykrazbl. Moaynaius MeTaboau3Ma aJieHO3uHa
IPUBOJUT K MHTMOMPOBAHUIO aKTUBHOCTU MPOBOCHAIUTEIBHBIX IUTOKUHOB (MHTEP-
JeiikuHoB 1, 2, 6; uHTepPEepoHOB U PaKkTOpa HEKPO3a OMyXoJiel), CHOCOOCTBYET ajie-
HO3UH-UHAYLHpYyeMoi BazoauiaTtaiuu. MMMyHocyrnpeccuBHOMY 3h(dEKTy HU3ZKHX
7103 METOTpeKcara CIOCOOCTBYET M MOJABJIECHUE MM BOCCTAHOBIICHHWS METHOHHWHA.
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BoisiBIEeHBI Takke €ro CBOWCTBAa MHIYLUUPOBATh amoNTO3 KJIETOK U MU3MEHSATh IKC-
IIPECCUI0 T€HOB, KOJAUPYIOUIUX CHUHTE3 HUTOKUHOB. AHTHU(ONATHBIM 3PHEKTOM Me-
TOTpeKcaTa OOBSCHSAIOTCS M Pa3BUBAIOIIMECS MPU €ro NPUMEHEHUU MOOOYHbIE -
(GEeKTbl: NHUCTIETICUYECKUE SBJICHUS, YTHETEHHE MMEIJION033a, T'eMaTOTOKCUYHOCTD,
muMdaieHonaTs, MOPAKEHUE JIETKUX, KaHIIEPOreHHOE U TepaToreHHoe AeicTBue. B
CBSA3U C ATUM, 00A3aTEJIbHO MPOBOJAUTCS TIIATEIBHOE KIMHUYECKOE OOCIIEeI0BAHME
OOJIBHOTO JI0 €r0 Ha3HAYeHHUS W PEryJSIPHOE MOHUTOPUPOBAHUE M3MEHEHUU B MPO-
1[ecce JICYEHHUs: MCKII0YAETCSl TIEPCUCTEHIINSI BUPYCOB TE€MATUTOB, KOHTPOJIUPYETCS
peHTreHorpadusi OpraHoB TPYAHOU KJIETKH, OOMUNA U OMOXMMHUYECKUN aHau3 KPo-
BH.

Tepanuio MT cnexyer HauMHATH cpa3y Mocie BEpUPUKANUUA JUATHO3A U TIPO-
BOJIUThH B TEUEHUE TMEPBBIX 3-6 MecsieB 00J€3HU B J103€, TOJIaBIISIONICH aKTUBHOCTD
nporecca (12,5-15 Mr/M® B Hezelmo BHYTPUMBIIIEYHO). B mocnenyroiiemM coxpaHsier-
CsI IOJUIEPIKMBAIOIIAS 1033 MeToTpekcaTa (7,5-10 Mr/m® B HeJlelio, B 3aBHCHMOCTH OT
BO3pacTa, MJIOMIa1 MOBEPXHOCTHU TeJIa U CTETIEHU aKTUBHOCTH 3200JICBAHMS).

Pacuer miomanu Terna MPOU3BOAMUTCS MO HOMOrpapUYecKMM TaOJaulaM WU
dhopmyne Kocredda: 4m +7

S= - , TJIe m — Macca TeJjia ImanueHTa
m + 90

MetoTpekcar Ha3Ha4alOT 1 pa3 B HEACNIIO NMEPOPaAIbHO WJIM MapEeHTEPAIbHO.
DTO CBSI3aHO C TE€M, UYTO 00Jiee YacThIM MpUeM Tpernapara, Kak MpaBujio, aCCOIMUPY-
€TCA C Pa3BUTUEM OCTPBIX U XPOHUUYECKUX TOKCHYECKUX peakuuid. B cBsizum ¢ BO3-
MOKHOM HETIEPEHOCUMOCTHIO OJTHOMOMEHTHOTO TIpHeMa mpernapaTa B OOJBIINX 033X
MOHO Ha3zHa4yaTh €ro JPpoOHO ¢ 12-4acoBBIM MHTEPBAJIOM B YTPEHHHUE M BEUEPHHE
Yachl.

O¢ddexr ot neuennss MT HacTymaer He paHee yeM yepe3 3-5 Henenb OT Havama
neuenus. Ha pone npuema MT moryt ObITh Takue nooouyHblie 3¢(PeKThl, KaK TOIIHO-
Ta, PBOTA, aHOPEKCHS, PA3BUTHE OMIMOPTYHUCTUYECKUX HHEOEKIUNA. DTU MOOOYHbIC
3 PeKThl MOKHO CHU3UTh OJTHOBPEMEHHBIM UCIIOJIb30BaHUEM (POJIMEBOM KHUCIIOTHI B
no3e 1-5 Mr/cyTku eXeJIHEBHO, 3a MCKJIFOYCHHEM JHs, KOIJIa MalUeHT MPUHUMACT
MT. Pekomennyembie 10361 MT Kkak mpaBuiio HE OKa3bIBAKOT HETATUBHOI'O BIIMSTHUS
Ha KPOBETBOPEHUE U HE 00JIaJIal0T MOTEHUUPYIOIIUM KaHIIEPOTE€HHBIM JICHCTBUEM.
[Ipu nnutensHOM Hcnosib30BaHUM MT HE00XOIUMO KOHTPOJUPOBATH (PYHKIIMIO Tie-
yeH! U nodeK. C LeNbl0 MOBBIIMIEHUSI €CTECTBEHHON PE3UCTEHTHOCTH OpraHu3Ma K
UHTEPKYPPEHTHBIM UH(EKIUAM MOXKET ObITh MPEJI0KEHO OJHOBPEMEHHOE Ha3Haye-
HUE TIpenapaToB HHTEPPEPOHOBOTO psijia B TeueHue 1,5-3 mecsies.

OTMEHUTH MpenapaTr MOKHO B TOM CIIy4ae, €CJid MallUeHT HaXOAUTCS B COCTO-
STHUM KIIMHUKO-1a00paToOpHOM peMuccuu He MeHee 2-X jeT. OTMeHa UMMYHOAenpec-
CaHTOB y OOJIBIIMHCTBA OOJBHBIX BBI3BIBAET 00OCTpEHHE 3a00IeBaHMs. Y OeIUTEIHHO
JIOKa3aHO, YTO METOTpekcar HauOosee 3(PQPEeKTHBEH MpPU CYCTaBHBIX BapUaHTaxX
FOPA: cHmxaeT akTHBHOCTH 3a00J1€BaHMsl, HHAYIUPYET cepokoHBepcuto mo Pd. [pu
OJINTOAPTUKYJISIPHBIX U MOJIUAPTUKYJSIpHBIX Bapuantax FOPA cpenneli creneHu ak-
TUBHOCTH 0€3 BBIPAKEHHOTO MPOTPECCUPOBAHUSI KOCTHO-XPSIIIIEBON AECTPYKIIUU HC-
noss3yercst MT per 0s u3 pacdera 10-15 Mr/m® B Hememo. Y GOIBIINHCTBA GOTBHBIX
¢ cucteMHbiMu Bapuantamu FOPA wmertorpekcar B go3zax 10-15 MI/M° B HENEIIO
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MPAKTUYECKA HE BIUAET HA aKTUBHOCTb CUCTEMHBIX MNposiBlieHul. [Ipyu cucreMHbIX
dbopmax FOPA u nipu GbicTponporpeccupyronmx CycTaBHbIX GopMax, a Takxke Head-
(EKTUBHOCTH CTaHAAPTHBIX /103 PEKOMEHAYETCS HMCIOJb30BaTh 03y HE MeHee 15
Mr/M® B HEIEIEO BHYTPHMbIIIETHO.

PanynonaibHble NPUHIUIIBI TEPANTUN METOTPEKCATOM
- Ha3HAUYCHME HA PAaHHUX CTAIUAX 3a00JIeBaHUs,

- IPUMEHEHHE B TEYEHHUE JJIUTENBHOTO CPOKA,

- KOppEKIUs Tepanuu B cirydae Hedh(HEKTUBHOCTHU TIPU aJIEKBATHBIX CPOKaX JICUCHHUS,
- MpoHIIaKTUKa MTOOOYHBIX AEHCTBUI METOTpEKcaTa Ha3HaYeHUEM (POJTMEBOM KUCIIO-
THI.

Jlnst mpeonosnienus pedpakTepHOCTH K TE€pamuu METOTPEKCATOM HCTOIB3YIOT
W3MEHEHHUE TTyTH BBEJICHUS Ha TapeHTepalbHbIN (TI/K, B/M, B/B) WIH yBEJIMYEHUE pac-
4eTHOM 10361 0 15-20 MI/M’/Heae0; KOMOHHALMIO C APYTHMH OA3UCHBIME Hpera-
paramu (LIUKJIOCTIOPUH A, cyib(acalia3vH); MPUMEHEHNE TeHHO-UHKEHEPHOM OMOJI0-
TAYECKOU TEpAIU.

Canazonpenapatbl 00J1aJal0T YMEPEHHON CIIOCOOHOCTHIO CHUYKATh aKTUBHOCTh
nepuepruiIecKoro CycTaBHOrO CUHApPOMa, KYIMUPYIOT YHTE30NaTUU, PUTUIHOCTD IO~
3BOHOYHUKA, CHIKAIOT JIA0OPATOPHBIE NMOKA3aTENN aKTUBHOCTH, HHAYLIMPYIOT Pa3BU-
THE KJIMHUKO-TA00paTOPHON PEeMHUCCUU y OONBHBIX C TMO3THUM OJIUTOAPTUKYIISIPHBIM
Y MOJUAPTUKYJSPHBIM BapHaHTOM HauonaTuyeckux ¢opm apTpuToB. KinHuueckui
abdext Hactymaer Ha 4-8-if Hemene nedeHus. Hasnawarorcs w3 pacdera 25-50
MI/KT/CyTKHA B 2 TIppeMa IMpu apTpUTEe, aCCOIMUPOBAHHOM C DHTE3UTOM M TIOJITBEP-
AKJECHHBIM CAKpOWJIEUTOM ([03y CJIEAyeT MOBBIIIATh JI0 PACYETHOM IOCTEIEHHO).
Kypc neuenus pnurenpHbiid. MOXET OKa3bIBaTh TE€NAaTOTOKCUYECKOE JIEMCTBUE U BbI-
3bIBaTh HUTONEHUIO (TPEUMYIIECTBEHHO JIEUKOTIEHUIO).

[{UKIOCHOPHH BBI3BIBAET HE TOJIBKO CHUMITOMATHYECKOE YJYUIlIEHHE, HO U
OKa3bIBaeT 0a3uMCHOE MPOTHUBOPEBMATHYECKOE JeWCTBUE. Tepamnus IUKIOCIIOPUHOM
BBI3BIBAET YMEHBIIICHUE TMTOKa3aTele aKTUBHOCTH 3a00JI€BaHUsI, BRIPAXKEHHOCTH 0O0-
JI1 ¥ CUHOBHTA, MPOJOJDKUTEIIBHOCTH YTPEHHEW CKOBAHHOCTH, YIydllleHUe (PyHKIIH-
OHAJIBHOM CMOCOOHOCTH CYCTaBOB. LIMKIIOCTIOPMH TOPMO3UT MPOTPECCUPOBAHUE Jie-
CTPYKTHUBHOT'O TIpoIlecca B XPSIIEBOM U KOCTHOM TKaHU CYCTaBOB, CTUMYJIMPYET pe-
MapaTUBHBIC MPOIIECCHI, CHIXKAET CKOPOCTh HApACTaHMsI CTPYKTYPHBIX WU3MEHEHUM B
CyCcTaBax BHE 3aBHCHUMOCTH OT JMHAMUKH Ja0OpPATOPHBIX MOKa3aTesieil aKTUBHOCTHU.
[ukiocropuH sIBISE€TCS TMpenaparoM BbIOOpa ISl JICUEHUS CUHAPOMA aKTHUBAIIMH
Makpocdaro npu cucteMHoMm FOPA, a Taxxke 3¢ dekTuBeH aJig JeYeHus] peBMaTOU/I-
HOTO YBEHUTA.

CyrouHas J103a JJIs IpreMa BHYTPh cocTaBisieT 3,5-5 mr/kr. HaganpHas mo3a
cocTaBiseT 3,5 MI/Kr B CyTKH, pa3/iejicHHas Ha 2 npreMa. Eciii KOJMYecTBO Karcy
HE JISJIUTCS Ha J[Ba, TO OOJIbIIAs 103a IPUHUMAETCA BEYEPOM, HO TIPU ATOM BEUEPHSS
71032 HE JI0JKHA MPEBBINIATh YTPEHHIO 103y OoJiee ueM Ha 25 mr. Tepanust nukioc-
MOPUHOM B HayajdbHOM J03€ MPOBOAUTCS B TeueHUE 4 He/eNb, B Cliy4ae OTCYTCTBUS
s dexTa B TeUeHHE EPBOr0 MecsIIa JICUSHUS J03a TperapaTa MOBBIIMIACTCS Ha 25 MT.
Ilepuon BpemMeHUM MEXAYy MOBBIIMICHUSIMH J03bl JOJDKEH COCTaBISATH HE MeHee 2
Henenb. [loBbillieHHEe 10361 TPOBOAUTCS MOJI KOHTPOJEM MoKaszaTeneil nepudepuue-
CKOH KpOBH (YHCJIO 3PUTPOIMTOB, TPOMOOIIUTOB, JIEHKOIIUTOB) U OMOXHMMHYECCKUX
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nmokazatesield (KOHIIEHTpaIusl KpeaTHHWHA, MOYEBHUHBI, OMIMpyOUHa, Kalus, Colep-
’KaHUE TpaHCaMHHa3 B CHIBOPOTKE KpoBH). He cienyeT mpeBbiliaTh CyTOUHYIO 103y
BBIIIC 5 MI/KT.

[Ipy cucTeMHBIX BapHaHTaxX MOKa3aHO BHYTPUBEHHOE HMCIIOJIb30BAaHUE UMMY-
HornoOymuHoB (BBUI). Ilpu cucremusix dopmax KOPA BBUI' BBOasaT B mo3e 1-
2 T/KT Ha Kypc (eXeaHeBHO, He 0oJiee 5 T' Ha BBEJEHUE). DTO KYNUPYET CUCTEMHBIC
MIPOSIBJICHMUSI, TIOJIABJISIET aKTUBHOCTh MHTEPKYPPEHTHBIX MHPekuuil. [Tpu nonmmaptu-
kynspaom Bapuante JOPA BBUI Beoast B no3e 0,6-1,0 r/kr Ha kypc (3-5 aneit) — 2
pasza B Mecsll B TEUCHHUE 2 MECSIEB, Jajee — €KEMECIYHO B TEUCHUE MOCIEIYIOIINX
3-6 MecsieB. YCTaHOBJIEHO, YTO TMPH CUCTEMHbIX BapuaHTax FOPA — BBeneHue
BBUI' naaynmpyeT peMUCCUIO CUCTEMHBIX MPOSIBIICHUH, TOAABIIAET AKTUBHOCTh WH-
TepKyppeHTHbIX HH(pekui. [IporuBonoka3ano Beenenrne BBUILT npu cenekTuBHOM
AepUIMTe UMMYHOIJIOOYIHHA A.

OtcyrcTBre 3(PdekTa TpaAULMOHHBIX Oa3MCHBIX MPOTUBOPEBMATUUYECKUX JIiE-
KapCTBEHHBIX IpenapaToB Mo0yxaaeT Bpauel K MOMCKY HOBBIX BO3MOXKHOCTEH Jieue-
HUSI peBMaTUUYECKUX 3a0osieBaHuid. Ha cerogusmHuii IeHb peleHreM 3Tou npooie-
MBI cTanu ouotexHosoruueckue gekapctBennnie cpeacta (bTJIC). BTJIC otHocsTes
K KJ1accy (hapMaKoJIOTUUECKUX areHTOB, CO3/IaHHBIX C TMTOMOIILI0 COBPEMEHHBIX OHO-
TEXHOJIOTUHA U PEATU3YIOIINX CBOM TEPANEBTUYECKUN MMOTEHIHUA ITyTEM TOYHOM aj-
PECHOM MOIYISILIMU MUMMYHHOTO OTBeTa. [[0 XMMHUYEeCKOW NMPUPOAE OHU SIBIISIOTCS
Oenkamu, crenuduuecku BO3JIEHCTBYIOIIMMU Ha OMPEETICHHBIC 3Talbl BOCIHAH-
TEJILHOTrO Mpoliecca. JIaHHBIH MeXaHWU3M JICHCTBHS BKIIOYACT OJIOKMPOBAHHE ITUTO-
KHHOB, TaKUX Kak (akTtop Hekpo3za omnyxoiu aibpa (PHO-o) u untepneiikunst (MJI)
1, 6, nonaBneHue T-KJIETOYHON aKTHUBALIUU U JICTUICHIMY B-KIIETOK.

Tabnuna 9 — Homenkinatypa 6MOTEXHOJIOTMYECKUX JIEKAPCTBEHHBIX CPEJICTB

Tun Cydduxc IIpumepsbl

MOHOKJIOHAJIbHBIE -mab ananuMymad, KaHaKHHyMa0, epToiau3ymad, roJumy-
aHTHUTENA Ma0, nHpIUKCUMa0, pUTYKCUMa0, TONUIN3yMad
PenieniropHbie cTpykTyphl | -Cept abararent, STaHEePIIeTT, pPUIOHAICIT

(coenmuHeHHBIE OCITKM)

AHTaroHuCT perenTopa -ra aHaKWHpPA

BTJIC 06bIYHO OTHOCST K OJTHOMY U3 TPEX TUIIOB:

1. BemectBa, mOYTH HACHTUYHBIE COOTBETCTBYIONTUM OeTKaM desioBeka. Takue
MOJIEKYJIBI IOJIy4aroT ¢ ucnoab3oBanueM JJHK-rexnonornu.

2. Monoxknonanpable antutena (MAT) — MoHocnenudpuyueckue aHTHTENa,
Ka)XJ0€ U3 KOTOPBIX MPEACTABICHO UACHTUYHBIMU MOJIEKYJIAaMH, HAIPABIECHHBIMU K
OJHOMY U TOMY K€ BIHUTONY «MOJIEKYJIBI-MUIIEHW), TOCKOJIBKY IMPOJIYLHPYIOTCA OA-
HUM €IMHBIM THIIOM IUIa3MaTHYeCKUX KieToK. MAT npous3BoasSTCsS ¢ MOMOUIBIO TH-
OpUJIOMHBIX TEeXHOJOTWMH. Ha3zBaHus TakuX TeHEpUUECKUX IpenapaToB, MPUMEHsEC-
MBIX B KJIIMHUYECKOM MpakKTUKe, cojaepkar cyhPukc «-Mad», MpOU3BOIHBIN OT CO-
kpamenust «Monoclonal AntiBody».

3. PeuenTopHble CTPYKTYpbl — UCKYCCTBEHHO COEJIMHEHHbIE O€NKH, Moayyae-
Mble ¢ nomonislo JIHK-TexHomoruif, 00bIYHO Ha OCHOBE MPHUPOIHO-CYIIECTBYIOIIUX
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peIenTopoB, KOTOphIie coequnstorcs ¢ Fc-pparmenrom ummynornooymmaa G (19G).
PenientopHbIii (hparMeHT MOJIEKYJIbI IPUIACT MOJTOOHBIM CTPYKTYPaM BBICOKYIO CIie-
MU(PUIHOCTh, B TO BpeMs KaKk UMMYHOTJIOOYJIMHOBBIN ()parMeHT oOecrieunBaeT CTa-
OMJILHOCTB BCEM MoJieKyJibl. X Ha3BaHUs copepkaT CyPHUKC «-1IenT».

Ta6muna 10 — Homenknatypa (Buibl) MOHOKJIOHAIBHBIX aHTUTEI

Tun Coctas MoJIeKyJIbI IIpouent HNupuxce | Ilpumepsl

MOHOKJIOHAJIbHBIX | HMMYHOIJI00y/1HHA MBIIIIMHOT O

AHTHTEJ OeJsiKka

XuMepHbIe Fc-pparment  uenoBedeckuid, | -33 -KCHU- nH}pIMKCUMAaO0,
Fab-¢parmMeHT MBIIMHBIT pUTYKCUMaO

I'ymanusupoBannsie | FC-pparment u  wactes Fab- | -10 -3y- epTOIn3yMao,
(dparmMeHTa yeIoBeUECKUe TOLMIN3YyMa0

[TonmHOCTHIO Best monexkyna ummyHornnooy- | O -y- agaIMMyMmao,

YeJI0BEYECKHE JMHA YeJIOoBeYecKas KaHaKMHYMao,

roJIMMyMad

IMpumeuanue: Fab — Fragment antigen binding; Fc — Fragment crystalizable.

OpHoii 13 Hanbosee 3HAYMMBIX JJig narorene3a FOPA wmumieneit siBisiercs
OHO-0 — UUTOKHH, BBINOIHSIOMUN OY€Hb BakKHbIE (PYHKIIMU B (DOPMUPOBAHUU CH-
CTEMHOTO BOCIAJIUTENIBHOTO mporecca. [[epBUYHO OH peryaupyer pocCT, BbIKHBAEC-
MOCTh U (PYHKIIMH KJIETOK UMMYHHOW cucteMbl. buonornueckue gpynkunun OHO-a
BKJTFOYAIOT MHAYKITUIO MPOBOCTIAIUTEIBHBIX ITUTOKUHOB, Takux kak WJI-1 u NJI-6,
YBEIIMYEHHUE MOJBUKHOCTH JIEUKOIIMTOB M UX MUTPALMU U3 KPOBEHOCHOIO pyclia B
TKaHH ITyTEM MOBBILICHUS TPOHULIAEMOCTH HAOTEIUAIBHOTO CIIOS KPOBEHOCHBIX CO-
CyJA0B MUKPOUMPKYJISITOPHOTO PYCJIa U YCHICHHUS SKCIPECCUU MOJIEKYJ KIETOYHOU
aare3un. PHO-o cnocoOeH MHAYIUpPOBaTh THOENb KJIETOK IMyTeM amnonTo3a, 3aIyc-
KaTh KaCKaJl BOCMAJIUTEIIbHBIX PEaKIMi, MTHTHOMPOBATh KAaHIIEPOTEHE3 U PEILTUKAIUIO
BUpycoB. ®HO-0 urpaetr oueHb BAXXHYIO POJIb B T€HE3€ JECTPYKTUBHBIX MPOLECCOB
Py PEBMATHYECKUX 3a00JIEBaHUSAX, B KOTOPBIE BOBJICUEHBI OCTCOKJIACTHI, CUHOBHU-
anbHble (PUOPOOJIACTHI U XOHJIPOLMUTHI, U C €r0 TUIEPHPOIYKIUEH CBSI3aHBI TaKHE
KIIMHUYECKUE TPOSBICHUS, KaK 00Jib, OTEK, (OpMUPOBAHHWE KOCTHBIX 3PO3UU U
Cy)KeHHUE CyCTaBHOMU 1ieiau. M3 cuCTeMHBIX KIMHUYECKUX d(PGHEKTOB MpU peBMATOU/I-
HOM BoOCIaJIcHUH HauboJjee sspko aericteue ®HO-a mposBisercs B GeHOMEHE MOoTe-
pHY Macchl TeJa, YTO JAaBAJI0 OCHOBAHUE HA3bIBATh ATOT HUTOKUH «KaXeKTUHOM». 1H-
rubunms aeiictBus ®HO-o mo3BoIsSET pacCUUTHIBATh HA YCTPAHEHHUE YKa3aHHBIX Ta-
TOJIOTHYECKHUX MPOIIECCOB U 00ECTICUNTh MPEeAyNPeKIeHUEe HEOOPATUMBIX CTPYKTYP-
HbIX HM3MeHeHHi cyctaBoB. [lostomy cpenu mmpokoro crnektpa I'MBJIC, npumens-
IOIIUXCS IS JICYCHUH PEeBMATOUHOTO apTputa, uHruouropst ®HO-0 3aHUMAIOT
ocoboe mecto. [Ipenapatsl 3TOro0 Kiacca (GaKTUUECKH SIBISIOTCS pOJOHAYAIbHUKAMU
HOBOT'O HampasJieHUusl (hapMakoTepanuyd HE TOJIbKO PEBMATOWJAHOTO apTpUTa, HO U
JPYTUX PEBMATUUYECKUX (CHOHAWIOAPTPUT, ICOPUATHUECKUN apTPUT) HEpEeBMATHUE-
ckux (6one3nb Kpona, Hecnierupudeckuii S3BEHHBIN KOIHT) 3a00I€BaHUT.
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Tabmuma 11 — O630puas xapakrepuctuka bTJIC, ncnonb3yeMbpIx B HACTOSIIIIEE BpEeMsI

B p€BMATOJIOI'NH1

IIpenapar 3aperucTrpupoBaHHbIe XapakTepucTuka
MOKA3aHUS
HNHrnoutopst Nupmukcnmad* PA, bonesnp Kpona, | Xumepusie MAT k ®HO,
®HOa0 s3BeHHBIH KouT, AC, | MexaHm3M AEHCTBHS — WHIUOWMIMS CBS3LIBAHUS
IIcA, Onsmeunsii mco- | ®HO c penentopom,
puas MyTh BBEACHUS — BHYTPUBCHHO.
DrtaHepuent PA, FOUA, IIcA Yenoseueckne MAT x ®HO, mexanu3m AeicTBUs
— uarnbumus cesa3piBanusgs ®HO ¢ peneniropom,
MyTh BBEJICHUS — ITOAKOKHO.
Ananmumymab PA, IOHA, bone3ns | Yenoseueckue MAT xk ®HO, MexaHu3M IeHCTBUS
KpoHna, s3BeHHBIH KO- | — mHrHOUIWMs cBs3biBanust ®HO c perentropom,
mutr, AC, TIcA, Ons- | myTh BBEICHUS — ITOJKOXKHO.
LIEYHBIH ncopuas
HepTomm3ymad PA, bone3nnr Kpona Yenoseueckue MAT k PHO, MexaHu3M IeHCTBUS
— uarnbumus cesa3piBanus ®HO ¢ peneniropom,
MyTh BBEJICHUS — ITOAKOKHO.
Tomumyma6* PA, AC, IIcA Yenoseueckne MAT x ®HO, mexanu3m AeicTBUS
— uaruounms ces3eiBanss ®HO ¢ penentopom,
MyTh BBEACHUS — MOIKOXKHO.
AHTHOUTOPHI AHakuHpa PA, cucremnsiiit OUA PexomOuHaHTHBIA aHTaroHuCT perentopa WJI1J,
niIi1p MEXAHU3M OEWCTBUA — WHTHOWIMS CBI3BIBAHUSI
WJI-1P ¢ ero peuentopamMu, MyTh BBEACHUS — IO~
KOKHO.
Punonanent PA, CAPS Wuruburop MJI1P, mexaHusm ACHCTBHS — WHTHU-
ounmst ceszeiBanus WJI-1B ¢ ero peuenropamuy,
MyTh BBEJICHUS — ITOAKOKHO.
Kanaknnymab PA, cucremusiii OUA ITonrocThio uyenoBeueckoe MAT k WHTEpIeHKH-
Hy-1P, MEXaHU3M NEHCTBUS — WHTHOUIUS B3aUMO-
nevictBust UJI-1P ¢ ero peuenropamu, myTh BBeae-
HUS — ITOJAKOXKHO.

Huruburopsr Toumnuzymad PA, nonuaptuxyisip- | I'ymanusupoBanusie MAT k peuentopam WJI6,
nie HBIM W  CHCTEMHBIH | MEXaHW3M JEHCTBHUS — OJIOKHPOBAHHE CHUTHAJIH3a-
IOUA uuu NJI6,

MTyTh BBEJICHUS — BHYTPUBEHHO.

Bbrokatop aktuBanuu T-kineTok PA, OUA PexomOunanTHeiil BHexieTounslii gomen CTLA-4

Abarauenr yenoBeka, coeguHenueiii ¢ CH2- u CH3-
nomenamu 1gG1, MexaHu3M NEWCTBHS — MHTHOH-
uust koctumyssimun T-knetok AIIK, myTts BBene-
HUS — BHYTPUBEHHO.

Hupykrop merurerun B-kiaetok PA, AHIIA- | Xumepusie MAT k CD20-antureny B-kieTok,

Putykcumad*

aCCOLMMPOBAHHBIA Bac-
KYJIUT

IIyTh BBCACHHNS — BHYTPUBCHHO.

HpI/IMe‘IaHI/IeZ * - pa3peuICHbl K HPUMEHCHUIO TOJILKO B KOM6I/IHaHI/II/I C METOTPEKCATOM.

[TepBbIM MpenapatoM ctasl UHGIMKCUMAO, MPEACTABISIOMINN COO0H XUMEpHbIE
1gG1 monoknoHanpHBIe aHTUTENa K DHO-0, cocTosmue Ha 75% U3 4EI0BEUYECKOTO
oenka u Ha 25% — u3 MbimHoro. [Ipenapat nonyden myteM pekomOuHanTHou JIHK-
TEXHOJIOTUU U COEIMHSAETCS ¢ PSS U p75 peuentopaMy paCTBOPUMOIO U CBSI3aHHOTO C
meMmOpanamu @HO-a. B 1992 r. undnrkcumad Obl1 BriepBble TPUMEHEH IS Jieye-
HUS PeBMATOMJIHOTO apTpUTa y 4esioBeka, a B 1994 r. Obu10 NpoBeeHO MEpBOE MHO-
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TOLIEHTPOBOE PaHIOMH3UPOBAHHOE IJIAEOOKOHTPOIMPYEMOE HCCIEAOBAHKE, I1O-
CBSIIIIEHHOE OIleHKE 3((HEKTUBHOCTH U Oe30MmacHOCTH MH)IUKCHMaba pu peBMaToO-
uaHoM aptpute. MccnegoBanusi, MOCIyKUBLIIME OCHOBAHUEM JIJISl €70 PETUCTPAIUU B
1997 rony nnst neuenusi PA, Obutn MpoBeIeHBI TPAKTUUECKH BO BCEX CTpaHaX MHUpA.
ABTOpamu uccie10BaHui ObUIH IOKa3aHbl IPEUMYIIECTBA TEPANUHA UHPIUKCUMAOOM
B COYETAaHUHU C METOTPEKCATOM (II0 CPaBHEHHUIO C MOHOTEpaIMeidl METOTPEKCATOM) B
OTHOUIECHUU BJIMSIHUS HA KaY€CTBO JKU3HU, TUHAMUKY KJIMHUYECKUX MPOSIBIEHUN 0O-
JIE3HU N0 KpPUTEPUSIM AMEPUKAHCKON KOJUIETUH PEBMATOJIOTOB U MPOTPECCUPOBAHUE
JECTPYKLIMH CYCTaBOB.

B mae 1999 rona B CIIIA, 3atem B peBpasie 2000 rona B EBponeiickom Coroze
nepBbiM [ UBJIC nns nedenust FOPA Obun 3apeructpupoBaH dTaHEPIENT — PACTBOPH-
mbie perentopsl kK @DHO-o. Cpean Bcex OMOJOTMYECKUX areHTOB, UCIIOJIb3YEMBIX B
PEBMATOJIOTUH, B OTHOILIEHUU ATAHEPIIENTa HAKOIUIEH HanboJiee OOMIMPHBIA B MUpE
OTBIT MPUMEHEHHS Yy JIETeM C IOBEHWIBHBIM apTpUTOM. DTaHepuent (DHOpen) 1o
CBOCH CTPYKTyp€ MpEACTaBIsSIeT CO00il OeNoK, COCTOSIIMN U3 JABYX PEIENTOPOB
OHO-a (p®HO-a2/75) ¢ nobasnenuem Fc-pparmenta yenoedyeckoro IgG1, Hamu-
4yre KOTOporo B 5-8 pa3 yAJIuHSAET NEPUOJ] MOTYBbIBEICHHS JaHHOTO npenapara. Ta-
KHM 00pa3oM, OH COCTOUT U3 YEJIOBEUECKHX KOMIIOHEHTOB, HO B LIEJIOM MpEACTaBIIs-
€T cO00i MCKYCCTBEHHYIO MOJIEKYINy, HE CYIIECTBYIOIIYIO B MPUPOJE. DTaHEPLENT
cBs3bIBaeTcs ¢ Mojiekyiaoit ®HO-a, Omokupyst TeM caMbIM €€ B3auMOJIEHCTBHE C pe-
LENTOpaMU Ha KJIETOYHOW moBepXHOCTU. B orinune ot antuten k ®PHO-a, 3TaHep-
LENT HE BBI3bIBACT JIM3KCA KIJIETOK, BOBJICYEHHBIX B ITPOLIECC BOCTIAJIEHUS, U CIIOCOOEH
HeHTpanu3oBaTh TOJbKO cBOOOAHBIH DHO-0, He oxasbiBas BiusHus Ha OHO-q,
IPEJICTAaBICHHBIN B CBA3aHHOM C peuentopoM ¢gopme. X0oTs KIMHUYECKOE 3HAYCHHUE
NOJIOOHBIX Pa3INYMi MOJHOCTHIO HE YCTAHOBJIEHO, OHO MOXET OOBSCHATH Psiji OTIIH-
Yuil B IEUCTBUM PTUX areHTOB, KaK B IJIAHE Pa3BUTHS TeparneBTUUYECKOTO 3 dekTa,
Tak ¥ (popMHUpPOBaHUS MOOOYHBIX pEaKIuil. DTaHEPIIeNT, BOCIPOU3BOII UHTUOUPY-
ol 3QPexT MPUPOTHO CYIMIECTBYIOMIMX PAcTBOPUMBIX perentopoB k ®HO-a oT-
JMYaeTcss OT HUX Oosiee MPOJOKUTENFHBIM IIEPUOIOM BBIBEICHUS U, CIIEOBATEIb-
HO, 00namaer 6osee BBHIPAKEHHBIM U JIUTEIBHO COXpaHstomuMmcs 3PpexkTom, dyem
€CTECTBEHHbIE pacTBOpuMbIe perentopsl PHO-a.

CBoe neiicTBUE ATaHEPLENT HAYMHAET PEaTU30BaTh BCKOPE IMOCIIE UHBEKLUHU,
OJTHAKO KJIMHUYECKU SBHBIN 3P (PeKT 0OHapYyKMUBaeTCs MPUMEPHO uepe3 2—3 Henenu
Wi naxe panee. Brpouem, y nanuentoB ¢ IOPA, no-BuauMomy, M3-3a CIOKHOTO
B3aMMOJICUCTBHSI KOMIIOHEHTOB LIUTOKMHOBOM CETU B MaTOreHe3e 3a00JeBaHUsl BO3-
MO>KHBI U UHJMBHIyaIbHbIe OCOOCHHOCTH OTBETA HA TEPAIUIO dTAHEPIENTOM CO 3Ha-
YUTEJIBHOU OTCPOYKON B JOCTHXKEHHH 3(P¢deKTa, 4TO HE MCKIIOYAET BO3MOMKHOCTH
JaNbHEHIIEero yCIeuHoro JeUeHus.

[Toznuee mporpecc Te€HHOW WHKEHEPUM MO3BOJWJI CHHTE3UpPOBATH Ipernapar
MOJIHOCTBhIO YENIOBEYECKMX MOHOKIOHANbHbIX aHTtuten kK ®HO-o — amanumymal.
Ananumymab nipencrasisier co0oit [gG1l pekoMOMHAHTHBIE YEIOBEYECKUE MOHOKIIO-
HaJbHBIE aHTUTENA, KOTOpbIE cOCTOAT U3 1330 amuHOKKCIOT. B oTiinune ot xumep-
HOTO aHTUTeNna uHbIMKcuMaoa (25% wmpimuHOTO Oenka) aganuMymad (Xymupa) siB-
JS€TCS TEHHO-MHKEHEPHBIM MOHOKJIOHAJIbHBIM aHTUTEeNoM K PHO-0, cocrosmmum
MOJIHOCTBIO M3 YEJIOBEUECKOTo Oeika, U COOTBETCTBYET IO CBOEMY CTPOEHHUIO Yello-
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BeueckoMy umMmyHornooynmuny Gl. Takas cTpykTypa MO3BOJSET pacCUUTHIBATH HA
JY4YIIyI0 TEPEeHOCHMOCTh Tpenapara. AJanumMyMal CeJEKTUBHO CBS3BIBAETCS C
®HO-a, HelTpanm3yeT ero ouosiorndeckre GyHkiuu. Aganumymad (Xxymupa) 6J10-
KUPYET HE TOJIBKO LIUPKYJIHUPYIOLIHI, HO U YK€ CBSI3aHHBIA C KJIETOYHBIMHU PELIETITO-
pamu @®HO-0. B pe3ynpTare mpoucXoAuT JU3UC KIETOK, coaepxkammx ®HO-o Ha
cBoell MeMOpaHe. MeXaHu3M €ro JCMCTBUS aHAJIOTHYeH TaKOBOMY Y XMMEPHBIX MO-
HOKJIOHAJIbHBIX aHTUTEN. [IpenmyiecTBa npenapara 3akiII04atOTCa B TOM, YTO MOJIE-
KyJIa COCTOUT M3 YEJIOBEYECKOro Oenka U K 3TOMY IpernapaTy npakTHUYecKu He (op-
MUPYIOTCSI HEUTPAIN3YIOIINE AHTUTENA, a, CJIECJ0BATEIbHO, HE PA3BUBAECTCS BTOPUY-
Has HEAP(DEKTUBHOCTh, KaK MPHU JICYCHUH XUMEPHBIMU MOHOKJIOHATHHBIMH AHTHUTE-
namu. [Ipenapar oka3piBaeT BIMSHUE HA aKTHBHOCTH 3a00JIEBAHMS KaK Y B3POCIBIX,
TaK U y JIeTeH, a TakKe BBICOKO 3(P(PEKTUBEH NMpPU PEBMATOUHOM YBEUTE Y JETEHl.
[TosryueHHbIe pe3yabTaThl OTKPHITOTO MEXAYHAPOAHOTO UCTIBITAaHUS 3(P(EKTUBHOCTH
1 0e30MacHOCTU Mpernapara ajaauMymad y JeTed MO3BOJISIIOT MPEeanosaraTh, 4To
agaIuMyMad MOXET UMETh XOPOUIYIO0 IepCHeKTUBY Juisl deuenus aeteit ¢ KOPA. Jlns
JIETCKOM MPaKTUKH OCOOEHHO Ba)XKHO, YTO MpernapaT BBOAUTCS MOJKOKHO, HE TpeOyeT
JUTUTEJIbHBIX BHYTPUBEHHBIX MAHUITYJISIUN, COCTOUT U3 UACHTHYHOIO YeJIOBEYECKO-
My HMMYHOTJI00YJIMHA W, COOTBETCTBEHHO, MMEET 00jee HU3KUI PHUCK DPa3BUTHUS
aHadunaktuueckux peakuuil. [Ipenapart HazHawaeTcst geTsaMm ¢ maccoi tena 30 kr u
oosiee o 40 Mr nmojakoxkHo 1 pa3 B 2 Henenu, ACTIM ¢ Maccoi Tena meHee 30 Kr 1o
20 mr noakoxkHo 1 pa3 B 2 Hexenu.

Dranepiient u agaumyMad ogobpenst FDA (Food and Drug Administration —
VYipaBieHue 10 CaHUTAPHOMY HAJ30py 32 Ka4€CTBOM IUIIEBBIX IPOAYKTOB U MEIU-
KaMeHTOB MUHHCTEpPCTBA 37[paBOOXpaHeHusi U conuaibHbeix ciyx0 CIIA) u EMA
(European Medicines Agency — EBporneiickoe areHTCTBO JICKapCTBECHHBIX CPEICTB 110
OIICHKE JICKapCTBEHHBIX IMpenapaToB Ha MX COOTBETCTBUE TPEOOBAHUAM, U3JIOKEH-
HeiM B EBpomneiickoit ®apmaxomnee) ans npumenenus npu FKOPA/FOUA ¢ nmonmuapTu-
KYJISIPHBIM TE€YEHUEM B BO3pacTe >2 JIET.

C 2014 roga amanumymad Hadajn NpUMEHSThCA B PecnmyOnMKaHCKOM LIEHTpe
JETCKOM KapAUOpeBMAToNOruu Ha 0aze Y3 «4-aropoackas JETCKas KIMHHYECKas
O6onpHHUIIA» T. MUHCKA AJIs JI€UeHUs A€Ted, CTPAJArOINX TsDKEIbIMU, PE3UCTCHTHBI-
MU K TPaJIWLHOHHON MPOTHBOpEBMaTHUeCKOi Tepanuu Bapuantamu FOPA. B uccre-
ToBaHUE OBLIO BKITIOUEHO 16 meTeit B Bo3pacte oT 4 1o 16 net (11 neBouek u 5 Majb-
YUKOB) C MOJUAPTUKYJSAPHBIM BAPUAHTOM IOBEHUJIBHOTO PEBMATOUIAHOTO apTpHUTA.
Ha momeHT ncciietoBanus BCe IETH MOJIy4alld METOTPEKCAT B MAKCUMAJIBHO MEPEHO-
CUMOI1 J103€, TITIOKOKOPTUKOCTEPOU/IBI JIOKAJIbHO W/UITU CUCTEMHO, SMU30IUYECKH He-
CTEPOUIHBIE TPOTUBOBOCIIAIMTEIbHBIE JIEKAPCTBEHHBIE CpeACTBA. KpuTepueM BKIO-
YeHUs! B UCCJIEIOBAHUE SIBUJIACh CTOMKas BHICOKAs aKTUBHOCTh 3a00JI€BaHuUs, COXpa-
HSAIOIIAsICA, HECMOTPS Ha aJICKBATHOE NMPUMEHEHUE CTAHAAPTHBIX IPOTUBOPEBMATHU-
YECKUX JIEKAPCTBEHHBIX CPEICTB, MPOrPECCUPOBAHNE CYCTaBHOTO CUHAPOMA, HApac-
TaHue (YHKIIMOHAJIHLHOW HEJOCTATOYHOCTH CYCTaBOB. J{ONMOJHUTEIbHBIMU KPUTEPH-
MU BKJIIOYEHHS B HCCJIEIOBAaHUE ObUIM HOpPMAaJIbHBIC MOKAa3aTeNd OMOXUMUYECKOTO
aHayu3a KpoBH, Takue kak ommmpyoun, AJIT, ACT, moueBuHa u kpeatunud. Kpure-
PUSMU HCKJTIOYEHUSI ObUTH JIFOOBIC aKTUBHBIE WJIM YacTO PEUUIUBHUPYIONTHE WHPEK-
LIUU, CEphEe3Hble COMYyTCTBYIoIIMe 3aboneBanus. [lanumenTsl oOcienoBaiuch ¢ uc-
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MOJIb30BAaHUEM CTAHAAPTHBIX METOJIOB: OMNPEIESIUCh MPOJOJKUTEIIBHOCTh YTPEH-
HEl CKOBAaHHOCTU B MUHYTaX, YMCJIO OMYXIIUX M OOJE3HEHHBIX CYCTaBOB, YHCIIO CY-
CTaBOB C HapylleHUeM (YHKIMH, TJI00aIbHASI OLIEHKA COCTOSIHUS 3/I0pPOBbsl peOeHKa
BpauyoM U poauTenasiMu ¢ nomouipio 100-MM BH3yalbHOM aHAJIOTOBOM IIKAJIBI
(BAII). AxtuBHocTh FOPA ompenensuiack ¢ MOMOIIBIO HHTETPAJIbHOTO HHJIEKCA
JADAS, pexomeHnoBaHHOro EBpomeiickoii accoumarei JeTCKUX pPEeBMaTOJIOTOB
(Pediatric Rheumatology European Society). ®yHKIMOHHpPOBaHHE OOJBLHOTO B TIO-
BCE/IHEBHOM KU3HU OMPEAEISAIOCh KOJUYECTBEHHO C MCIOJIb30BAHUEM IEeAHATpHUYE-
cKkoii Bepcuu ompocHuka kadecta sku3Hu Childhood Health Assessment Question-
naire (CHAQ).

Jlo Hauanma TepamuM aaTuMyMaOOM BCEM MAIlME€HTaM IMPOBOJUIIOCH BCECTO-
pPOHHEE KJIIMHUYECKOE U JIabopaTOpHOE O0CIIeIOBAaHNE, BKJIIOYABILIEE PEHTTEHOJIOTHU-
yeckoe 00cieIoBaHue JIETKUX, TyOepKYJIMHOAMATHOCTUKY U KOHCYJbTAIlUI0 (HTU3U-
aTpa Juisl UcKIroYeHus: Tyoepkyinesa. [lepen BkitoueHHEM B MCCIEAOBAaHUE ISl KaxK-
JI0TO MalKeHTa ObUIO MOJYyYE€HO UHPOPMUPOBAHHOE COTJIacUe OT POJUTENEH Ha Mpo-
BeJlcHHE OMOJIOTMYECKON Tepanuu, TEKCT KOTOPOro, a TakX e MPOTOKOJ HCCIIe0Ba-
HUs ObLTM 07100peHbl JoKabHbIM KoMuteToM mo 3trke. BeceM neTsiM mMpoBOAMINCH
ITOJIKO’KHBIC HHBEKIHH afalnMyMata B 03¢ 24 Mr/M IOBepXHOCTH Teia (He Golee
40 mr) 1 pa3 B 2 Henenu, Opu 3TOM BCE€ MAIMEHTHI MPOAOJDKAIN IOJIy4aTh METO-
Tpekcar. [IpoaomKUTeNbHOCTD JeUeH s cocTaBmia 48 Henenb. be3onacHoCTh oleHu-
Bajach MyTEM yuyeTa HEXKeJIaTeNbHBIX sIBICHUN (0co00oe BHMMaHHE OOpalaioch Ha
WH(DEKITUN) U PEeryJIIpHOTO KOHTPOJISI TEMATOJOTUYECKUX U OMOXUMUYECKUX MMOKa3a-
Tele KpoBHU, OOIIETr0 aHalu3a MOYU, YPOBHS oOUMX UMMYyHOrnooyiauHoB A, M, G
(xaxnawie 2 Hemenu). OneHka dpQGEeKTUBHOCTA Tepaluu MPOBOAWIACH MO TEIUATPH-
YeCKMM KpHUTEpHsIM AMepuKaHCKO# kosuieruu pesmaronoroB (ACRpedi), Bkirouaro-
[IIUM YHCJIO OMYXIIUX U OOJIE3HEHHBIX CYCTABOB (AaKTHBHBIM apTPUT), YUCIIO CYyCTABOB
C HapylieHueM (YHKIUH, TTI100aIbHYI0 OLIEHKY BpauoOM aKTHBHOCTH OOJIE3HH U TJIO-
OaJIbHYIO OLIEHKY POAMUTENISIMH COCTOSIHUS 3J0pPOBbs PeOCHKA MO BU3YyaJbHOM aHAJO-
roBoi mkane (BAIL), ouenky ¢usnueckoit aktuBHoctH o CHAQ, a Takxke cko-
pocTh ocefanus sputpouuton (COI).

KontponsHoe oOcieoBaHue € OMpENeNICHHEM MapamMeTpoB aKTUBHOCTH 00-
JIE3HU U (PYHKIIMOHAJILHOTO CTaTyca MPOBOAMIIOCH /10 JICUCHHUS alaTuMyMadoM, yepes
4, 12, 24 u 48 Henens nociie Hayana Tepanuu. OCHOBHBIM Kputepuem 3P HEeKTUBHO-
ctu Jedenus: no kputepusm ACRpedi cuutanu mocTiwkeHne kKak MUHHEMyM 50%-
YIIyYIIEHHUS IO CPABHEHUIO C UCXOJHBIMU 3HAUCHUSIMU HE MeHee 3 u3 6 mokazarenen
IpY BO3MOXKHOM Hajmuuu yxyamieHust Ha 30% He Oonee yem ogHOTO U3 6 mokas3are-
nei. Kpurepruem peMHccuu SIBJISLIOCh OTCYTCTBUE CYCTaBOB C MPU3HAKAMH AKTHUBHO-
ro BOCHAJICHUS, OTCYTCTBUE JIMXOPAAKH, HOpMasbHble Moka3aTteau COD U ChIBOPO-
TouHOM KoHieHTpauuu C-peaktuBHoro Oeinka (CPB), orcyrcrBue aktuBHOoCcTH 0O-
JIE3HM MO 001Iel olleHKe Bpavya. KimmHuveckas peMuccus yCTaHaBIIMBAJIACh B CIyvae,
eciu 00JIe3Hb HAXOJWJIACh B HEAKTUBHOM COCTOSIHUM B T€YEHHE 6 IMOCIEI0BaTENb-
HBbIX MecdleB. Bce naHHble, MOMyYEeHHbIE B XOJ€ UCCIEI0BAaHUS, BHOCUINCH B COOT-
BETCTBYIOIIYI0O KOMIBIOTEPHYIO 0a3y JaHHBIX, C MOCIEAYIOUIEH CTaTUCTHIECKON 00-
paboTkoii ¢ mcronp3oBanueMm maketa nporpamm STATISTICA 6.0 (StatSoft Inc.).
CpenHue 3Ha4YeHHs] HEMPEPHIBHBIX YHMCIOBBIX MapaMeTpoB B HacTosIed pabote
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MIPEACTABJICHBI B BUJIC MEIWAHBI M MHTEPKBAPTUIHLHOTO pa3Maxa C MCIOJIb30BaHUEM
25 u 75 npouenTtunen. /g onpeaeneHust OTIMYMS CPEAHUX 3HAYEHUI HETIPEPBIBHBIX
YUCJIOBBIX TAPAMETPOB UCMOJIb30BaICA TeCT MaHH-YUTHHU.

[To pe3ynbrataM NMpPOBEAECHHOrO HccienoBaHusi akTuBHOCTH FOPA, n3mepss-
masicsi ¢ momoinbio uHAekca JADAS, ObIcTpo CHUXKajach y OOJIBIIMHCTBA MaIlUCH-
TOB. Yxke k 4 wuenene neuennss mHaekc JADAS nonwmsmiacs ¢ 16,83+0,85 no
7,31£1,28 Oamna. K 12 Henene HaOMOAANIOCh MOJHOE Pa3BUTHE MPOTHUBOBOCIIAIIH-
TenbHOTO 3 dekTa, Koraa cpeanee 3Hauenue uuaekca JADAS cocrasumo 3,85+1,53
Oamna, Kk 24 Hezaene OHO eme CHU3WIOCh — 10 3,40+0,79 Gamna (qMHAMHMKA Ha BCEX
yKa3aHHBIX dTamax craructuyecku noctoBepHa (p<0,01). K 48 nenene nabmroaeHus
MHACKC akTUBHOCTHU Oojie3uu JADAS 6wt 2,3+0,94 6amna.

VYposens CPb, xoTopsIil 10 Havana Tepanuu agaruMymMabomM ObLT BEICOKUM (47
(19-98) mr/mn), 3HAUUTEILHO CHU3HIICS IMOCIIE MEPBBIX MHBEKIIMI MpermapaTa U cocTa-
BUWI K 4 Hepene gedeHus 23 (10-47) Mr/a, npu 3ToM, HECMOTPS Ha OOJIBIIION pa3dpoc
nokasatelsield, cHukeHue Obuio noctoBepHbIM (p<0,001, Tect Manu-Yuthu). K 12
Henene HaOmoaanochk aanpHemee camkenne CPb no 14 (8-36) mr/a, a k 24 Hexnene
oH cHu3wica 1o 10 (7-22) mr/n, nuHaMMKa MO CPABHEHUIO C HAa4yaJdbHBIM YPOBHEM
cratuctuuecku goctoBepHa (p=0,028). K 48 wnenene nedyeHus: CHIBOPOTOUYHASI KOH-
neHrpanus CPB Obuta B npenenax Hopmsl — 3 (1-6) mr/m.

Habmronanock Takxke yiyuiieHne (PyHKIIMOHATBHONW CITIOCOOHOCTH MAIlUEHTOB,
u3Mmepsiieecs ¢ nomoinsto naaekca CHAQ. Nunekc CHAQ nonususics ¢ 6a3oBoro
1,6 (1,2-2,8) 6amna k 4 weaene seyenus a0 1,2 (1,0-1,9) 6amwna (p<0,01) u B nanb-
HEeHIIeM MporpeccuBHO cHUXkacs: k 12 nexene no 1,06 (0,9-1,3) Gamna, k 24 Henene
1o 0,75 (0,5-1,0) 6amna u x 48 Henene 10 0 6auioB (IMHAMUKA HA BCEX YKa3aHHBIX
JTarax CTaTUCTHYECKH JocToBepHa (p<0,01).

Tabnumna 12 — Jlunamuka OTAENBHBIX MOKa3aTeneil Ha (oHe Tepamuu aaanu-
mymabom (Me, 25% u 75% xBapTuin)

[TokazaTennb Ucxonno Uepes 4 ve- | Uepes 12 Uepes 24 ne- Uepes 48
JeTH HEJeNTb JeTH HEJelTb

I'moGansHast oleHKa 63 (52-89) 54 (39-71) 36 (28-53) 25 (18-37) 15 (10-27)

BpPauoOM aKTHBHOCTH

6ome3nn o BAILL, Mmm

I'moGansHast oleHKa 69 (58-94) 59 (43-78) 40 (24-51) 28 (15-38) 17 (13-22)

POAUTEISIMU COCTOSHHUS

30POBbs peOeHKa 110

BAIII, Mmm

VY TpeHHss CKOBaH- 165(140-245) | 90 (60-140) | 60 (30-100) 30 (15-60) 10 (0-15)

HOCTb, MUHYTHI

Yucno BocHaneHHbBIX 5 (4-7) 4 (3-7) 2 (1-5) 1(0-3) 0

CYCTaBOB

Yucio 60e3HEHHBIX 3(2-5) 2 (1-4) 1(0-3) 0 0

CYCTaBOB

Nunexc CHAQ, 6ammer | 1,6 (1,2-2,8) 1,2(1,0-1,9) |1,06(0,9-1,3) |0,75(0,5-1,0) |0

COD, mm/u 28 (18-54) 24 (16-48) 18 (12-30) 11 (7-18) 8 (3-12)

CPB, mr/n (47 (19-98) 23 (10-47) 14 (8-36) 10 (7-22) 3 (1-6)
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Ornenka 3((HEKTUBHOCTH JICUCHHSI aJATMMyMa0OM TI0 TIeUaTPUIECKIUM KpUTe-
pusiM AMEpPUKAHCKOTO KOJIJIEAKa PEBMATOJIONOB MOKa3aia, 4To yepe3 24 Helnenu Te-
panuu 50% ynydiieHue ObUIO 3aperucTpupoBaHo y 56,3% mnanueHToB, yepe3 48
Henenb — y 68,7% namuenTtos, 70% ynyumenue —y 31,3% u 43,7% nauueHToB CO-
OTBETCTBEHHO. Pe3ynbTaThl IpeicTaBlIeHbl Ha pUCYHKE 4.

10006

oove +
g0°a +
T0%% +
Goon +

e es 24 HCOACTH ITOoCTIce Haslana

Teparmmi
5005 - 1

- e e 48 Henenk rMociae Hatana
TepPpargmI

4005 +7
30%0 47

2006 4

10% +

09% 4=

ACR3Opedi ACRSOpedi ACRT0pedi

Pucynok 4 — Ouenka 3¢ pexruBHoctu Jeyenus mo ACRpedi

PazButue knmHudeckoro 3¢ dexra Ha HoHe Tepanuu agaTuMyMadoM OTMeua-
nachk y 6osibHCTBA 001bHBIX FOPA B Teuenue nepBbix 12 Henens (kak mpaBuio 4-8
HEeJleJb) OT Hauyajia Tepanuu, Ipu 3TOM aJaJiuMyMad obecrieurBai CTOMKOE CHUIKE-
HU€ WHJIUBUIYAIbHBIX U MHTErPAIbHBIX MOKa3aTenael aktuBHOCTH FOPA. Mcnomnb3o-
BaHME TEpaNuu aJATMMyMaOOM ITO3BOJIUJIO OTMEHUTh BCEM JETSAM TIIFOKOKOPTHKO-
CTEPOU/IBI, TIOCIIE YETO BO30OHOBUJICSA UX POCT, YAYUIITHUINCH MTOKazaTesu GhochopHO-
KaJblMeBoro oOMena. B 1enmom, uccienoBanue mokasano, 4To Aganumymad ObICTpO
U 3G(HEKTUBHO CHUKAET BOCMANIUTENbHYIO akTUBHOCTH FOPA, moBblmaer GpyHKuInO-
HaJbHYI0 aKTUBHOCTH TMAI[MEHTOB, 00JIAJa€T XOPOIIEH MepeHOCUMOCThI0. B Hamem
MCCJICIOBAaHUH UMEJI MECTO TOJIbKO | Ciydail OTMEHBI TEpaiy 13-3a HeXKEIaTEIbHBIX
ABJICHUM (3aTshKHBbIE UH(MEKIUN). DPPEeKTUBHOCTD afaiuMyMada CBsi3aHa C AJIUTEIb-
HOCTBIO €T0 MPUMEHEHHSI, TTIOCKOJIBKY C YBEIWUYCHUEM JIJIUTEIHbHOCTH JICUCHUS yBE-
JUYMBAIOCHh KOJWYECTBO MAI[UEHTOB C XOPOIIUM OTBETOM Ha Tepamnuio. Pe3ynbrarsl
MCCJIEIOBaHMS MOKa3ajiu, YTO JTAHHOE JIEKApCTBEHHOE CPEACTBO CYIIECTBEHHO pac-
IHPAET BO3MOKHOCTH JICUCHUS JETeW ¢ TsKelbIM TeueHueM FOPA, yTo nposiBUIIOCH
B OBICTPOW M BBIPAXKEHHOW MOJIOKUTEIIBHOM JWHAMMKE MOKa3aTeNneil, OTpa)karomux
aKTUBHOCTH BocmanuTesnbHoro npoiecca (COD, CPb, yncio BocnajieHHbIX U 00Je3-
HEHHBIX CYCTaBOB) Y OOJIBIIMHCTBA MAIUEHTOB.

[IpoBeneHHbIe MccneAOBaHUS MOKA3ald, YTO aJaIMMyMald SIBJISIETCS BBICOKO-
(G (PEKTUBHBIM OHOJIOTHUECKUM IpenapaToM Jisl JICUCHUsS] FOBEHWJIHHOTO PEBMATO-
UJTHOTO apTpUTa, PE3UCTEHTHOTO C CTaHJAPTHON MPOTUBOPEBMATUYECKOMN Tepamnuu, a
TaK ke MpU HETIEPEHOCUMOCTH 0Aa3UCHBIX MpernapaToB. beICTpoe CHUKEHNE KIIMHUYe-
CKHX U JJaOOpaTOPHBIX MOKa3aTeNe aKTUBHOCTU OOJIE3HH, MPAKTHYECKH TTOJIHOE BOC-
CTaHOBJICHHE (DYHKIIMH CYCTABOB y MOAABIISIIOUIETO OOJIBIIMHCTBA MALMEHTOB CBUE-
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TEIbCTBYIOT O LI€JeCO00pPa3HOCTH HAa3HAYEHHUs JTaHHOTO JIEKAPCTBEHHOTO CpPEICTBA
netsiM Ha panHux ctaausx FOPA B ciydae HeappexkTBHOCTH MeTOTpecara.

Pe3ynbTaThl MHOTOUMCIIEHHBIX UCCIEIOBAHUN TOKA3ad, YTO IPUMEHECHHUE WH-
ruouropoB ®HO-0o 00BIYHO MPUBOIUT K OBICTPOMY, 3HAUUTEILHOMY U OObEKTUBHO-
My YMEHBIIEHUIO XaJI00, CUMIITOMOB W/WJIM JIAOOPATOPHBIX TMOKA3aTeJIeH, yaydIa-
€TCSl IUNIOTHOCTh KOCTHOM TKaHHW, BOCCTAHABIIMBAETCS CKOPOCTh pOCTa y JETEH, UTO
IIPUBOJMT K YJIYUYIIEHUIO KA4€CTBA KU3HH, CBSI3aHHOI'O CO 3/JI0POBBEM, U CHHIKEHHUIO
akTuBHOCTH Oosie3HH. OgHako 50% OONBHBIX OCTAIOTCS HEUYBCTBUTEIBHBIMU K MH-
ruouropam ®HO-0, a OKOJIO TPETH MAIMEHTOB, JEUMUBIIUXCSA MHOIMKCUMAOOM, BbI-
HYKJICHbI MIpeKpaniaTh JEUYCHUE U3-32 Pa3BUTUS BTOPUUHOU HEIP(HEKTUBHOCTH WIIH
1moO60YHBIX 3D (PEKTOB.

[lo naHHBIM MEXIyHApOIHBIX KIMHUYECKUX HCCIEAOBAHHM, MCIIOJIb30BAHUE
naruouropoB ®HO-a y nereit ¢ cucreMHoit ¢popmoit FOMA naneko He Bceraa mo3Bo-
JSI€T TOCTUYb JKEJTAEMOT0 pe3ysibTaTa. DTO CBSI3aHO C Pa3HBIMH MMATOr€HETHUYECKUMU
MEXaHU3MaMH pa3BUTUA cucTeMHOU U cycTtaBHOM popm FOMA. Muruduropst ®PHO-a
MOTYT UCIIOJIb30BATHCS MPH JieueHnH Bapuanta CTUIIa ¢ aKTHBHBIM apTpUTOM, 0e3
SIBHBIX BHECYCTaBHBIX MPOSBICHUN. B TO ke BpeMs JieueHHe 3TUMU TperapaTamu aj-
JIEPrOCENTUYECKOTO BapHaHTa (CUCTEMHOU (DOPMBI C BBIPAKCHHBIMH CHCTEMHBIMU
MIPOSIBIICHUSIMU 0€3 aKTUBHOTO apTPUTA) PEJKO OBIBACT YCHEITHBIM, TaK KaK Pa3BUTHE
CUCTEMHBIX TIPOSIBIICHUN B OCHOBHOM O0OyCIOBIIeHO rurnepnpoaykiuein NJI-6, a tak-
xe NUJI-1.

[IpopbIBOM B Tepanuu peBMaTOMIHOTO apTPUTA CTAJl CUHTE3 aHTUTEN K peler-
Topy uHTepnelikuHa-6 (MJI1-6). Kak n3BectHo, MJI-6 sBnseTcs OAHUM U3 IIEHTPAJIb-
HBIX IPOBOCHAIMUTENBHBIX IUTOKMHOB B pazButuu IOPA. On npoayuupyercsa T- u B-
auM@ormTaMu, MOHOUUTaMH, ¢ubOpobiacTamu, octeo0aacTaMu, KEpaTUHOIUTAMH,
SHAOTENUATBHBIMU KJIETKAMH, ME3aHTMAJIbHBIMU KJIETKaMU M HEKOTOPBIMU OITyXOJIe-
BbIMU KieTkaMu. MJI-6 aktuBupyer npomudepaunto T-nmumdonuTos, auddepeHuu-
poBKy B-nmumdouutoB, MerakapuonudToB, MakpoparoB M IIUTOTOKCUYHBIX T-
TUM(OIIUTOB, a TaKkKe YMEHbINIAeT 4yucio perynupyromux T-nmumdonuros. NJI-6
CTUMYJIUPYET NPOAYKIMIO Tenarorutamu C-peakTUBHOTO Oejka U amuwionja A, rarm-
Torfi00MHa, (GUOPUHOTEHA, KOHKYPEHTHO MHTUOUPYET CHUHTE3 albOyMHHA M TpaHC-
beppuna.

Pa3BuTne Takux CUCTEMHBIX MPOSIBICHUI PEBMAaTOMIHOIO apTPUTA, KaK yCTa-
JIOCTh, JACTPECcCUs, JINXOPAJIKa, BHICOKAsi KOHIICHTpalUs OEJKOB OCTpOM (asbl, CHU-
KEHUE KOHUEHTPALMH JKelie3a, aHeMHs, TPOMOOLUTO3, a TAKXKE TAKOTr0 T'PO3HOTrO
OCJIO)KHEHHSI PEBMATOUJHOIO apTpPUTa, KaK aMUJIOMA03, CBS3BIBAETCS C THIEPHPO-
nykuuert WMJI-6. NJI-6 Takke CTUMYIHpPYeT KOCTHYIO Pe30pOIlHI0 W aKTHBALIUIO
OCTEOKJIACTOB. BBICOKHE CBIBOPOTOUYHBIE KOHLIEHTPALMU CAMOT0 IIUTOKWHA U €ro pe-
LENTOpa KOPPEIUPYIOT C aKTUBHOCTbIO PEBMATOMAHOTO apTpUTa U MPOIrpeccupoBa-
HUEM KOCTHO-XPSIIEBOM IECTPYKIIUU.

[Ipenaparom, cenexktuBHO Onokupyromum MJI-6, seusercs toumnmuzymad (Ax-
tempa). Tormmnu3ymadb (AkTempa) — MmepBoe PeKOMOMHAHTHOE TYMaHU3HUPOBAHHOE
MOHOKJIOHAJIbHOE aHTHUTENIO K 4yenoBedeckomy peuentopy MJI-6 u3 moakiacca um-
myHorioOymuHOB [1gG1l. Tonunuzymal CENeKTHBHO CBSI3BIBACTCS U TMOJABISET Kak
pacTBOpUMEBIe, Tak 1 MeMOpaHHbie peuentopsl MJI-6. M3BecTHo, uyTo NJI-6 sBnsercs
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MHOTO(YHKIIMOHAJIBHBIM IUTOKUHOM, BBIPAOATHIBAEMBIM PA3TUYHBIMUA TUIIAMHU KJle-
TOK, YYaCTBYIOIIMX B MApaKPUHHOMN PErysiliui, CACTEMHBIX (PU3NOIOTHYECKUX U Ta-
TOJIOTMYECKUX MPOLIECCaX, TAKUX KaK CTUMYJISIUS CEKPEIIMM UMMYHOTJIO0y/IMHA, aK-
TuBalMs T-KIETOK, CTUMYJISIUS BIPaOOTKM OENKOB OCTpOil (pa3bl B IEYEHU U reMo-
1os3a.

Oco0oro BHMMaHHUSI 3aCITy>KMBAET OMBIT MPUMEHEHUsI TOLMJIM3yMala B Ielu-
aTpUuYeCKOl peBMarosioruu. B Hacrosimiee Bpems enie HeT OOLIMPHBIX AAHHBIX IO
JUTUTEIBHOMY NMPUMEHEHHUIO ToumiIn3ymada (AKTeMpbl) B JeTCKOM Bo3pacte. Ha ce-
TOJHSIIHUNA J€Hb OMYyOJIMKOBAHO HEOOJIBIIOE YHCIIO HUCCIEIOBAHUM, MOCBALICHHBIX
orieHKe 3PGEeKTUBHOCTH U 0€30MACHOCTH JICYEHUS TOIUIN3YMabOM JIeTel ¢ moymap-
TUKYJSIPHBIM M CHCTEMHBIM BapHaHTaMM FOBEHUJIBHOTO apTputa. McciaenoBanus To-
nuM3ymada JJIATCS OKOJIO 5 JIET, U 3a 3TO BpeMsi AKTeMpa 3apeKOMeH0Baia ceosl
KaK o4eHb () PEKTUBHBIN MpernapaT UMEHHO IS JiedeHus: cucteMHon ¢opmbl FOUA.
HanbGonee monHas uHpopmalus O MPUMEHEHUH TOIMIM3yMaba MpH CUCTEMHOMU
dbopme IOUA mpencraBieHa B paHIOMU3UPOBAHHOM JIBOMHOM CJENOM Iuianebo-
KOHTPOJIMPYEMOM KJIMHUYECKOM uccienaoBanuu S. Yokota et al. B Hacrosiee Bpems
yKe 3aBeplimiach 3-1 aza UCMbITAaHUM, B KOTOPOW MPOJAEMOHCTPUPOBAHA BbICOKAs
3¢ dexTuBHOCTh U Oe30macHOCTh AKTeMphl. Uepe3 48 Hel. mpUMEHEHUs: TOUUIIU3Y-
Maba, MO JTaHHBIM MCCJIEJOBAaHUS, OTMEUEHO KYMHUPOBAHUE JIMXOPAJKU, CHIIIH, CHU-
KeHue 1abopaTOpHON aKTUBHOCTU. B X0/€ TaHHOTO KIMHUYECKOTO UCIIBITAHUS Oblia
IPOJAEMOHCTPUPOBAHA YJOBJIETBOPUTEIbHAS TEPEHOCUMOCTh ToLMINM3ymMada (Ak-
TEMpBbl), UTO JIEJAET ONPaBAAHHBIM €ro IPUMEHEHUE Y NAIUEHTOB C CUCTEMHOM (op-
moit FOMA. B pesynbraTe uccienoBanuii Obula Mmoka3aHa BbICOKas 3((PEKTUBHOCTb
npernapara, Kak B OTHOLIEHUH CUCTEMHBIX MPOSBICHUIN 3a00€BaHus, TaK U aKTUBHO-
CTH CYyCTaBHOT'O CHHJIpOMa.

He menee BaXHBIM sIBiIIeTCS coco0 MpUMEHEHUs Ipenapara. Touunuzymad
BBOJIMTCSI BHYTPUBEHHO | pa3 B 2 Henenu npu cucremHoMm IOPA u 1 pa3 B 4 Henenmun
pu nonuapTukyiasspaoM FOPA, no3a paccuntsiBaeTCs HCXOAA U3 Beca manueHTa. [le-
TssM ¢ Maccoi Tema 30 kr u OoJiee mpemapaT BBOAUTCS B 03¢ 8 MI/KT, C MacCOu Me-
Hee 30 kr — B go3e 12 mr/kr. Pacd€T 10361 TODKEH MPOBOAUTHLCS HA OCHOBAHUH Mac-
Chbl TeJIa MAMEHTa MPU KaXJ0M BBeIeHHH. MI3MEeHEeHHe JO3UPOBKHU JIOIKHO OCHOBBI-
BaTbCsl TOJIBKO HAa CTOMKOM M3MEPEHHH MAcChl Teia NManueHTta B quHamuke. [locre
pa3BeqieHHs mpernapaTa AKTeMpa J0KEH ObITh BBEAEH B BUJI€ BHYTPUBECHHON HMHDY-
3UM B TEYEHHE OJHOTO 4aca. Bo Bpems BBe[eHUS mpernapaTta peOeHOK JOJKEH HaXo-
JIUTHCS B CTAllMOHApE MOJ| HAOIIOJACHUEM Bpaya, JUisl TOro 4ToObl B Cly4yae BO3HHK-
HOBEHUS OCJIOKHEHUN OHU OBUIM HEMENJIEHHO KynupoBaHbl. bezonacHocTs u addek-
TUBHOCTB IIpenapaTa AKTEMpa y MalMEHTOB B BO3pacTe 0 2 JIET HE UCCIEA0BAIIUCH.

B TeueHne HECKOJIBKUX NECATUIETH OCHOBHOM B pa3BuTUU PA cuuTanace na-
ToJIorus T-KJIETOYHBIX UMMYHHBIX peakuui. OQHAKO 3a MOCIEIHUE TOAbI TOKA3aHO,
yTO0 B-KJETKM TakKe ydyacTBYIOT B maToreHeze PA, mpuyemM He TONBKO Kak MPOAY-
LEHTHI ayTOAHTUTEII, HO U KaK AaHTUT'€H-TIPE3CHTUPYIOLINE KIIETKH, IPEICTABIISISA apT-
PUTOTEHHBIM ayTOaHTUreH T-kiietkaM. B pesysbrare Takoro B3auMoAeucTBUs T-
KJIETKHA aKTUBHUPYIOTCS U MPOAYLUPYIOT TPOBOCHATUTENBHBIE [IUTOKUHBI. XapaKTep-
HO, 4TO Ha B-KJIeTKax, KaK U Ha APYIUX U3BECTHBIX aHTUTEH-TIPEACTABISIONINX KIIET-
KaX, UMEIOTCS KOCTUMYIATOpHBIE MosieKynbl CD80 u CD86, yyacTByIOIME B AKTH-
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Bauuu T-nmumdonnrta mytemM B3auMojaencTBusa ¢ Monekynoin CD28, naxopsiuerics Ha
€ro MOBEPXHOCTHU. B-KIETKH Takke MOTYT MPOAYLHPOBATH TaKUE MPOBOCIAIUTEIb-
Hble IUTOKUHBI, kKak MNJI-6, ®DHO-a u np. Pe3ynbTarhl 3KCIEPUMEHTAIIBHBIX UCCIIEN0-
BaHUM, CBUJETENLCTBYIONINE O (PyHIaMeHTaIbHON ponu B-nmumdonuToB B Hapyie-
HUM T-KJIETOYHOTO UMMYHHOTO OTBeTa Ipu PA, MOCIYX UM CTUMYJIOM [JIsl U3yYe-
HUsl 3QHEKTUBHOCTH aHTHU-B-KJI€TOUHOTO Tpenapara — puTrykcumada — Jijis JeUeHus
ATOTrO 3a00JIEBAHUS.

Putykcumab mnpezactaBiser coO0l T€HHO-MHXKEHEPHOE XMMEPHOE MOHOKIIO-
HaJbHOE aHTUTEJIO, COCTOSAIIEE U3 YeoBeYecKoro (Ha 75%) 1 MbImHOTO Oenka (Ha
25%). AHTUTENO HampaBieHo MpoTuB aHTureHa CD20, Haxoaserocss Ha MOBEPXHO-
CTH IIpe-B-KieTok U 3penbix B-KIeTOK, HO HE Ha pa3BUBAIOIIMXCA U3 HUX IUIa3MaTH-
YECKUX KJIETKaX, KOTOpbIEC ABISAIOTCS NpoayleHTamu aHntuten. B mapre 2006 rona
putykcumad Obu1 paspemieH B CIIIA k npuMeHeHUIO IpU peBMATOUTHOM apTpUTE U
ONpEEININCh OCHOBHBIE TTOKA3aHUs JIJIsl €F0 HA3HAYEHUS — JICUEHUE CPEAHETSHKEIO-
ro u tsokenoro PA, pesucrentHoro k umHruoutopam ®HO-a. B 2007 roxy Obuio
OMy0JIMKOBaHO 00OOILIEHHOE COTIACOBAHHOE MHEHUE €BPOIEUCKUX IKCIIEPTOB OTHO-
CUTEJBHO IPUMEHEHUSI puTyKcuMaba y 0osbHbIX PA, T11e yKa3bIiBaeTcs, 4To LIeJIeco-
00pa3HOCTh Ha3HAYEHUs PUTYKCHMada MOXKET pacCMaTpUBATHCS HE TOJBKO IOCHE
HeA((PEKTUBHOCTH MpeaUIecTBYOUIEro jedyeHuss nuruontopamu ®HO-0, HO U TpH
HAJIMYMM TPOTUBOINOKA3aHUM K 3TUM CpeacTBaMm. Ha cerogHsimHui JeHb B MHPE
IIPOBEICHO HECKOJIBKO KPYIHBIX KOHTPOJIUPYEMBIX KIMHUYECKUX HCHBITAHWUMN, MOJ-
TBEPAUBIINX JOCTATOYHO BBICOKYIO 3((PEKTUBHOCTh U OE30MaCHOCTh PUTYKCHMMaOa
IpU PEBMATOMIHOM apTPUTE B3POCIBIX. PaHIOMU3NPOBAHHBIX I1aLlEOOKOHTPOIUPY-
€MbIX KIIMHUYECKUX MCCIICAOBAHUN MPUMEHEHUs! pUTYKcuMala y JeTeil He MpoBOIu-
Jock. Benencreue OTCyTCTBUS PaHAOMU3UPOBAHHBIX KIMHUYECKUX MCCIIEIOBAHUN U
HEJ0CTAaTOYHOI'O ONbITAa MCHOJB30BaHus putrykcumaba npu FOPA mecto sToro Oumo-
JIOTUYECKOTO JIeKapCcTBEHHOTO cpenctBa npu FOPA mnoka He onpeneneno. Kpome to-
ro, B paBHOW Mepe JUIsl TSHKENbIX CIIy4daeB MOJMApTPUTa, cuCcTeMHOro BapuanTa FOPA
Y PE3UCTEHTHOTO K JICUEHUIO PEBMATOUTHOTO YBEUTa UMEETCS XOPOIIU BHIOOD ApY-
THX CPEICTB, TakuX Kak nHruontopsr ®HO-o unu UJI-1 u NJI-6.

AbataienTt  mpeAcTaBIseT  coOOM  HUTOTOKCcHMYeckuit — T-nmumdoruT-
accoruupoBannbiii antureH 4 (CTLA4) — HaTypanbHBIA (€CTECTBEHHO BCTpEYaro-
uiicsl) OenoK, KOTOPBIA MPEACTABICH HAa MOBEPXHOCTH T-KIETOK B TEUYECHHUE He-
CKOJIbKUX YacOB WJIM AHEH mocie mojiHoi T-kieToyHo akTUBalMKU W CHOCOOEH K
cea3piBannio ¢ CD80/86 Ha aHTHUIeH-TIPE3CHTHPYIOIIEH KIETKE C OOJNBIIUM pPOJ-
ctBoM, yeM CD28. Ilockonbky Tonbko CD28-6e10k Ha MOBEPXHOCTH KIETKU TPH-
cyrcrByet Juib Yy 50% CD8-no3utuebix T-kieTok (uToTrokcuueckue T-KIETKH) U
oonee yeMm y 90% CD4-no3utuBnbix T-kietok (T-xenmepsi), abarament BO3aeHCTBY-
€T MPEeUMYIIECTBEHHO Ha T-xenmepsl.

B anpene 2008 rona npenapat 6611 0n00pen FDA st nedeHus cpeHe- u Bbi-
COKOAKTHBHOTO nosmapTukyssipuoro FOMA B Buae MOHOTepanuu wiv B KOMOMHALIMN
¢ 0a3uCHBIMU MPOTUBOBOCHANUTEILHBIMU JieKapcTBeHHbIMU cpenctBamu (BIIBJIC) B
ciydae mpenmecTBytonield HedhdextuBHOCTH MeroTpekcata. B CIIA mpenapar
TaKk)Ke OJ00peH AJisi MPUMEHEHHs B Cilydae NpelIecTByrone Heap(eKTUBHOCTH
apyroro BIIBJIC. B EBpomne abarament B KOMOWHAIIUU C METOTPEKCATOM IOKa3aH
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UL J1edeHus noJiapTukyisipHoro FOMA ymepeHHON WM 3HAYMTENbHOW CTENEHH
BBIPAQ)KEHHOCTHU y IMAIIMEHTOB B BO3pacTe 6 JIET U CTaplle B ClIy4yae HEIOCTATOYHOMN
s dexktuBHOocTH Apyrux BIIBJIC, Bkitoyas, kak MUHUMYM, OJIuH aHTaroHuct ®HO-
o.

AbaTanenTt npuMeHsieTcsl B BUJE€ BHYTPUBEHHbBIX MH(DY3UIl B 103€, COCTABIIS-
rommert 10 Mr/kr npu Macce Tena MeHee 75 Mr; B go3e 750 Mr npu macce tena 75-100
Kr 1 B go3e 1000 mr npu Macce tena 6osiee 100 kr. Bee 10361 NpUMEHSIIOTCS BHYTPH-
BeHHO 110 cxeMme 0, 2, 4 Henels, a 3aTeEM €KEMECIIHO.

[Tepen nazunauenmem BTJIC HeoOXoAMMO MPOBECTH KIMHUKO-Ia00paTOPHOE
oOcieoBaHNe MAlMEeHTa, BKIIOYAIOIIEe KIMHUYECKUI aHaInu3 KPOBH (ONpeeieHHe
COJIEpKaHusl TeMOIJIOONHA, SPUTPOLIUTOB, TPOMOOIIUTOB, JICHKOIMTOB, JEUKOLIUTAP-
HOM popmyiibl, COD), OMOXUMUYECKUN aHAIN3 KPOBH (OMpEIeTICHUE KOHIIEHTPAINH
MOYEBHUHBI, KpEaTUHUHA, OUIUPYOMHA, TPAaHCAMHUHA3 B CHIBOPOTKE KPOBH), OMpe/ie-
JeHue chiBOpoTouyHOM KoHmeHTparuu IgA, IgM, 1gG, P®, CPB, moaHoe obcienoBa-
HUE NAlMEHTa Ha HAJIMYME JAaTEHTHOro TyOepKyJie3a, BKII0YAIolee TOCTAHOBKY pe-
akuuu MaHTy ¢ 2 TyOepKYyJMHOBBIMHU €IMHHUIIAMH, MPOBEICHUE PEHTTEeHOrpaduu
W/WIY KOMIIBIOTEPHON TOMOTpa(UU OPraHOB IPYIHOM KIETKHU.

3HauUUTENbHbIE TPYAHOCTU ISl EIUAaTPUUECKON MPAKTUKUA B CUTyalUsiX, Tpe-
oyromux HazHauenusa bTJIC, npencrapisier MHTEpOpETALUs TaHHBIX peakuu MaHTy
U OTCYTCTBHUE B3aMMOITIOHMMAHUS MO 3TOMY BOIPOCY JAETCKUX PEBMATOJOrOB U JET-
ckux Grusnatpon. OOLIEenpUHATas B IEAUATPUH MPOLIETypa Pa3rpaHUUEHUs TOHITUN
«TyOMH(UIMPOBAHHOCTE» U «IIOCTBAaKLMHAJIbHAs aJUIEPIUsh» HE BCEria MPUTOAHA
st manueHToB ¢ FOPA, nmosmy4aronmx MHOTOJIETHIOKO UMMYHOCYIIPECCUBHYIO Tepa-
nuto. C Apyroil CTOpOHBI, PUCK aKTHBAIMM JIATEHTHOTO TyOEpKyJje3a U ero HEeKOH-
Tposmpyemoro Teuenus Ha ¢oune tepanuu bTJIC, ocobenno unrudburopamu ®HO-a.,
HCKIIFOUUTENLHO BBICOK, MOCKOIbKY @HO-ou siBiIeTCS 00s3aTeNbHBIM CTPYKTYPHBIM
KOMIIOHEHTOM TyOepKyJse3Hoi rpanyieMbl. [lpumenenue unrubutopor PHO-q,
0COOEHHO MOHOKJIOHAJBHBIX aHTUTEN (MHPIMKCMMAO, agalnuMyMald), KOTOpbIE HE
TOJIBKO MHAKTUBHPYIOT PHO-0l, HO ¥ OAABISAIOT €r0 NMPOAYKIHIO, CO3IAET YCIOBUS
IUI aKTUBALIMU TyOepKyJIe3HON MHPEKIUU U €€ AUCCEMUHALINU.

[Tpu BBISIBIEHMH aKTMBHOI'O TYOEpKYJIE3HOTO Mpoliecca MoKa3zaHa KOHCYJIbTa-
uusa ¢pruzuatpa, HazHaueHue bTJIC nporuBomnokaszano. [1pu nonoxurtensHOM TyOep-
KyJIMHOBOW mpobe (mamyna Oosiee 5 MM) HE0oOXoauMo TpoBeaeHue JnmackuHTecTa
WM TYOEpKYJMHOBBIX P00 C pa3BeICHUEM JIsl ONIPENESICHNsI aKTUBHOCTH TyOepKy-
JIE3HOTO Tpoliecca, a TakKe MoKa3aHa KOHCybTauus (Grusuatpa. B ciydae BblsBIe-
HUSl TyOMH(UIIMPOBAaHUA MOKa3aHa crienupuyeckas IpOTUBOTYOEpKyIe3Hass XUMHUO-
Tepanus B TeYEeHUE 3 MECALIEB C BO3MOXKHBIM TocienytonuM HazHauenuem bTJIC.

[Tepen BBeneHuEM TOIMIN3YMa0da TaK:Ke HEOOXOAUM KOHTPOJb KIMHUYECKOTO
aHanu3a KpoBH. IIpyu cHMKEHUU yucia JeHKOUUMTOB U HEUTPO(DUIOB BBEAEHUE TOLM-
au3ymada cleyeT OTJIOXKHUTh 0 HopManu3aluu nokasareneil. Ha cienyromuii neHb
nocJie UHPy3un TouuanzyMada HeoOX0AUM KOHTPOJIb KIIMHUYECKOTO aHalln3a KPOBH.
B ciydae cHuxkeHus aOCOJIIOTHOrO 4YMciia HEUTPOPMIOB HIbKE 1,5 ThIC. MOKa3aHO
BBEJICHUE PEKOMOMHAHTHOTO YEJIOBEYECKOTO T'PaHYJIOLUUTAPHOTO KOJIOHUECTUMYIIH-
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pytromero (akTopa B 103€ 5 MKI/KT 1 pa3 B CyTKU A0 HOpMaJH3aluy YMCia JIEHKOIHU-
TOB U HEUTPODUIIOB.

[Tarmmentam, nony4daromum BTJIC, Heo6xoauMo npoBeaeHUEe peakiuu MaHTy,
peHTreHorpapuu W/uiu KOMIBIOTEPHON TOMOrpaguu OpraHoB IPyIHON KIIETKH KaxK-
npie 6 mecsueB. [Ipu BbISIBICHUHM NMPU3HAKOB aKTUBHOW TyOepKysie3HOW HH(EKINU
HeoOxonuma otmeHa BTJIC u xoHcynbTanus dTu3uaTpa sl pEelIeHUsT BOIpoca O
Ha3HAUYE€HUHU CTIeNUPUUECKON MPOTUBOTYOEPKYIE3HON XUMUOTEPATTHH.

Bcem narmenTaMm, moiay4aromyM TONUIN3yMad, TPOBOIUTCS KOHTPOIbh KIIMHU-
YECKOro aHajim3a KpoBH | pa3 B 2 Heneld (BO3MOXKHO Pa3BUTHUE BhIPAXKEHHOM JIEHKO-
MEHWU W HeWTpomeHuu). B cioyuae cHmKeHHs aOCONMIOTHOTO YWCla HEUTPOHUIIOB
HUKe 1,5 ThIC. TTOKa3aHO BBEJACHUE PEKOMOMHAHTHOTO YE€JIOBEUECKOTO TPaHyJIOIH-
TApHOTO KOJOHUECTUMYJIUPYIOMEro (akTopa B J03€ 5 MKI/KT MO KOHTPOJIEM Yucia
JEHKOIUTOB U HeUTpohuioB. [Ipu nosiBICHUN TMXOPAIKH, KAallUIsl TTIOKa3aHa CpoyHas
TOCIUTAIIU3ALNH B CICIIUAIU3UPOBAHHBIN CTAIIMOHAP.

B nocnennue roapl B JETCKOM pEBMATOJIOTUU MOJIy4Yriia pacpoOCTpaHEHUE SH-
3UMOTepanus. DH3UMbl Ha3bIBAIOT «KATAM3aTOpPaMU 3J0POBBS». XOPOUIO 3apeKo-
MEHJIOBaJIM ce0si BOOEH3UM, (iioreH3uM, mysicai. OHM YCHEIIHO HCIOJB3YIOTCS B
peBMaronorudyeckoil npaktuke. Y nered ¢ FOPA stu mpenaparsl (dyuiie u3yyeHa
3¢ (pexKTUBHOCTH BOOEH3MMA) MOJKIIIOUAIOTCS K JIeUeOHOM cxeMe yxe Ha GoHe Oa3uc-
HOI Tepamnuu, MOoJaBJIsAIoNIEeld aKTUBHOCTh npouecca. J{o3bl: 6-8 TabneTok B CyTKH (B
3aBUCUMOCTH OT BO3pAacTa), IIUTEIBHOCTh KypCOB MHAMBUIyabHA (3-4-6 Mec). DTH
Mpernaparbl CTUMYJIUPYIOT MMMYHHYHO CHUCTEMY, CHHKAIOT AKTUBHOCTh CHUCTEMBbI
KOMILJIEMEHTA, aKTUBUPYET MOHOIUMTHI — Makpodaru, ycuwinBas ux (paromurapHyro
(GYHKIHIO, TOBBIAIOT (PUOPUHONIUTUUECKYIO AKTUBHOCTb, YJIYUIIAIOT PEOJOTHYE-
CKHE CBOWCTBAa KPOBH M MHUKPOLMPKYJISIUIO, OKa3bIBAlOT MPOTUBOBOCHAIUTEIBLHOE
JIICUCTBHE.

B coctaB BoOeH3MMa BXOJUT KOMILUIEKC (DEPMEHTOB U MPENapaToB Pa3IMIHOIO
MIPOUCXO0XKJICHHS, YYACTBYIOIIUX B (PM3HOJOTMYECKUX IMpoIeccax MeTaboau3ma B op-
ranu3Me 4yenoBeka. BoOeH3nM — 3T0 KOMOMHALIMS pAaCTUTENbHBIX (MananH, Opomena-
WH) U )KUBOTHBIX MPEMApaToB (TPUIICUH, XUMOTPUIICUH, MTAHKPEATHUH, aMIIa3a, Julla-
3a), a TaKK€ HEIH3UMATUYECKOTO IMpenapara BUTAMUHA-PYTUH. DH3UMONPENAPATHI
ATOU TPYIIIBI XOPOIIO MEPEHOCITCs, HAa WX (HOHE 3HAYUTENBHO YIIYYIIAIOTCS CaMo-
YyBCTBUE U O0IIIee COCTOSHUE TAIlEeHTA.

VY nereii ¢ FOPA B pe3ynpTaTre XpOHUYECKOTO BOCIAIUTEIBLHOIO Ipoliecca, KaK
IPaBUJIO, Pa3BUBAKOTCA MPOTPECCUPYIOLIME Pa3PYLICHUS] B CTPYKTYpax CyCTaBHOTO
xpsia, popmupyercs GpuOpo3 CycTaBHOM KarcCyJjbl, UYTO CIIOCOOCTBYET aHKUIIO3UPO-
BAaHUIO CyCTaBa. B CBSI3M ¢ ITUM Ba)KHBIM SIBJISIETCS CBOEBPEMEHHOE BKIIFOUCHHUE B
KoMIuieke Tepanuu Aeteit ¢ FOPA npenaparos, 06aamux XOHAPOIPOTEKTUBHBIM
JEUCTBUEM: XOHAPOUTUHCYIIb(AT, CTPYKTYM, Tepaduiekc u apyrue. B ux cocras Bxo-
JUT XOHJAPOUTHUHCEPHAS] KHUCJIOTA, TO €CTh OCHOBHOW KOMIIOHEHT MPOTEOTIIMKAHOB,
KOTOPBIE BMECTE C KOJJIAr€HOBBIMU BOJIOKHAMU COCTABJIAIOT XPSIIEBOIl MAaTPUKC.

XOoHAPOUTUHCYIb(AT UMEET KpailHe HU3KYIO0 TOKCUYHOCTh, HE 00JaaeT MyTa-
TeHHBIM JIEHCTBUEM, YTO MO3BOJIIET €T0 MCIOIB30BaTh B OCOOCHHO TSKEIBIX CIydasx

IOPA.
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JlokazaHo, 4TO JeueOHOE ACWCTBUE XOHIPOMPOTEKTOPOB peaanu3yercs B opra-
HU3ME N0 HECKOJBKUM HampaBieHUsM: OyJy4d HAaTypaJbHbIM TIMKO3aMHHOTJIMKA-
HOM, OHHM HAIpPSIMYyI 3aMEHSIOT HEJOCTAIONIMI XOHJIPOUTHHCYIh(AT CYCTaBHOIO
Xpsillia, KaTaboJIU3UPOBAHHBINA BOCTIAJICHUEM, HHTUOUPYIOT (PePMEHTHI AeTrpajaliuu B
XPSILIEBOM MAaTPUKCE — METALIONPOTEUHA3bl, B YACTHOCTU — JICHKOLUTAPHYIO 3Jia-
CTa3y, CTUMYJIUPYIOT GYHKIMOHUPYIOIINE 3J0POBbIE XOHAPOLUTHI B TIIyOOKHX CIIOSIX
Xpsllla Py CUHTE3€ KOMIIOHEHTOB MaTpUKca. Y CTaHOBJIEHO, YTO Ha (poHe mpuema
XOHIPONPOTEKTOPOB YMEHBINAETCS BBIOPOC MEIUATOPOB BOCHAJEHUS U OO0JIEBBIX
(akTOpOB Yepe3 CMHOBHUOIUTHI U MaKpo(daru CHHOBHUAIHLHOW OOOJIOYKH M CHHOBH-
AJbHOU KUIKOCTH.

B pe3ynbrare MHOrOCTOPOHHErO BIIMSHHS 3TOW I'PYIIIbI IPENapaToB BOCCTa-
HABJIMBACTCS] MEXaHUUYECKas M dyacTudeckas (pusmojiornyeckasl 1eJIOCTHOCTh MaT-
PHUKCA, YTO YJIy4IIaeT MOOMJIBHOCTh CYCTaBOB.

W3 npyrux MeToI0B TEpANKUK UCIOIb3YIOTCS MECTHO AlIJIMKALUU C PACTBOPOM
numekcunaa (15-25%) Ha cycraBbl, Ma3u, reid, B coctaB KoTopeix BxoasT HIIBJIC,
030KepuUT, mapaduH, anexkTpodopes ¢ Iuaa3oi. 3HaueHue npuaaercs maccaxy, JIOK,
TPYJIOTEPANHH.

Oco0oe BHUMaHUE CIEAYET yAENsATh NPO(UIAKTUKE U JICUCHUIO Te€HEepan30-
BaHHOI'O OCTEONOPO3a — CEPbE3HOT0 OCIOKHEHUS BCEX PEBMATUYECKHUX 3a00JI€BaHUH,
B ToM uucie u FOPA. CrepouaHbiil 0CTEONOPO3 Pa3BUBAECTCS Yy BCEX IMALMEHTOB,
mmrtenbHo seunBmmxcs ['KC. Haubonee ObicTpas moTepsi KOCTHOM Macchl Ha GoHE
neyenusa ['KC pa3BuBaeTcs B TeyeHUE MEPBBIX 6-12 MecsleB OT Hayala JCYEHUS.
[Tosromy npodunaktuky ['KC-unAynupoBaHHOTO OCTEONOpo3a cleAyeT HauyuHaTh
KaK MOKHO panbiie. /[t npopunaktuku ocreonoposa Ha Gone jeueHus ['KC obs3a-
TEJICH NMPUEM MPEnapaToB KajlblMs U BUTaMuHa D.

HemeankaMeHTO3HOE JIe4EHHE OCTEONOPO3a BKIOYAeT 00pa3oBaTesbHbIe IPo-
rpaMMbl U1 TAMEHTOB U UX poauteneil, perynsapusle 3anatua JIOK, maccax (He
paHee ueM uepe3 3-6 MecsleB Mocie Hayala MEIMKaMEHTO3HOTO JICYEHUsI), HOIIICHUE
KOPCETOB (MPH JJIUTETHLHO COXPAHSIONTUXCS O0JISIX B CITHHE).

MeankaMeHTO3HOe JIEYEHUE OCTEONOpOo3a BKIKOYAET HA3HAUYECHUE MPENapaToB
KaJIbLIMsL, BUTaMUHa D 1 aHTHpEe30pOTUBHBIX MTpEnapaTosB.

[Tpenaparsl kanpLus U BUTaMUH D paspenmieHsl K IPUMEHEHUIO B IETCKOM BO3-
pacte, 00J1a1Jal0T MUHUMAJIbHOM aHTHOCTEOMOPETUYECKON aKTUBHOCTBIO, 0053aTelb-
HO JIOJDKHBI Ha3HA4aThCsl MPH JICUEHUU aHTUPE30pPOTUBHBIMU Ipenaparamu. CyTou-
Hasl 1032 JJig JeTei B Bo3pacte 3-5 set coctaBisieT 250 Mr 3JIeMEHTapHOTO KaJIbIIHsI
u 100 ME Butamuna D, B Bo3pacte 6-10 net — 500 mr sneMmentapHoro kaiabius u 200
ME Butamuna D, B Bo3pacte ¢ 10 nget — 1000 mr snementaproro kanbius u 400 ME
BuTtamuHa D B cyTku.

K anTHpe30pOTUBHBIM IpenaparaM OTHOCAT KaJbIIMTOHHMH Jiococs U Oucdoc-
¢donarel. KanbIIUTOHUH J0COCS CHUKAET PUCK NMEPETOMOB IMO3BOHOYHHKA, YMEHBIIIA-
€T MHTEHCUBHOCTh OOJIEBOTO CHHAPOMA, 3aMEJISICT MOTEPI0 U (MJIM) YMEPEHHO IO-
BBIIIIAET MUHEPATIBHYIO IUIOTHOCTh KOCTHOM TKaHHU, OJHAKO MO aHTHPE30pOTHUBHOI
aKTUBHOCTH YCTyMaeT mnpenaparam rpynmnsl OuchochonaroB. Kpome Toro, omsit
MIPUMEHEHUS KAIBLINTOHNHA JIOCOCS y JIETel OTPaHUYEH.
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[Io XUMHUYECKOMY COCTABY KAJIBLUTOHUH — IMENTUIHBIA TOPMOH, COCTOSIIUN U3
32 aMHUHOKHCIIOT, BbIpadaThiBaeMblii C-KJIETKaMU IIMTOBUIHOM Kelie3bl, ObLIT BbIJE-
neH Oonee yeM y 15 BUIOB KUBOTHBIX. X crieM@UUHOCTD OnpeensieTcs: pa3inyu-
AMHM B TrarjioTune amuHokuciaor. Haunbonee mpurogHsIMHU AJisi MPAKTUYECKOTO HC-
MOJIb30BaHUsI OKA3aJMCh — CBUHOM, YEJIOBEUECKUN M KAJBLIUTOHHUH JIOCOCS, IPUYEM,
nocaeaHui okazaics B 20-30 pa3 akTUBHEE, UeM MEPBBIC JIBA.

MexaHu3Mbl 1€UCTBHS KaNbIIMTOHWMHA HAMpPaBJICHbl Ha PErYJISIUI0 TOMEOCTa-
3a KaJbllHs, Ha MO/AABJICHUE MOBBIIIEHHON KOCTHOW pe30pOLuu, Ha 3aMeJIeHHe pac-
naja KoJulareHa, cocoOcTByeT yBenuueHuio nocrymieHuss Ca u ¢ocdopa B KOCTb,
MIO/IABJISIET AKTUBHOCTh NMPOBOCHAIUTENIBHBIX HUTOKWHOB, YTO MPOSBISETCA CHUXKE-
HHEM 00JIEBOT0 CHHAPOMA.

Jjia JiedyeHusi MHTEHCUBHBIX 0OJIeil B CIIMHE, BHI3BAHHBIX HEJIABHUMH CIIOHTaH-
HBIMU KOMIIPECCUOHHBIMU NIEPEIOMAaMU KAJIBLIUTOHUH JIOCOCS MOKET Ha3HA4aThCs B
¢dopme cnpes HazanbHOrO B 03¢ 200 ME B cyTku KopoTkum KypcoM (1-3 mecsina).
0oJiee JJIMTEIBLHOE CIOIb30BaHNE HELleIeco00pa3Ho, TaK KaK OJJHO3HAUYHBIX JTaHHBIX
O BBIPQXXEHHOCTH aHAJBI€THYECKOro 3P eKTa KaIbLIMTOHUHA TP XPOHUUECKUX 00-
JSX B CIIMHE Ha (hoHe ocTeonoposa He cyuecTByeT. OQHOBPEMEHHO € KaJIbIIUTOHU-
HOM HEOOXOAMMO Ha3HayaTh IMOCTOSIHHBIA MpHUEM Kalblug U BUTaMuHa D B BO3pacT-
HOW JIO3UPOBKE.

bucdocdonarsl 3aHMMAIOT MEPBYIO JIMHUIO B JICUEHUU OCTEONOpPO3a Yy B3pOC-
JBIX. DTH JIEKApCTBEHHBIE CPEACTBA CTUMYJIUPYIOT 00pa30BaHHWE HOBOW KOCTHOM
TKaHH, MOBBIIIAIOT MUHEPAIbHYIO IUIOTHOCTh KOCTH BO BCEX 00JIACTSAX M3MEPEHMUS,
JOCTOBEPHO CHIKAIOT 4acTOTy mepesnioMoB. OmnbIT npuMeHeHus: ouchochoHaroB y
JIETEN OrPaHUYEH.

B kauecTBe mpemnapata i NepopaJbHOrO NpHUeMa y JeTell MOXKET ObITh ucC-
MOJIb30BaHa AJICHAPOHOBAasi KUCIOTa B 703¢ | Mr/kr maccel Tena 1 pa3 B HEIEIIo.
OO0s13aTeNbHBIM YCIIOBUEM Ha3HAYCHHs aJCHApPOHATa SIBISETCS MHQOPMHUPOBAHHOE
COTJIACHE POAMTENEN MalUMEHTa U JeTel B Bo3pacTe crapue 14 ner. AneHIpOHOBYIO
KHUCIIOTY CJEeIyeT MPUMEHSTh B cilydyae Hed(DPEKTUBHOCTU TPAAUIIMOHHOW aHTHOCTE-
OMOPETUYECKON Tepanuu npenaparaMyd KajlbLKs, BUTAMUHOM D W KaabUUTOHMHOM
Jococs. YCIIOBUEM JUIsl Ha3HAUYEHMs aJ€HIPOHOBOW KUCIOTHI SIBIIIOTCS OTCYTCTBHE
JAHHBIX 32 SPO3UBHBIE U SI3BEHHBIE MPOLECCH B BEPXHUX OTAENAX KEIYJOYHO-
KHUILIEYHOTO TPAKTa, HOPMAJbHBI CBHIBOPOTOUYHBIM YPOBEHb Kajblusg (0OOILIEro H
MOHU3UPOBAHHOT0), MOYEBUHBI, KpeaTMHWHA, MapaTUPEOUJHOr0 ropmoHa. Jlus
OLICHKM O€30MaCHOCTH Tepalud HEOOXOAMMO MPOBOAUTH PETYISPHBIN KOHTPOIb
OMOXMMHUYECKHX TTOKa3zaTesield KpoBH 1 pa3 B 2 Heleld, KIMHUYECKOro aHallk3a MOYU
1 pa3 B 2 Heaenu, 330¢aroracTpoayoIecHOCKONMIo 1 pa3 B 6 MecsIIeB.

B ciiydyae HenhHEKTUBHOCTH MM HEBO3MOMXHOCTH CTPOrOro COOJIOIEHHUS Mpa-
BUJI MpueMa nepopaibHbeIX ¢opM O0uchochHOHATOB MALMEHTAM C TSKEJIbIM CHUCTEM-
HBIM OCTEOIOPO30M BO3MOXKHO HazHaueHue OuchochonaTa 1j1si BHyTPUBEHHOTO BBE-
AeHusi — n0aHAPOHOBOM KuCHOTHI. [lpenapar Ha3HaualOT BHYTPUBEHHO B J103€ 2 MT
Ha | BBegeHue kaxiple 8 Hemenb. O0sA3aTeIbHBIM YCIOBUEM Ha3Ha4YeHHsS] MOAHIPO-
HaTa sBJsieTcs UH()OPMHUPOBAHHOE COTJIACHE POJAMTENEH ManueHTa W JIeTeil B BO3-
pacte crapue 14 mer, HOpMalabHBIM CHIBOPOTOUYHBIA YPOBEHBb KajblLHs, MOYEBHHBI,
KpEaTWHWHA U MapaTUpeonHOro ropmona. Ha crienyrommili neHb mociie BBEACHUS
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MOAHAPOHOBOM KHUCJIOTHI Yy MAIIMEHTOB OMPENEIISIOT CHIBOPOTOYHBINA YPOBEHBb Kallb-
usi. Koppekuuio runokanblueMud MPOBOAST BHYTPUBEHHBIM PACTBOPOM KalIbIIMs
KapOOHAaTa B BO3PACTHBIX JI03UPOBKAX.

OmHOBpEMEHHO ¢ NMpUMeHeHueM Oruc@ochoHaTOB HEOOXOIUMO Ha3HAYaATh I10-
CTOSIHHBIW MPUEM IpenapaToB Kajblug U BUTamuHa D.

Oproneauyeckas KOPpeKIusl NpeycMaTpUBaeT MPUMEHEHNE CTaTHYECKUX Op-
TE30B THUIA IIWH, JJOHTET, CTEJIEK U JUHAMUYECKUX OPTE30B B BUJIC JIETKUX ChEMHBIX
amnmapaToB, 00ECIIEUMBAIONTUX BO3MOKHOCTh CTA0MIM3UPOBATh CYyCTaB, CO3/1aBasi EMy
HOpPMAaJIbHOE 0CEeBOE BpailleHue. st opTe3upoBaHUs MPUMEHSIOT IIACTUYECKHUE, MO-
JTUMEPHBIC W TEPMOIIJIACTUYECKUE MAaTepUaIbl TUTIA Te(IIOHA, TTOJIMCTUPOJIA, TTOTHBH-
Ka. J[7s cratuueckux opTe30B HEOOXOUMA MPEPHIBUCTAsT UMMOOMIM3AIUS — UX Clie-
JyeT HOCUTh WM HaJIeBaTh B CBOOOJHOE OT 3aHATHI BpeMsl U B TCUCHHE JTHS 00s3a-
TEIHbHO CHUMATh JIJII CTUMYJISIIMM MBIIIEUHONW CHUCTEMBI BO BpeMs (DU3UUYECKUX
YIOpaXXHEHUM, 3aHATUNA, TpyJaoTepanuu, Tyajera. B KOHCEpBaTUBHOM OpTOMEaNYE-
ckoM JsiedyeHuu aereil ¢ FOPA BaxkHOe 3HaueHUE MMEET YCTPAHEHHE CruOaTesIbHbBIX
KOHTPAKTYP KOJICHHBIX CYCTaBOB. [[JIs1 3TOT0 MCHOJIB3YIOTCS YKIIAJIKU C TPy3aMHu, Jie-
YEHHUE C MOMOIIBI0 OAIKAHCKUX paM, dTalHas peapeccaliis TUICOBbIMU MOBSI3KAMH.

[Ipy BBIpa)KEHHOM OCTEOMOPO3€ B TPYJAHOM U TMOSCHUYHOM OTAENIaX MO3BO-
HOYHUKA — HOIIEHUE KOPCETa WU PEKIMHUPYIONIEH CUCTEMBI, IPU MOPAKEHUU CY-
CTaBOB IIEHHOT0 OT/IeJIa MO3BOHOYHHUKA — TOJIOBOEPKATENS (MSATKOT0, )KECTKOTO).

KoctHo-Tmactuueckue oneparyu y JeTei moka He pa3padoTaHbl, TaKk KaK MpU
ATUX BMEIIATEIbCTBAX BCET/Ia €CTh OMACHOCTH MOBPEKIACHUS 30H pOCTa TPyOUaTHIX
Kocteil. OCHOBHBIE BHU/IbI ONEPATHUBHOIO JIEYEHUS — 3TO CHMHOB3KTOMHUS HA PAHHUX
JTarax akTUBHOTO apTpHTa, a IMO3KE TEHOTOMUS, Karcynoromus. [lokazaHusmMu K
XUPYPTUYECKOMY JICUCHHIO SIBIISIIOTCS TsDKeJble AedopMaliii CyCTaBOB, 3HAUUTEIb-
HOE€ OrpaHUYEHUE JIBMKEHUN B CyCTaBaX, aHKHWIIO3bl CyCTaBOB, Pa3BUTHUE aCENTHYE-
CKOT'0 HEKpO3a TOJIOBOK OCAPEHHBIX KOCTEH, BHIPAKEHHBIE KOHTPAKTYPHI CYCTaBOB,
HE MOJIJIAI0IINECS MEANKAMEHTO3HOMY U KOHCEPBAaTUBHOMY OPTOMNEAMYECKOMY JieUe-
Huto. [IIupokoe BHeIpEHUE MOTYyUUST METOJ apTPOCKONUHU U C TUATHOCTUUYECKOM Iie-
JbI0, U B KaU4€CTBE MAJOMHBA3UBHOTO XUPYPTHUUECKOTO BMEIIATEIHCTBRA.

O¢pdextuBHocTh Tepanuu FOPA orneHnBaeTCs 0 neguaTpUYECKUM KPUTEPUSIM
Amepukanckoi kosierud peBMaroiaoroB (AKP,..,). Jnsa ouenku 3¢ dexra no AKP
UCIIOJIb3YIOTCS CJIEIYIOIIUE TOKa3aTelu:

® YNCJIO CYCTaBOB C MPU3HAKAMH AKTUBHOTO BOCIAJICHUS;
YHUCJIO CYyCTaBOB C OTPaHWYCHUEM (DYHKITHH;
COD unu ceiBopoTovHasa koHueHTpauus CPb;
oO111ast OlleHKa BpayoM aKTUBHOCTH 00Jie3HU ¢ momolsio BAIL;
OIICHKA TAIMEHTOM WJIM €r0 POJUTEIEM OOIIET0 CaMOUYYyBCTBHSI C ITOMOIIBIO
BAII;
e oIreHKa (YHKIIMOHATIHHOM CIIOCOOHOCTH ¢ TomoIsio onpocanka CHAQ.

[Tokazatenu AKP.., 30, 50 u 70 onpenensitorcss kak MuHuMyM 30, 50 unu
70% ynydlieHHe o CPaBHEHUIO C UCXOAHBIM 3HAYEHUEM HE MeHee 3 u3 6 mokaszare-
Jel npy BO3MOXKHOM Hanuuuu yxyzameHus Ha 30% He Oojee yeM OJIHOTO mokasare-
TS
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HesddextuBHOCT JleueHuss KOHCTaTHpyeTcss B ciaydae oTcyTtctBusi 30%
ylydieHus no neguatpuueckum kputepusim AKP B reuenue 3 mecsies.

Kpurepuu pemuccuu:

® OTCYTCTBME aKTMBHOTO CHHOBHTA,

® OTCYTCTBUE JIMXOPAJIKH, CHIIIH, CEPO3UTA, CIUICHOMETAIUU WIA TeHEpan30-
BaHHO MuM(paeHONaTHH;

® OTCYTCTBHE aKTUBHOI'O YBEHTA;

e HopmaibHbie okazatenu COD u (umm) CPb;

® OTCYTCTBHE aKTUBHOCTH 00JI€3HU MO 0011el olieHke Bpaya o BAILIL.

Y1oObl KOHCTATUPOBATh OTCYTCTBHE aKTHMBHOCTU OO0Jie3HM (HeakTuBHas (hasa
00J1€3HN) MAIMEHT JOJKEH YAOBIETBOPATH BCEM MEPEUUCTICHHBIM KpuTepusim. Dap-
MaKOJIOTUYECKasl KIMHUYECKAash PEMUCCHUSI YCTAHABIMBAETCS B CIIydae, €Ciau OOJIE3Hb
HaXOJMUTCA B HEAKTMBHOM COCTOSIHMM Ha (DOHE JIEKapCTBEHHOHM Tepamnuu B TeYEHHE 6
MecsIe MoApAa. HeapMakoIornueckas KIMHUYECKas pEMUCCHUST YCTaHABIMBACTCS B
citydae, eciii 00J€3Hb HaXOJUTCS B HEAKTMBHOM COCTOSIHUU B TeueHHE 12 MmecsleB
nozpsia 6e3 MpoTUBOPEBMAaTHUECKUX mpenapaToB. [lokazarenb «po10KUTETbHOCTD
pPEMHUCCUN» BBIpAXAEeTCs B MecsIax, MPOUIeANINX ¢ MOMEHTa HACTYIUICHUS] HEAKTUB-
HOM (ha3bl O0JIE3HU.

Jucnancepu3anus u peadbunuranus gerei ¢ OPA

OcHOBHBIE 3a7a4ll PEBMATOJIOTAa B MOJUKIMHUYECKUX YCIOBUSIX: 3aKPEMHUTh
ahdexT Tepanuu, MONABISAIONICH AaKTUBHOCTH Mpollecca, MOJACpKaTh KIMHUKO-
UMMYHOJIOTHYECKYI0 PEMHUCCUIO, OMPENETUTh M peaan30BaTh MyTH peaOMINTAINH
(YyHKUHMOHATBHBIX HAPYUICHUH, UMEIOLIUXCS Y peOCHKA.

DOTH 3ajlaud pelarTcs MpU MPOBEICHUN OOIIETr0o KOMIUIEKCa MEPONPUSITHH,
WHIVMBUAYAJbHO TOAOUpPAEMBIX JJIA KaKJIOro mamueHTa, crpanaromiero FOPA, tak
KaK OHM 3aBUCAT OT BO3pacTa pebeHka, GopMbl U JJTUTEILHOCTH O0JIE3HH, XapaKTepa
HapyIIEHUH CO CTOPOHBI ONMOPHO-ABUTATEILHOTO allapara.

Benenue GonpHbIX FOPA B aMOy/naTOpHO-TIONMKIMHAYECKUX YCIOBHUSX J0JI-
EH OCYILECTBIISATh JETCKUM PEBMATOJIOT, JETCKUN KapAUOpPEBMATOJIOT WM Bpad-
neauaTp, OPOLIECIIUNA UK TEMAaTUYECKOTO YCOBEPIICHCTBOBAHUS IO IETCKOM PEB-
MaTOJIOTUH, C YYETOM PEKOMEHAAIUN CHEeNHAIN3UPOBAHHOTO PEBMATOJIOTHUYECKOTO
otaenenus. ['ocnutanu3anus nokazaHa BCEM JETSIM C BIIEPBbIE YCTAHOBJICHHBIM JUa-
THO30M, JJISl €r0 MOATBEPKACHUSI U BBHIPAOOTKM TAaKTHKH Tepanuu. B nmanpHelem
JeTSIM C CUCTeMHbIMH BapuaHTamu FOPA rocmuranusamus HeoOXoauma He MeHee 3
pa3 B TOJ JJisi MPOBEIEHUS MOJHOTO OOCIEAOBAHUS U MIPU HEOOXOIUMOCTH CMEHBI
tepanuu. O0s3aTeIbHA TOCIUTAIM3ALNS B ClTydyae 00OCTPEHHSI CUCTEMHBIX MPOsIBIIE-
Hui. [lerer ¢ onuro- n nonuapTukyiasspHeiM FOPA rocrimranu3upyror He MEHee OJI-
HOT'O pa3a B rojl, a TaKXKe MpU 000CTPEHUHU 3a00JIE€BaHMS, KOTOPOE HE YAAETCSA KyIU-
poBaTh B aMOYJIATOPHBIX YCIOBUSIX.

dusukaibHOE 00CIEOBAaHNE BCEM MAIIMEHTaM C MOPaXEHUEM CYCTaBOB MPO-
BOIAT | pa3 B Mecsl.

IIpu neyeHnn MMMyHOJIETIpeccaHTaMu | pa3 B 2 HeleNr NPOBOJAT KIMHHYE-
CKMI (coziepKaHue PPUTPOLIUTOB, TEMOTIO0MHA, TPOMOOILIUTOB, JICUKOIIUTOB, JIEHKO-
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nutapHas gopmyna, COD) u 6moxumuueckuii (00muii 0eraok, OeTKoBbie (paKIuy,
KOHIIEHTpAIMsi MOYEBUHBI, KpeaTUHWHA, OUITUpyOnHa, Kaiusl, HaTpHsl, HIOHU3UPOBaH-
HOT'O KaJIbLIMsI, TPAaHCAMUHA3, 1IeJ0uH0l (pocdaraszer) ananus kpoBu. [lpu cHKEHUH
coliepKaHusl JIEHKOUUTOB, SPUTPOLUTOB, TPOMOOIMTOB HUXKE HIKHEW TpaHUIIBI
HOPMBI U TIOBBIIIEHUN KOHUEHTPAI[Md MOYEBHUHBI, KpeaTUHUHA, TPAaHCAMUHA3, OUJIHU-
pyOrHA BbIlIE BEpXHEH TIpaHUIBl HOPMbI MMMYHOJAENPECCAHTHI OTMEHAIOT Ha S5-7
JHEH; Tociie KOHTPOJIBHOTO aHallM3a KPOBU MPU HOpMaIU3allMy NoKazareynen npuém
npernapaTa BO300OHOBIISIOT.

AHalM3 MMMYHOJIOTUYECKUX ToKazaTtenedl (koHueHtpauus IgA, IgM, IgG,
CPb, PO, AH®) npoBoast 1 pa3 B 3 mecsua.

Bcem naunentam npooasat IKI' 1 pa3 B 3 mecsna.

VY3U opranoB OprOIIHOW TMOJOCTH, CEPAIA, MOYEK, PEHTICHOrpa(pUI0 OPTaHOB
IPYIHON KIETKH, TOPaXEHHBIX CYCTaBOB (IIPM HEOOXOJUMOCTH IO3BOHOYHHMKA,
KPECTIIOBO-TIOJIB3/IOIIHBIX COUJICHEHU) poBoAsT 1 pa3 B 6 mecsien. [Ipu o6ocTpe-
HUW CUCTEMHBIX MposiBieHUuN Y3 BHYTpEHHUX OpraHOB U peHTreHorpaduio opra-
HOB rpyaHoil kietku, DKI' u mpoune MHCTpyMEHTalIbHbIE METOJbI MCCIEIOBAHUS
(KT, MPT) npoBoJsT 110 OKa3aHUSIM.

[Tarmentam, nonydaromum HIIBJIC u I'KC, nns uckinrodyeHus 3po3UBHBIX, 13-
BEHHBIX MIPOLIECCOB M racTponatuii, 1 pa3 B 6 mecsues npooaar OII'JIC ¢ Ouoncu-
el CIM3UCTON 00OJIOUKM KeNlyAKa ¢ MOCIeAYIoIHUM TecTupoBanreMm Ha H. pylori u
MOP(}OITOrHUEeCKUM UCCIIEIOBAHUEM.

KoHcynbTanus OKyaucTa U OCMOTP C NOMOLIBIO IIEJIEBOU JIAMIIOM HPOBOAST
BCEM OOJIbHBIM C MOpa’keHUEM CycTaBoB 1 pa3 B 3 Mecsua.

Beem netsim ¢ FOPA odopmitsitor naBanuanocts. Ilanuentam ¢ cucteMHbIMU
BapuantamMu FOPA mnoka3zaHo oOydeHue Ha AOMY Uil M30€XaHHUsI KOHTAaKTOB C MH-
(exuusMU, KOTopble MOTYT CIPOBOLIMPOBATH OOOCTPEHUE CUCTEMHBIX IPOSBICHUI.
JleTsiM ¢ moAuapTPUTOM U OJIMTOAPTPUTOM OOYUEHUE HA JOMY MOKa3aHO B NMEPHOIbI
oboctpenus. Bo BpeMs MOCEIICHHs IIKOJBI 3allpemaloT 3aHsITHs (U3KYIbTYpOH B
obmeit rpymnme. Heooxoaumer 3anstust JIOK. [IpotuBonokaszansl mpopuiakTHUIECKHIe
MIPUBUBKH, BBEJIEHUE FaMMa-TJI00yJIMHOB

[TanpeHThI U UX POAUTENN TOJKHBI 3HATh 00 OCHOBHBIX KIIMHUYECKUX MTPU3HA-
Kax, Xxapakrepe 3a0oneBanus, (pakTopax, mpoBouupyromux odocrpenue. Mx neooxo-
JAUMO JIeTaTbHO HHPOPMHUPOBATH O JOCTOMHCTBaX M MoOouHbIX 3¢ dekrax JIC, HeoO-
XOJIMMOCTH PETYyJIApHOTO Tpuéma mnpenapatoB. CiaeayeT HHCTPYKTUPOBATH OOJBHBIX
0 BOXHOCTU TIIATEJILHOTO PETYJSIPHOIO MOHUTOPMHIA MpOBOAMMOM Tepanuu. [lpu
NOSIBJICHUU TOOOYHBIX 3(PPEKTOB MAlMEHT JOHKEH 3HATh O MOCJEI0BATEIbHOCTH
cBoux nerctBuil (BpemeHHoi otmene JIC u oOparenuu k Bpady). Heo6xoaumo o0y-
YeHUE CaMuX MallMeHTOB M HMX POJUTEIEH HaBbIKaM €KEIHEBHBIX TPEHUPOBOK,
yOpaKHEHUSM JIEUeOHON (PU3KYIBTYPHI.

[Tocne BBIMHMCKYM M3 CTAallMOHApa B T€YEHUE | rofa KOHTPOJb OCYLIECTBISAETCS
KaXk/iple 3 Mecslia, B MOCIAEAYIOIIUE TO/Ibl, €CJI peMUCCHUs cToikas — 1 pa3 B 6 mecs-
11eB (IIpu HEOOXOIMMOCTH — YaIlie).

BpaueOHbIii  KOHTpOJL  BKJIIOYAET: OCMOTp  Bpada-lieauaTpa, Bpada-
PEBMATOJIOra, CMEKHBIX CIEHUATUCTOB (OTOPUHOJIAPUHIOJIOL, OKYJHUCT, OPTOIEN,
CTOMATOJIOT, HEBPOJIOT, UMMYHOJIOT | Ap.). JIabopaTopHbIil KOHTPOJIb PEeTyCMaTPH-
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BaeT paHHEE BBIABJICHHUE JUHAMHKH Tpoliecca: OOIui aHalIu3 KpPOBU, MOYH, OMOXU-
MUYECKUN aHaJIU3 KPOBHU, IO BO3MOKHOCTH UMMYHOJIOTHYECKOE UCCIIEI0BAHHE.

Bo Bpemst ocmotpa nanuenta ¢ FOPA peBmaTosior 10JKEH OLEHUTDH Kal0Obl
pebeHKa, uX xapakTep, TMHAMUKY, aHaMHE3 3a MPEIIIECTBYIOIINI OCMOTPY MEPHO/I.
OneHuTh QYHKIIMOHATBLHOE COCTOSTHUE CYCTaBOB (CKOBAaHHOCTb, 00JIM, CHHOBUT, MPHU-
3HAKW YIYYIICHUS! UK mporpeccupoBanusi). OnpeaenuTb peHTTeHOJIOTMYECKYI0 CTa-
JUI0 apTpuTa (peHTreHorpamma cyctaBoB 1 pa3 B roa). OnpenenuTs HalW4yue, Xa-
paKTep U CTENEHb OCTEONOpo3a (peHTreHonorndecku — 1 pa3 B roa). OLeHUTs NpHu-
0aBKy B pocte (3a 6 mec., 3a 1 Toa) U AUHAMUKY Beca, TPU HEOOXOTUMOCTH MPOBO-
IUTh KOPPEKLHI0O aHEMHH U CKPBITOrO >Keie301e(UUUTHOr0 cocTosiHus. OUEeHUTH
¢ pexTuBHOCTh 0a3ucHON Tepamuu (MOJIOKHUTENbHAS TUHAMHKA, OTCYTCTBUE €€,
yXyJILIEHUE), pellaTh BOPOC O CBOEBPEMEHHOH 3aMeHe 0a3ucHOro Ipernapara Japy-
I'MM, HE JOXKUIAsCh YXyIUIEHHUs] cOocTosiHUS peOenka. [logoOparh anekBaTHYIO 103y
0a3ucHoro npenapara. CBOEBPEMEHHO MPOBOAUTH MPOPUIAKTUKY U JICUYEHUE OCTe-
0mnopo3a.

Oco6oe 3HaueHne B KOMIUIEKCHOU Tepanuu aetedt ¢ FOPA umeer ncuxorepa-
MEBTUYECKAs MIOMOIIIb, TAK KaK Y BCEX 3TUX MAIIMEHTOB YCTAHOBJICHBI MPU3HAKU BbI-
COKHX YPOBHEN JUYHOCTHOW M CHUTYallMOHHOW TPEBOKHOCTH. OUEHb BAXHO, A/IEK-
BAaTHO OLICHUB IMCHUXOJOTHMYECKUI MOPTPET MAlMEHTa U €ro pOAMUTENEH, 03HAKOMUTD
UX C CYyThIO 3a00JIeBaHUS U C COBPEMEHHBIMU MeToaamu ero JieueHus. FOPA — 310 k
COKaJICHUI0 «0O0JI€3Hb HA BCIO KU3Hb» U 3aJauya Bpaua «HAy4YUThb NAIUEHTa C HeH
XKUTh». Takoil MOAX0J YKPENUT COAPYKECTBO Bpaya M IALKEHTa, YTO B UTOrE JACT
ontuMaibHbIi 3pPexT. O HerocTaTke HHGOPMALMU U O HEYJOBJIETBOPEHHOCTH Bpa-
YOM TOBOPHUT TOT (DAaKT, YTO HEKOTOpPbIE OOJbHBIE (M UX POACTBEHHUKH) MILYT I1O-
MOIIA B HETPAJWLHUOHHON MEIMLHHE y DKCTPACEHCOB, KOJAYHOB, IPUMEHSIOT pas3-
JUYHBIE «IEKapCTBa» COMHUTEIBHOIO MPOUCXOXKICHUS, BCSIKUE HOOaBKH, OTMEHSSI
CaMOCTOSTENIbHO 0a3UCHYIO TEpaIvio, B MOCIEAYIOIIEM BO3BPAIIAsICh K CBOEMY JOK-
TOPY CO 3HAYUTENbHBIM YXYIUIEHUEM COCTOSIHHS 300pOBbs. Jls neTel, cTpaaarmumx
FOPA, BaxxHbl 1OBEpUTENIbHBIE OTHOUIEHUS C BpPauoOM, TaK KaK y MHOTHMX W3 HHUX
UMEHHO C 3TUM CBs3aHbI 3 ()EKTUBHOCTD JICUCHUS U TICUX0-IMOIMOHAILHOE COCTOSI-
HUE.

[Iporuno3 FOPA. IIpu cucremusix BapuanTax FOPA y nmojgoBuHBI JeTell IporHo3
JOCTATOYHO OJIArONPUATHBINA: MOKHO TOOMTHCS PEMUCCUN TPOAOJKUTENBHOCTBIO OT
HECKOJIbKMX MECSIEB J0 HECKOJbKHX JIET, MOJJEPKUBasi €€ COOTBETCTBYIOIIECH Oa-
3UCHOM Teparnueld B KOMOMHAIMU ¢ CUMITOMATUYECKUM JICUEHUEM M peaduIuTaIu-
OHHBIMU MeporpusTusiMu. OJIHaKo, HECMOTPS Ha 3T0, obocTperue FOPA MoxeT pas-
BUTBHCSI CITYCTS TOJIbI CTOWKOM peMuccuu. Y 1/3 GOJIbHBIX OTMEYaAeTCsl HEMPEPHIBHO-
peuuauBUpyoiee TeueHue oose3nu. Hanbonee HeGIaronpusTHIN MPOTrHO3 y IeTeil
C YIOPHOM JINXOPaTKOH, TPOMOOIIMTO30M, MOTYUYAIOIIUX JUIUTEIbHYIO TIIIOKOKOPTH-
KOCTEPOUIHYIO TEPATIHIO.

Y 50% O60aBbHBIX pa3BUBACTCS TXKENbIN AECTPYKTUBHBIN apTpuT; y 20% — BO
B3pOCIIOM BO3pacTe pa3BUBaeTCs aMWiIonao3; y 60% — Tsxkenas (QyHKIHOHAIbHAs
HEJOCTATOYHOCTh OIMOPHO-ABUIATENILHOIO armapaTta. HebiaronpusaTHeIM CUMTAETCS
MPOTHO3 Yy JIeTell ¢ paHHUM J1€0I0TOM MOJUAPTUKYISIPHOTO CEPOHEraTHBHOIO Bapu-
anta IOPA. ¥ noapocTkoB ¢ CepONO3UTUBHBIM MOJHAPTPUTOM (AHAJIOT B3POCIOTrO
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PA) BBICOK pHUCK paHHETO Pa3BUTHUS TSKEIOTO IECTPYKTUBHOIO apTPUTA, YTO JIO0CTA-
TOYHO OBICTPO MOXET MPUBECTH K WHBATUAN3ALINU.

V¥ 30-40% OGOJIbHBIX C OJIUTOAPTPUTOM, OCOOCHHO HAYABIIMMCS B PAaHHEM HIIU
JIOIIKOJILHOM BO3pacte, PopMUpYyETCs AECTPYKTUBHBIM CUMMETPUYHBIN MOJIUAPTPUT.
VY nmanueHToB C MO3JIHUM HayajioM — BO3MOKHa TpaHchopmaius 3a00jieBaHUs B aH-
KWIO3UPYOUMN CIOHAUIUT. Y 15% manueHToB ¢ yBEUTOM BO3MOYKHO Pa3BUTHUE ClIE-
MTOTHI.

CwmeptHocTh Tipu FOPA 0oTHOCHTENBHO HEBBICOKASA. BONBIIMHCTBO JIETATbHBIX
MCXOJIOB CBSI3aHO C PA3BUTHUEM aMIIIOM03a WM MH(MEKIIMOHHBIX OCIOXHEHUH y Tia-
IIUEHTOB C CUCTEeMHBIM BapuaHnToM FOPA, Hepellko BOZHHKAIOMIUX B PE3YyJIbTaTe JIH-
tenbHOU I'KC-Tepanumu.

B 3axnrodyeHue cieayer OTMETUTh, 9TO OOJIE3HU CYCTaBOB Yy JETEH U MOJIPOCT-
KOB — 9TO BEChMa aKTyalibHas MpobJieMa HEe TOJIBKO JUIsl TIEAMATPOB U TEPAINIEBTOB, HO
U 11 MHOTHX Y3KHUX CICIIUAIMCTOB: HEBPOJIOTOB, OKYJIUCTOB, YHJIOKPUHOJIOTOB, Op-
TonesoB, Bpauei JIDOK, mcuxorepaneBTOB M peaOUIMTOJIOTOB. 3HAHHE BOIPOCOB
paHHEN JUArHOCTUKH, TAKTUKH CBOEBPEMEHHOW M Haubosee aJeKBaTHOM Tepanuu B
OOJIBIIMHCTBE CIIy4aeB MO3BOJSET JOOUTHCS CTAOMIIM3AIMM U PEMUCCUU OOJIE3HU
elle /10 MOSIBJICHUSI IECTPYKTUBHBIX U3MEHEHHUH B CyCTaBax, TEM CaMbIM MPEIOTBpa-
11asi UHBAJIUAN3ALNIO MAIIUEHTOB.

IOBEHWJIBHAS CKUIEPOAEPMUA

K akTyanbHBIM M CIIOXHBIM MPOOJIEMaM MEIULUHBI MO-TIPEKHEMY OTHOCSTCS
CUCTEMHBIE MOPAKEHUSI COCAVNHUTEIBHON TKAaHU, CPEIU KOTOPBIX BTOPOE MECTO IIO
4acTOTE M PacIpOCTPAHEHHOCTH 3aHUMAET CUCTEMHAs CKJIEPOACPMHMsI, B HACTOSLIEE
BpeMsl 110 MeXIyHapoJHOU CTaTUCTUYECKOH Kiaccupukanuu 0oje3Hel U mpooiem,
cBsi3aHHbIX €O 370poBbeM (MKB-10), oTHOCsIasACs k cuctemMmHomy ckieposy (CC).

CkiiepoiepMust — CUCTEMHOE NMPOTPECCUPYIOIIEE MOPAKEHUE COCTUHUTEIBbHOMN
TKaHU C npeodsananieM (pUOPO3HO-CKIEPOTUYECKUX U COCYIUCTHIX HApPYLIEHUW IO
TUIYy OOJIMTEPUPYIOIIETO SHAAPTEPUONIUTA C PACHPOCTPAHEHHBIMH Ba3oCHacTHYe-
CKMMH W3MEHEHUSIMU, PAa3BUBAIOLIMMUCS MPEUMYLIECTBEHHO B KOKE€ U MOJKOMXKHOM
KJIETYaTKE.

CoryiacHO COBPEMEHHBIM MPEICTABICHUSAM, TEPMHH «CKIEPOAEPMHUS» 00bEIU-
HSCT Tpynmny 3a0ojeBaHMi (CKIepoJepMHUUecKas Tpymnmna 0osie3Hei), Hanbosee u3-
BECTHBIMU MPEACTABUTEISIMU KOTOPOH SIBIISIIOTCS orpanudeHHas ckiepoaepmusi (OC)
U CUCTEeMHBIN ckiiepo3. Oba 3a00sieBaHus IPU UX 1€0I0TE B JJETCKOM BO3PACTE MOTYT
paccMaTpuBaThcA Kak roBeHUIbHas ckiepoaepmus (FKOC).

CC conpooxnaercs Bucteputamu, a OC o0bIYHO XapakTepusyercs (Gpuopo-
30M KOXH, OJKOKHOW KJIETYaTKU U MbIII, B cBsi3H ¢ 4yeM 1o MKb-10, ux otHocsT
K pa3HbiM pyOpukam: CC — k 00e3HSIM KOCTHO-MBIIIEYHOW CHCTEMBI U COEINHU-
tenbHOM TKaHu (XIII knacc, paznen «CucreMHble OPaKEHUsI COEIMHUTEIbHON TKa-
HUY), a OC — x 6one3HsM koxu 1 nojakoxHon kineryatku (XII kmacce, pazgen «py-
I'U€ JIOKAJIM30BAHHBIE U3MEHEHUS COCTMHUTEIbHON TKaHW» ).

Cunraercs, yto OC HE CONPOBOXKJIAETCA PA3BUTHEM BUCLEPATBHOW IMATOJO-
T'HH, XOTSI €€ pacCIpOCTPaHEHHBIE U FeHepaIn30BaHHbIE (POPMBI UMEIOT MHOTO O01IIe-
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ro ¢ CC u B auTepaType 4acToO TPAKTYIOTCS KaK MPOrPECCUPYIONIUN CUCTEMHbIN
ckiiepo3. Ha npotspkenun MHorux aecsatuiernii OC uzyvanack B OCHOBHOM C JepMa-
TOJOTUYECKUX TMO3UIMN U TOJBKO B MOCIEAHUE TOAbl CTaja MPUBJIEKATh BHUMAHUE
TEpaIeBTOB U MEIUATPOB, TAK KaK UMEET MPU3HAKH BEPOSTHOIO CUCTEMHOIO MPOLIEC-
ca. Psi mpoBeIeHHBIX UCCIIEIOBAHUN CBUIETENLCTBYET O TOM, YTO J1Jisi OOJIBIIMHCTBRA
nanreHToB ¢ OC xapakTepHbl pa3jJuyHblEe BUCLEPAJIbHBIE HAPYILICHHUS, IJIMTEIBHOE
BpeMs HE PAacHO3HAIONINECS KIMHUYECKU, OJHAKO, B UX MPOUCXOXKIESHUU HE UCKITIO-
YaeTcsl BIMSHUE TIEPEHECEHHBIX M COIMYTCTBYIOMIMX 3a00JjeBaHui. Y OOJBIIMHCTBA
OOJBHBIX TTPOBECTH KAUECTBEHHOE PA3IMUME YKA3aHHBIX U3MEHEHUN HE MPeACTaBIIs-
€TCSl BOBMOXKHBIM M OOBSCHSETCS] HATMYKEM "TUTABHBIX MEPEX0I0B" OT OHON (POPMBI
K JIpYTOi, YTO SIBJSIETCS OTPAXKEHHEM MO3aWYHOCTH BKJIIOUCHHS PA3TUYHBIX MeEXa-
HU3MOB Pa3BUTHS M MPOTPECCUpOBaHMs Ooyie3HU. BMecte ¢ TeM opraHu3anroHHAS
npuHaIexkHOCTs OC mo MKbB-10 k 60e3HsIM KOXH 1 TOJAKOXHON KIETYATKH MPH-
BOJIUT K TOMY, UYTO MallMEeHThI C OBeHWIbHOU OC IuTenbHOe BpeMs HAXOSTCS MO
HaOJI0JICHUEM Yy JIEPMATOJIOTOB, BBINAAasi U3 IO 3pEHUS] HHTEPHUCTOB U PEBMATO-
JIOTOB. DTO MPHUBOJUT K TMO3JIHEW AMArHOCTHKE CUCTEMHBIX (hopM 3aboJieBaHUs, HE-
aJIeKBaTHOMY JICUCHUIO, TEPMUHOJOTUUECKUM PACXOXKJACHUSM B OITMCAHUU OOJIE3HU U
(dhopMyJIHpPOBKE JUArHO3a.

HecmoTps Ha 3HAUUTENIBHBIN MPOTPECC B U3YUCHUU CKIIEPOJEPMUHU, €€ THUATHO-
CTHKa, 0COOCHHO paHHsIs, O HACTOSIIIEr0 BPEMEHHU JIJIsl Bpaueu MpeacTaBisieT 3HaUU-
TelbHbIe TPYAHOCTU. CI0KHOM M HEpa3pEIICHHOW B MOJHOW MEpEe OCTAeTCsl TaKKe
npo0Jsema JIeYeHUs! CKICPOJEPMHH, KOTOpas €lie B OOJIbIIEH CTENeHH yCyryoseTcs
HECBOEBPEMEHHOW IMMOCTAHOBKOM MPAaBWJIBHOTO AWAarHo3a. B 3Toil cBsi3u Bo3pacTaer
posib panHel U auddepeHnnanbHO TUAarHOCTUKH, M3-3a OTCYTCTBUSI crienuduue-
CKHUX JJAOOpATOPHBIX TECTOB, 0A3UPYIONMICHCS HA 3HAHWUU KIMHUYECKUX MPOSBICHUM
CKJIEPOJIEPMUU U JPYTUX, CXOJHBIX C HEM peBMaTU4YeCKUX 3a0oseBaHuil. J[anHble 110-
CIEAHUX JIET CBUIETEIBCTBYIOT O TOM, YTO Yy JIE€T€H M MOJPOCTKOB CKJIIEPOJACPMHUS
cTaja BCTpeYaThCsl 3HAYUTENbHO vaie. OMHOW U3 NMPUYUH 3TOTO SIBICHUS MOXKET
OBITh U3MEHEHHNE PEAKTHBHOCTH PACTYIIEro OpraHu3Ma ¢ MPU3HAKAMH TTOBBITICHHOM
YYBCTBUTEIHHOCTH K Pa3HOOOpPA3HBIM BHEITHUM M BHYTPEHHHM Pa3IpakKUTENIsIM Ha
(¢oHE BO3pPACTAOIIMX KOHTAKTOB C MHOTOYHCICHHBIMUA OBITOBBIMH aJICPTCHAMH,
IIUPOKUM MPUMEHEHHEM aHTHOMOTUKOB U JAPYTUX JICKAPCTBEHHBIX CPENICTB, MACCO-
BOW MMMYHHU3ALIMEN HACEIICHUS. B CBSA3M € 3TUM 3HAYUTENIBHO PACIIMPUIICS KPYT HC-
CJIIOBaHUN MO JAaHHOW MpoOJieMe, BBISBICHBI OCOOCHHOCTU MPOSIBICHUN CKIEpO-
NEPMUN B JETCKOM BO3pacTe, Ha3bIBAEMOU OBEHWIBHOU CKiepojepMueit. OTanyu-
tenbHOM depToit FOC siBnseTcss mpeuMyliecTBeHHOE (POPMUPOBAHKME OTPAHUYECHHBIX
dopm 3a00sieBaHMs, YTO MOKET pacCMaTPUBATHCS KaK OTPa)KEHUE BIMSHUS BO3PacCT-
HOM pPEAaKTUBHOCTH Ha KIWHUYECKHUE MPOSIBICHUS OO0JIE3HU. YCTaHOBJIEHO, YTO U
OrpaHUYeHHasi, U cCUCTeMHas (OPMbI CKIEPOJIEPMUM Y JAETEH XapaKTepU3yloTcs 3Ha-
YUTEIBHBIM TOJTUMOP(PU3MOM KIMHUYECKUX TMPOSBICHUN W BapHaOCIhbHOCTHIO Xa-
pakTepa TeUCHHUS.

[TopaxeHnue MHKpPOCOCYJIOB M HApYyIICHUS MUKPOLMPKYISIIUA UTPAIOT BaXK-
HEWIIIYI0 pOJib B TATOr€HE3€ CKICPOACPMUU, ONIPEACIISIS TAKECTh COCTOSHUS NallMeH-
TOB M MPOTHO3 3a00eBanus B 1esioM. OmHako, (HakTophl, HEMOCPEICTBEHHO MHUITHU-
HpYIOLIME TOPAKEHUE COCYAOB MPHU CKIEPOJAECPMUH, HE BbIsiBIICHBL. HecMoTpst Ha 10-
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CTUTHYTBIE 3a MOCJIEIHUE TOJbl YCIIEXH B U3YYEHUH UMMYHHBIX, MUKPOLUPKYJIATOP-
HBIX PAacCTPOWCTB, MOJIEKYJSIPHBIX OCHOB (hruOp03000pa3oBaHuUsl, MHOTME BOIPOCHI
OMOXMMMUYECKUX MEXaHM3MOB marosoruueckux Hapymenuil npu KOC ocrarores He-
W3Y4YCHHBIMU.

[TommopraHHOCT, M BapuaOEIbHOCTh KIMHUYECKHUX IPOSIBICHUNA, MHOIOYMC-
JIEHHOCTb 3THOJIOTMYECKUX M NMAaTOT€HETUYECKUX KOMIIOHEHTOB C Pa3BUTHEM ayToO-
MMMYHHBIX 1 UIMMYHOKOMIIJIEKCHBIX ITPOLIECCOB BBIJBUIA€T HA MEPBBIN IUIAH U3y4e-
HUE€ OpPraHHOW NaToJIOTMH Yy jAered Ha paHHuX 3Tamax passutus FOC (CC u OC).
[IpuoOperass XxpoHUYECKOE, MPOrpeccupyroliee TedeHue, 00JIe3Hb MPOSBISET CBOU
KJIMHAYECKHE TPU3HAKN Ha MpoTshkeHuu MHorux jeT. FOC y nmerelt u, ocoOOEHHO y
MOJIPOCTKOB — 3TO HE TOJBKO (PU3UUYECKHE CTPAJAHUSA, HO U MCUXOJOTHUECKHUM Juc-
KOM(pOPT, MPAKTUYECKU — TSKEIIbIM XPOHUUECKHUM CTpecc, TaK Kak B pe3yibTare mna-
TOJIOTUYECKOTO IMPOLIECCa Pa3BUBAIOTCS YCTOWYUBBIE AEPEKThl KOXKHBIX MOKPOBOB.
Oco00EHHO aKTyaJIbHbIMHU TICUXOJOTUYECKHUE MPOOIEMBI CTAHOBATCSA B MOJPOCTKOBOM
U IOHOIIIECKOM Bo3pacTe. [1o1pocTKOBBIN BO3pacT — 3TO BpeMs (PU3NYECKOTO, ICUXU-
YECKOT0 M COLIMAIIBHOTO PA3BUTHUSA, OTIUYUTEIbHON OCOOCHHOCTHIO KOTOPOTO SIBIIS-
€TCS BBIPAKEHHAS NIEPECTPOMKA SHIOKPUHHOW CUCTEMBI: YCUIIMBAETCS TOPMOHAJIbHAS
GbyHKUMS TUNOTanamyca, runodusa, MUTOBUIHOMN Kene3bl. [Icuxo-3MOoLMOHaIbHBIHI
TUCKOM(DOPT U 3aTSHYBILIUKCS CTPECC, BBI3BAHHBIE XPOHUYECKUM TEUEHHEM CKIIEpO-
JIEPMHUH, B KOHEUHOM WTOT€ MPUBOJIUT K Pa3BUTHUIO (DYHKIMOHAJIBHBIX PacCTPOMCTB
CO CTOPOHBI EHTPAIIBHON HEPBHOU CUCTEMBI U SHIAOKPUHHOM CUCTEMBI.

Tax kak mexnay ¢opMaMu M KIMHMYecKMMM Bapuantamu teueHus OC, ee
PacIpOCTPaHEHHOCTHIO, TOIMYECKON JIOKAIM3ALMENH CKIEPOIEPMHUUECKOTO Ipolecca
MMEIOTCS CYLIECTBEHHBIE PA3INYMA, MOXKHO IPEAINOI0KUTh, YTO HAPYLICHUS, JIEXKa-
M€ B OCHOBE pa3BUTHUS 3a00JIeBaHU, TaKKe rereporeHHbl. HecMoTps Ha Hamuuue
paboT, MOCBSILIEHHBIX CKJIEPOJEPMHUU JAETCKOIO BO3pacTa, HE BCE AaclEKThl 3TOM
CJIOKHOM M MHOTOrpaHHOW mpoOsembl H3ydeHbl. CoBpeMEHHbIE MPOOJEMBbl IOBE-
HUWJIBHOW CKJIEPOAEPMHU 3aKJIKOYAIOTCS B MO3AHEN TUATHOCTHKE M HEAJEKBATHOM Te-
panuu, OTCYTCTBUU JAaOOPATOPHBIX MAPKEPOB, JOCTOBEPHO CBUIETENIbCTBYIOIIHUX O
CTENEHU AKTUBHOCTU MATOJIOIMYECKOr0 MpPOLEcca, OTCYTCTBUU OOILETPUHATHIX pe-
KOMEHJIalMi MO JUIMTEIbHOCTH 0a3MCHOM Tepanuu, a TaKKe NMPUHLUIIAM peaduuTa-
LIHOHHOI'0 ¥ CAHATOPHO-KYPOPTHOTO JICUECHHUSI.

CoBpeMeHHbIE MPEACTABJIEHUSA O IPUYNHAX
U MeXaHM3MAaX Pa3BUTHSA IOBEHUILHOM CKJIepoaepMuHu y aeTei

3a0osieBaHne, XapaKTEPU3YIOLIEECs «OTBEPACHUEM KOXHU», OBUIO M3BECTHO B
IIyOOKOM IPEBHOCTH — OHO yIIOMUHAETCs B TpyAax [ unmokparta, ['anena, Astuyca u
[Tmuausa. B XVII Beke mosBuiock cooOrieHue o 00JIe3HU, MPU KOTOPOH UMEIOTCS
ouaru JepeBsiHUCTOM MIOTHOCTH (Zacutus Lusitanus, 1643 r.). Carlo Curzio B 1753 1.
OMHUCHIBACT TUIMYHBIC KIMHUYECKHE Tpu3Haku ckiepoaepmuu. Alibert B 1817 r.
MIPEIOKIIT JUTIsl 3TOTO 3a00JIeBaHUsI TEPMHUH «carcinus eburneus» (carcinus — pak,
ebur — conoBas kocts). B 1845 r. Thirial BepBble MpUMEHHT TEPMHUH «CKIEpeMa
B3pocibix» (sclereme les adultes), a yepe3 2 roga Gintrac (1847 r.) onybaukoBan pa-
6oty «Note sur la sclerodermie». 3a0oneBaHue ONMUCHIBAIIN 10/ PA3HBIMU HAa3BaHMSI-
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mu Forget (sclerostenosis cutanea), Fuchs (cutis tensa chronica), Rasmussen
(elephantiasis sclerosa), Wernicke (sclerema cutis cicatrica), Wilson (sclerosis telae
cellulosae et adiposae), Hallopeau (trophoneurosis disseminata), Besnier
(dermatosclerosis). Tepmun «ckiepoaepmus» (Gintrac) ObLT IPUHAT OOJBIIMHCTBOM
aBTOPOB M IIMPOKO HCMOJB3yeTcs B Hacrosilee Bpems. Raynaud (1862 r.) uzyuan
«OTBEpAEHUE KOXKHU KOHEYHOCTEI», KOTOPOE COMPOBOXKAAIOCH (DEHOMEHOM, Ha3BaH-
HBIM TI03]THEE €ro0 UMEHEM. 3a HUM IOCJIeI0BaJl IEPHUOJI, KOTOPHIA PacIiEHUBAIOT KaK
"nepmaronornueckuit”, u Toiabko B 40-x rogax XX Beka, KOrja B CBA3U C KOHLEMIIH-
el "KoyutareHoBbIX OoJie3Hen" amepukaHckoro marosiora [layms Knemmepepa c co-
tpynuukamu (Klemperer, Pollack, Baehr) naganocs nHTeHCHUBHOE M3ydeHHE BUCIIE-
paJbHOM MATOJOTUU IIPU CKJIEPOJEPMUU, ONMCAHBI €€ CUCTEMHBIN XapaKTep U «CKIie-
ponepmuyeckas rpyrina 3aboneBanuii» (CI'3).

ONUAEeMUOJIOTUS CKIEPOIepMHUM MaJlo n3ydeHa. Cpelid B3pOCIbIX pacipocTpa-
HEHHOCTh CKJIEPOJICPMHUU Pa3INYaCTCs Jaxe MO OTACIbHBIM reorpauyeckuM 30HaM
Y dTHUYECKUM rpymmam. [lepBuuHas 3a00jieBa€MOCTh IMPOKO BapbUPYET U COCTAB-
aser ot 0,6 o 19,0 Ha 1 MmrwuHOH Hacenenus B rol. PacnpocTpaHeHHOCTh B pa3iny-
HbIX cTpaHax cocTtaBisieT 240-290 ciyyaeB Ha | MUJUIMOH HAaceneHUs. Y KEHUIUH U
JIEBOUCK CKJIEPOAECPMUS BO3ZHUKAET B 3-7 pa3 yaie, 4eM y JIMI My»Cckoro noua. [lo
HEKOTOPBIM JIaHHBIM B Bo3pacTe 15-44 net (Hanbosee penpoayKTUBHBIN IEPUOJT) CO-
otHomieHne M : 2K coorBerctByeT 1:15, a cootHOmeHusa 1:2-3 xapakTepHbl B BO3-
pactHol rpynne miaauie 14 et u y nauueHToB ctapiue 45 net. 9To CBUIAETENbCTBY-
€T 00 aKTUBHOM Y4aCTHH TOPMOHAJBHBIX (DAKTOPOB B PA3BUTHH CKJIEPOJACPMHUH.

B Bo3pacte 1o 20 ner CC aebrotupyet He 6oiee yem y 10% nanuentos. [omns
nereit B Bozpacte 10 16 set cpeau narmentoB ¢ CC cocraBnsier meHee 3%, a neTei B
Bo3pacte 10 10 net — menee 2%. [lepeuunas 3a6oneBaemocts FOCC cocrapmnser 0,05
ciyyaeB Ha 100 000 nacenenus. 3aboneBaemocth OC y B3pOCIHBIX COCTaBiIsEeT 2,7
ciaydaeB Ha 100 000 nacenenus, y aereid — 1 coyuait ma 100 000 nacenenus. Paznnu-
Hble (OpPMBI IOBEHUWILHOM ckiepoaepmuun coctaBisioT 0,3% B o0miel cTpykType
JEpPMaTOJIOTHYECKON 3a0oeBaeMoCTH. M3BECTHO, 9TO YHCIIO OTpaHUYCHHBIX (HOpM
FOC npeBbimaer cucremuyto FOC kak munumym B 5 pa3. Cpeau aerer co CKIepo-
nepmueii 18% cOCTaBISAIOT METH ¢ CUCTEMHOM (opMoii 3aboneBanwmsi, 74% — ¢ orpa-
HUYEHHOU U 8% ¢ mepekpecTHbIMH cuHApomamu. Pacnpoctpanennocts FOC B Pec-
nyonuke bemapychk cocraBnser mpumepro 3,35 wa 100 000 mereii. FOBeHwmibHas
CKJIEpPOJIEpPMUSL Y JIeTeH yalle HauMHAaeTCsl B JOIIKOJIRHOM M MIIQJIIEM LIKOJIHHOM
BO3pacTe.

HecMoTpst Ha 3HAUUTENBHBIN MPOTPECC B U3YUEHUHU STHUOJIOTHH U MaTOreHe3a
CC u OC, noka ocraercsi MHOTO CIIOPHBIX M HEPEIIEHHBIX BOMPOCOB MPU Pa3BUTHU
NaTOJIOTMYECKOTO MPOIEcca B IIEJIOM U KOHKPETHBIX Ho3oJornyeckux ¢hopm FOC.

OnpeneneHHOE 3HAYEHUE B PA3BUTHUHM CKJIEPOJAEPMHHM HMEET T'€HEeTHYecKas
MPEAPaCONIOKEHHOCTh, O Y€M CBHUAECTEIbCTBYIOT HAJUYUE CEMEHHBIX CIy4daeB U
3HAYUTEIbHASA YaCTOTa XPOMOCOMHBIX aHOMaIU y 00sbHBIX. HOCUTENBCTBO HEKOTO-
peix HLA-anturenos (A9, B8, Bw35, DR1, DR3, DRS, DR11, DR52) accouunpona-
HO He C 3a00JIeBaHUEM B II€JIOM, & C CHHTE30M OIPEACIICHHbIX aHTuTeNl. Jloka3zaHo
y4acTHEe MHOTUX UMMYHOKOMITETEHTHBIX KJIETOK B JIOKQJHHOM U OOIIEM MaTOTeHE3e
3a0071€BaHusI, YCTAHOBIICHA UX B3aUMOCBsI3h ¢ ¢ubpodmactamu. Y mamueHtoB ¢ CC
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BBISIBJICHO HAIMYHUE PA3INYHBIX MMMYHHBIX U ayTOUMMYHHBIX PEaKIIHii, B TOM YHCTe
oOHapykeHHe crenu(PUUecKuX aHTUHYKJIECAPHBIX ayToaHTuTed. B uwactHOCTM — aH-
TUIICHTPOMEPHBIX AHTUTENI W aHTUTONoOM30Mepasza-1 antuten, antu-Scl-70 u -86,
PHK-anTuTen, a Takke aHTUHEUTPODUIBHBIX IIUTOIIA3MATHYECKUX, aHTUIHAOTEIH-
ANbHBIX, AHTHUHYKJICOJSIPHBIX AYTOAHTUTENl K Pa3MYHbIM KOMIIOHEHTaM COEIMHU-
TEJIbHOU TKAHWU.

B nmocnennee Bpems paznuanbie Gopmbl OC CBS3BIBAIOT ¢ OOPPETHO3HON WH-
¢dekuuen, 4To MOATBEp)KIAETCs OOHApy)KEHHMEM B OHWONTaTax KOXH CIIMPOXETHI
Borrelia Burgdorferi afzelii u garinii u Hamiuuem crieriuuyeckux aHTUTEN K Ooppe-
JUSIM B KPOBH OOJBbHBIX. Psij myOnuKaiuii CBUIETENbCTBYET 00 YUaCTHH B Pa3BUTHH
pacnpoCTpaHEHHBIX U CUCTEMHBIX ()OPM CKIEPOJEPMHU BHUPYCOB Te€pHETHUECKOMN
rpynnsl U peTpoBUpycoB. EcTh mpeanosiokeHue, 4To 3TH BUPYCHI 32 CYET MOJIEKY-
JSIPHOM MHUMHKPHM WIPAIOT poJib B MpoBOKaMU Oojie3HU. COrjlacHO BHPYCHO-
TeHETUYECKON TUIIOTE3€e, TPaHCIUIAleHTapHas Tiepeava JaTEHTHBIX «CEMEHHBIX) BU-
PYCOB OT MaTepH JCTSIM B CEMbSIX YaCTO CUMYJIUPYET HACIEACTBEHHYIO MMPUPOIY 3a-
6oneBanus. MeaneHnHas BUpycHass WHGEKIMs BBI3BIBACT JIMIIh MUHUMAJIbHBIE MOP-
¢domornyeckue N3MEHEHUS TI0 THITY TUCTPOPUIECKUX aHTUOTATUNA MM CKPBITBIX CO-
CYIUCTBIX IUCIUIa3UH, MPOSIBISIOIINXCS MAIBIMU aHOMAJIUSIMHA Pa3BUTHSL.

Hapsiny ¢ panee oOcykaaBiieicst poibio HHPEKINH, B MTOCIETHEE BPEMS OCO-
00e BHMMaHUE MPUBJICKAET TPUTTEPHOE NEHCTBUE Psia XUMUYECKUX areHToB (Mpo-
MBILUICHHBIX, OBITOBBIX, AJMMEHTAPHBIX) M HEKOTOPBIX JEKApPCTBEHHBIX CPEICTB,
CIOCOOCTBYIOLIMX Pa3BUTHIO MHAYLMPOBAHHBIX (opM ckiepojepmuu. B nocneanue
roJbl OMHUCAH P MHAYLUMPOBAHHBIX CKJIEPOIEPMOIIOJIO00HBIX CUHAPOMOB, pa3BHUBa-
IOUIUXCS, HallpUMep, HOocie YNOTpeOleHNs B MUILY HEKaYeCTBEHHOI'O OJIMBKOBOTO
Maciia U MUILIEBBIX J00aBOK ¢ L-TpunrodgaHoM, a Takke MpU MpUEME MpernapaTos,
BJIMSIOIINX Ha OOMEH CEpOTOHMHA U SHJOTEHHOE MOBBIIIEHUE €r0 YPOBHS, 0COOEHHO
y TAIMEHTOB Ha (hOHE MOBBIIICHHOTO COJCPIKAHUS POCTOBBIX (DAKTOPOB U TUPEOTPO-
MUHA, IPHU JUTUTEIHFHOM KOHTAKTe ¢ KPEMHHEBOW MBUIBIO, CUJIMKOHOM H MOJIMBUHUJI-
XJIOPUIOM.

Takum 00pazom, reHeTHdecKas MPeApacroOKEHHOCTb W BHYTPHUYTPOOHBIE
uH(pEKINU 00eCneunBaOT 0COOBI MpeMOpOuAHbIN (PoH, a HebmaronpusTHeie (ax-
TOpBI BHEIIHEH CPebl BHICTYIAIOT B pOJiM (PaKTOPOB, MPOBOIUPYIONINX Havyano 0o-
Je3HU WK €€ 000CTpEeHHE.

VYcTaHOBIEHO, UTO B OCHOBE XapaKTEPHOIO JJIs CKIEPOJAECPMHUUECKOTO MpOoIiec-
ca CKJIEpPO3UpPOBAHMS TKAHHU, CTENEHb KOTOPOrO BapbHpPYET B IIMPOKHUX Mpeestax —
OT cJ1ad0 BBIPAKEHHOI'O /10 TeHepan3oBaHHOTO (udposa, jiexar runepdyHKIHs
¢bubpoOIACTOB € ycUIIEeHHEM OMOCHHTE3a KOJUIareHa U JIPyrux KOMIIOHEHTOB COE/IH-
HUTEJILHOW TKaHWU, MOBBIIICHHOE (UOpMLIO - U (udpo3oo0pa3oBaHue, U3MEHEHUS
COEIMHUTENIbHOTKAaHHOT'O MaTPUKCA.

BrIsiBIeHBI aHTUT€HHBIE CBOMCTBA KOJIJIAar€HOBBIX OENKOB M TJIMKO3aMUHOTJIH-
KaHOB IPU CUCTEMHOM CKJIEPO3€, UTO MPOSBISETCS HATUUYUEM aHTUTEN U KIETOYHBIX
MMMYHHBIX pEaKIuil Ha KOJUIareH U JIpYyrue KOMIIOHEHTHI COCAMHUTEIHHOU TKaHHU.
BrisiBneHa cBsi3b aHTUTEN CO CHEHM(PUUECKUMH JIE€TEpPMUHAHTaMU Koyuiarena | tuma
(naTepcTUIMANbHOTO) U [V THNa (KosuareH 0a3aqbHBIX MEMOpaH), KIETOYHBIE peaK-
UMY K JIAMUHUHY (TPEUMYIIECTBEHHO TJIMKOMPOTEUIHBIM KOMIIOHEHT Oa3albHbIX
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MeMOpaH), O3BOJISIOIME MIPEAINoIaraTh y4acTHe UMMYHHBIX (JaKTOPOB B T€HE3e CO-
CYJIMCTBIX U BUCLIEPAIBHBIX NPOSABICHUN CKiIepoaepMuu. C UMMyHHBIMHU PEaKIHAAMU
Ha kosuiareH I, II u Il tuna, IgG, natusnyro JIHK, PHK u xapavonunuH cBsizaHbl
Ha4yaJIbHbIC IPOSIBJICHUS CKIECPOJECPMHUHU, TAKHE KAK IOPAKEHHE KOXKH, CYCTaBOB,
cuHApoM PeliHO 1 BOBIJIEUEHHUE B IIATOJOTHYECKHUN MPOLECC KU3HEHHO BaXKHBIX Opra-
HOB — JIETKUX, CEPALA, [IOYEK.

He meHee 3HauMMBIM 3BEHOM MATOTEHE3a CKJIEPOAECPMHUHM CUUTAIOT MOpQo-
(GYHKIIMOHATFHOE TMOPaXKEHHE MUKPOLMPKYIATOPHOTO pycia ¢ mponudeparnueii u
NECTPYKLUHUEN DSHAOTENNsI, YTOJIIIEHUEM CTEHKH U CY)KEHHMEM IIPOCBETA COCYIOB, ar-
peranueil GOpMEHHBIX AJIEMEHTOB, CTa30M, AedopMalueil U peayKIuel Kanuuisp-
Hoit cetu. [lonmumopu3mM KIMHUUECKUX MPOSBICHUN CKIEPOJAEPMUU BO MHOTOM CBSI-
3aH UMEHHO C PACIPOCTPAHEHHBIMA MU3MEHEHUSMH COCYAOB MUKPOLUPKYJIATOPHOTO
pycia. IMeHHO cocyaucTas maTtojiorus ompenenseT NporHo3 3adboneBanus. CTpyk-
TypHbIE U3MEHEHHUS KaNUJUISIPOB BBISBISIOT MPU IUPOKONOJIBHON KaMWIUIIPOCKOITUU
Ha CaMbIX paHHUX CTaAusX Oosie3HU. BrIsiBIeHa Koppesuus Mexay Mopdooruye-
CKUMH M (DYHKIIMOHAJBHBIMU U3MEHEHUSIMU CHUCTEMbl MUKpOLUPKYIsinuu. Kak Bo3-
MOKHBIE MEXAHM3MbI Pa3BUTHs CKIIEPOJECPMHUU OOCYKIAIOTCS TAKXKE — MATOJIOTHS
peleniuuu Ba30aKTUBHBIX CYOCTaHIIMH HAa YPOBHE KJIETOYHBIX MEMOpaH, aAucOasaHC
MEXy CUHTE30M MPOCTAIMKIMHA U TpoMOOKcaHa A2, ne(eKT ruCTaMUHEPTrHYeCKOM
Ba30/IMJIATAllMOHHON CHUCTEMBbI, U30BITOYHAS MPOAYKIHUS WM HEJAOCTATOYHAs HHAK-
TUBAaLUsl TYMOPAJIbHBIX (DAKTOPOB, KAaTEXOJIAMUHOB, CEPOTOHMHA, THCTAMUHA, KUHU-
HOB U [Ip.

Arperanps KJIETOYHBIX 3JIEMEHTOB KPOBH HapsAy C YBEIMYEHHEM BSI3KOCTHU
IJ1a3Mbl CYHIECTBEHHO U3MEHSET KPOBOTOK B MUKPOLIMPKYJISITOPHOM pyciie. Y 00b-
HbeIX ¢ CC yCTaHOBJIEHBI MOBBIILIEHUE COJAEPKAHUS PACTBOPUMBIX KOMILIEKCOB (HUO-
PUH-MOHOMEpA B COUYETAHUU C TMNO(YHKLIMEH TPOMOOLUTOB U MOBBILIEHUEM YPOBHS
¢dakTopa 4 TpOMOOIIUTOB, YCUJIEHUE arperalMOHHbIX CBOMCTB TPOMOOLIMUTOB, YBEJH-
YEeHUE BS3KOCTU KpPOBH, IOBBIIIEHUWE KOHLEHTpauuu (pUOpUHOTEHA, yBEIUUYEHHE
TPOMOOIIIACTUHOBOW aKTUBHOCTH KPOBH.

[ToBpexienne >HA0TENHS CONpoBOXkaAaeTcs BhiaeneHruemM anturena VIII dak-
Topa Buiiebpanna, KOTOpbId BO3AEHCTBYET HA TPOMOOLIMTHI, YHACTBYET B KOAryJs-
IIMOHHOM KacCKaJie U pacCMaTPUBAETCA PSAIOM aBTOPOB B Ka4ECTBE MApKEpa COCYIHU-
CTOTO nopakeHus. [lopaxkeHne COCyIMCTOW CTEHKM NMPUBOJIUT K HAPYLIEHUIO MPO-
LIECCOB BA30KOHCTPUKIIMM U Ba30JWJIaTalld, OJHAKO, (PaKTOPbI, HEMOCPEICTBEHHO
OTBEYAIOLIME 3a MOPAXKEHUE COCYIOB IIPU CKIEPOACPMHH, OKOHYATEIBHO HE yCTa-
HoBJIeHbI. HanOosee BEpOsSTHBIM CUMTAETCA y4acTUE€ UMMYHHBIX U HEUMMYHHBIX Me-
xaHU3MoOB. Cpeld HEMMMYHHBIX - TJIaBHBIMM MEIMATOpaMU SIBIISIIOTCS CBOOOJIHBIC
KHUCIIOpOJIHBIE paguKaibl. [10CKobKY SHAOTENNANBHBIE KIETKH BbIpadaThIBalOT MAJIo
Karaja3bl, 00IaJaonlel aHTUpaJuKaIbHBIMU CBOMCTBAMHU, OHU OCOOEHHO UyBCTBU-
TEJIbHBI K NOBPEXKICHUIO. P vcciienoBaHui NOATBEPKAAET MOBBILIEHHYIO CBOOO/I-
HOpPAIUKaJIbHYIO0 akTUBHOCTH npu CC.

BriaBuHyTa TMIIOTE3a, COMIACHO KOTOPOW aHTMOTEH3WHIIpEeBpallaronmii dep-
MeHT (AIID), kak u anTureH dakropa BumneOpanma, sBIsSeTcs MapKEpOM TOpaxe-
HUs dHJ0TeNuss npu ckiepoaepmun. [lokazano, yTto Hu3Kkas koHueHTpauus AlID
NPUBOJMUT K MOBBIIIEHUIO YPOBHS OpaJUKWHHHA, KOTOPBIM B CBOK OYEPE]b BIHUSIET
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Ha MpoJaudepanno JTUMQOIUTOB, XEMOTAKCUC HEUTPOPUIOB U MOHOIIUTOB, BBICBO-
00XJeHUE B KPOBb LIMTOKMHOB (MHTEpJIeHKUHA- 1, HHTepaeiikuHa-6, pakTtopa HEKpO-
3a OIyXOJIN).

daktop Hekposa onyxoiu anbha (PHO-a) urpaer 3HaUUTEIBHYIO POJIH B pe-
TYJISUMA UMMYHHOTO OTBETa U aKTUBAIIMU COCYJIUCTOTO PHJIOTENHNSI, yYaCTBYET B pe-
TYJAIUd MeTabou3Ma COSAMHUTEIbHON TKaHU IMyTeM MoAy/suuu GyHKIuu (Huo-
pobustactoB. Y 6osbHbIX CC HaOMIOAAETCS CUCTEMHOE U JIOKAJIbHOE MOBBIIICHUE CO-
nepxxanuss @PHO-0, 94TO cIOCOOCTBYET aKTUBHOMY TEUEHHUIO OOJIC3HH M MPOTPECCH-
PYIOLIEMY ITOPAKEHUIO TKAHEM.

Takum oOpa3om, B CIOKHOW IEMOYKE MPUIMHHO-CIICACTBEHHBIX OTHOIICHUH,
JIeXKaIMX B OCHOBE Pa3BUTHS CKIIEPOAEPMUU, KAXKI0€ U3 PACCMATPUBAEMBIX 3BEHBHEB
ATOM IENHU CBSI3aHO MEXKy COOOM M SBIIAETCS JIMOO MPUIMHOM, BHI3BIBAIOIICH pa3BU-
THe 3a00JeBaHUsA, JUOO YCJIOBHEM, CIIOCOOCTBYIOIIMM peaju3alud MPUIUHHO-
3HAYUMBIX (PAKTOPOB, YTO B UTOTE MPUBOJUT K MaHU(ecTaUU O0IE3HHU.

Hanuune MHOXXECTBa TEOpUil MaToreHe3a CKICPOAECPMUN MOTUEPKUBACT CIOXK-
HOCTb, B3aMMOCBSI3aHHOCTh U MHOT0O00pa3ue BCEX €ro 3BEHBbEB. ITO MOJTBEPKIACT
HEOOXOJIUMOCTh  JlalibHEeMIero uzyuenust npodiemMbl KOC U mouck MeToJ0B U
cpeAcTB MPOGUIAKTUKY U JICUEHUS.

NvMmyHosI0rHYecKre U MeTa00JIHYeCKHe ACTIEKThI
IOBCHUJILHOH CKJIEPOJAepMHH

OCHOBHOE 3HAay€HUE B MATOI€HE3€ CKIEPOJECPMUU HIPAOT UMMYHOJIOTHYE-
CKH€, DHJIOKpUHHBIE U OOMEHHbIe HapymieHus. OJHaKO ATH W3MEHEHUS y pa3HbIX
OOJBHBIX BBIPAXKEHBI B pa3nuyHOM creneHu. [IpoTuBopeumnss MaHHBIX JIUTEPATYpHI,
BEPOSITHO, OOYCIIOBJIEHBI TEM, YTO XapaKTep M BBIPAKEHHOCTh MMMYHOJOTHYECKHUX,
SHIAOKPUHHBIX 1 OOMEHHBIX HAPYIICHUIA B 3HAYUTEIBHON CTEIIEHU 3aBUCST OT (POPMBI
U XapakTepa TeYeHus 3a00JIeBaHMsl.

[Tox BUsHHEM JUIMTENHHOTO BO3JEHCTBUS YHAOTEHHBIX M SK30T€HHBIX (DAKTO-
POB U3MEHSETCS HANPAaBJIECHHOCTh MMMYHHBIX PEAKLMM, YTO XApaKTEPU3YETCsA JTHC-
(GyHKLIMEH T'yMOpalbHOTO M KJIETOYHOI'O 3BEHHEB MMMYHUTETA, CHUKEHUEM aKTHB-
HOCTH XE€MOTaKCHhca HEUTPO(PHUIOB U MOHOLUWTOB, NPU3HAKAMH BTOPUYHOW UMMYH-
HOW HEIOCTaTOYHOCTH. BeposATHO, maTtoreHHble (aKTOpPhHI SBISIOTCS MPOBOLUPYIO-
IIMMHA WJIA MYCKOBBIMM M CHOCOOHBI BBI3bIBATh M3MEHEHUSI AHTUTCHHBIX CBOMCTB
COOCTBEHHBIX TKaHEH, CTUMYIUPOBATH CHHTE3 AyTOAHTUTEN, KOTOPbIE BIOCIEICTBUN
NOBPEXKIAIOT COCYIUCTYIO CTEHKY. Tak e, KaKk MPaKTUYECKHU MPU BCEX ayTOMMMYH-
HBIX 3a00JI€BaHUSAX, AHTUTE€HbI, OTBETCTBEHHBIE 32 MHUIIMAIIMIO ayTOUMMYHHOTO OT-
BETA MPHU CKJIEPOJECPMHUH ITOKA OCTAIOTCS 10 KOHIIA HE YTOUYHEHHBIMH.

MHorue aBTOpBI YKa3bIBalOT HA CHUKEHUE a0COJIOTHOTO U OTHOCHUTEIHLHOTO
konuuecTtBa T-1 B nepudepudeckoil KpOBH, YTO CBSI3aHO C MOBBIIIEHHBIM PUTOKOM
UX B TOPAXKEHHBIE CKIEPOIEPMHUUECKUM MPOLECCOM YUACTKH KOXKH.

N3menenns cyonomymnsuuii T-mumMdonuToB y AeTed W MOJIPOCTKOB C FOBE-
HUJILHOM CKJIEpOJEpMHUECH JOCTATOYHO BapuaOENbHBI. Y CTaHOBIEH AucOamanc CD4+
(xenmepHo-uHAYKTOpHast cyOnomymsitust T-nmumdonuroB) u CD8+ (cympeccopHo-
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UTOTOKCHYecKas: cyOmomyssiiust T-muM(pOIMTOB) 3a CUET CHIKEHHS B OCHOBHOM
CD8+, uto mpuBOIUT K yBennueHuro cootHomeHuss CD4+/CD8+. YcraHoBieHo, 4To
AKTUBHOCTb PA3JIMYHBIX CYONOMYJSALMN XeNNepHbIX JUM(OUUTOB CYHIECTBEHHO H3-
MEHSETCS MPU CKIEPOAEPMHUHU, XOTSI OKOHYATENBHO HE YCTAHOBJIEHO, SIBISIETCS 3TO
MIPUYMHON WM CJIEICTBUEM MMMYHOIIATOJIOTUYECKOTO MPOLECCa MPHU AAHHOM MaTo-
JOTUH. YCTaHOBJICHO, YTO IPU HEAOCTATOYHON AKTUBHOCTU T-LIMTOTOKCHYECKUX
kierok npu FOC, 3HaUMTENBHO MpOTrpeccupyer ayTouMMMyHHoe Bocrnasienue. Kak
MTOKa3aJIi MHOTOYHCJIEHHBIE KIMHUKO-UMMYHOJOTHYECKHE HCCIIEJOBAHUs, COIEepHkKa-
HUE B KPOBU aHTUIE€HCBSA3BIBAIOIIUX JUM(OIUTOB, PEarupyrolux ¢ TKAHEBbIMU aH-
TUT€HAMH, HAXOAUTCA B 0OpaTHON 3aBUCUMOCTH C KOJIM4ecTBOM T-cympeccopoB: yem
MeHblIe T-CyIpeccopoB - TEM BBIIIE HHTEHCUBHOCTh ayTOUMMYHHOT'O ITpoLiecca.

[Tobitienue coaepxkanus WUJI-2, NJI-4, NJI-6, pactBopuMbix penentopo NJI-
2 y 6onbHbIX OC CBUIETENBCTBYET 00 aKTUBALIMU KJIETOYHOI'O MMMYHMTETa. Y CTa-
HOBJICHO, 4TO Meauarophl, Takue kak TGF-R (Tpancopmupyrommii gakrop pocra
R), PDGF (daktop pocra npousBoiabHbix TpoMmOoruToB), CTGF (dhakTop pocra co-
eauHuTeNbHON TKaHu), TNF-a (pakTop HEKpo3a OMyXoyd 0), UHTEpPIEUKUH-1 — sB-
JSIOTCA TMOTEHUMAIbHBIMU YYaCTHUKAMH MAaTOreHe3a CKIEPOJEPMHUU U MPU BHICBO-
OO0KJIEHUU B TKAHU U3MEHSIOT PYHKIUIO (prOpoOIacTOB.

Jns maruentoB ¢ CC xapakTepHO HapylleHue QyHKIUM (parouurosa, TeHJICH-
sl K CHUKEHUIO (ParolUTapHON aKTUBHOCTHU JIEUKOLIUTOB U CHUKEHUE YPOBHS KOM-
IUIEMEHTA B CBIBOPOTKE KPOBHU.

Hapsiny ¢ u3MeHEeHHBIMU TOKA3aTeIsIMU KIETOYHOIO UMMYHHUTETa y OOJIBbHBIX
CKJIepoAepMueil oTMeueHa TUCHYHKIUS T'YMOPAJbHOTO 3BE€HAa MMMYHMTETa. ¥YCTa-
HOBJICHO TIOBBIILIEHUE KoJindecTBa B-mum¢ponuToB B nepudepudeckoil KpoBu, TI'H-
NEePIPOIYKIUS UMMYHOTJIO0YJIMHOB M MOBBILIEHUE KOHIIEHTPALUU HUPKYJIUPYIOLIUX
UMMYHHBIX KOMILIEKCOB.

[1o pe3ynpTaTaM HaIMX UCCIEAOBAHUN Y JETEN KaK C CUCTEMHBIM CKIIEPO30M,
TaK U C OIPAaHUYEHHOH CKJIEpOJEepMUEHN BBISBICHBI (B CPAaBHEHUH CO 30POBBIMU)
YBEJIMYEHUE OTHOCUTEIBHOTO KosnyecTBa T- u B-mumdounrtos, nepepacnpenencHue
MMMYHOPETYIATOPHBIX cyOmonmymsiui T-muM(pOIUTOB 32 CUET CHIDKEHUS KOJIHye-
ctBa CD8+-knetok Ha (poHE HOPMATBLHOTO WM MOBBIIIEHHOTO KoymdecTtBa CD4+-
KJIETOK, MOBBIIICHHE HHJIEKCAa MUMMyHOcCymnpeccuu, runepnponykuus IgG u IgM.
Hanuuue aHamOrMYHBIX CABUIOB B MMMYHHOM CTaTyce J€Ted M MOJAPOCTKOB C CH-
CTEMHBIM CKJIEPO30M M OTPAHUYECHHOW CKIIEPOJAECPMHUEN MO3BOJISIET MPEAIOIararb He-
KOTOPYIO MAaTOT€HETUYECKYI0 OOIIHOCTh MMMYHOBOCHAJIUTEIBHOTO IMpoliecca MpU
ATUX 3a00JIEBaHUSIX.

Boinenensl pa3nuuHbie BUAbI JIUM(POKUHOB, CTUMYIUPYIOLIUX MPOIH(pEpALHIO
¢bubpoOIaCTOB, CUHTE3 KOJUIareHa U TJIMKO3aMUHOTIUKAaHOB. OOCyXKIaeTcst posib pe-
HENTOPHBIX JUTAHAHBIX CUCTEM, B YACTHOCTH TpaHC(OopMUpYyIOIIEero gakropa pocTta
B, u npyrux ¢axTopoB, obnagarommx MOJUMOTEHTHRIMH cBoWicTBaMu. [Ipencrasis-
10T MHTEpeC 0OHapykeHHbIe Ha auMdormTax 60apHbIX CC aHTHTENA K SIESPHBIM aH-
TUT€HAM 3HJOTENINS, YTO MOXKET SIBHUTHCS CIEICTBUEM HMEIOLIErOCs IMOPAKEHUS
MUKPOLUPKYJISTOPHOro pyciia. OOCyk’aaeTcsi MHTErpajibHasl POJIb MOHOHYKJIEAPOB
JIepMbl B MaToreHe3e 3a0o0JieBaHUs, KYMYJALHUIO KOTOPBIX B MHPMIBTPATE MOKHO
IPEICTaBUTh KaK OTBET HA TKAHEBOE MOBPEXkKICHHE, 00YCIOBIMBAIOIIEE B3aUMO/CH-
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CTBHE MMMYHHBIX KIeTOK C¢ ¢ubpobOracramu. Ha moBepxHOCTH mepudepruyecKux
KJIETOK — MOHOHYKJIeapax 0OOHapy>KEHO YBEJIMUYEHUE MPOTOOHKOT€HHON IKCIIPECCHUHU.

Takum 00pa3om, y MalMEHTOB, CTPAJAIOMIMX CKIEPOJAECPMHUEH, OTMEHAOTCS
CYILLIECTBEHHbBIC HApYyLIEHUSI CO CTOPOHBI UMMYHHBIX MOKa3zaTenel. OIHAKO 3TH U3-
MEHEHHUS y Pa3HbIX OOJIbHBIX BBIpaKEHBI MO-pa3zHoMy. [IpoTuBOpeyns: JaHHBIX JTUTE-
paTyphbl, BEPOATHO, 00YCIOBIIEHBI TEM, YTO XapaKTep U BbIPAXKEHHOCTh UMMYHOJIOTH-
YECKUX CJBUTOB B 3HAYUTEILHON CTENIEHU 3aBUCST OT MPOJAOIKUTEILHOCTA TCUCHUS
3a0071€BaHUs B 11€TIOM, & TAKXKE OT CTETICHH MOPAKEHUS COCYI0B MHANBUIYTBHO.

N3BecTHO, YTO TUNEPHPOIYKIMUS ITUTOKUHOB BEAET K Pa3BUTHUIO CHUCTEMHOM
BOCMAJIUTEIIBHOW PEAKIIMU U MOXKET CIY>KUTh HPUYUHON Pa3BUTHUA psiia AyTOUMMYH-
HBIX 3200JIEBaHMM, B YaCTHOCTH, CUCTEMHBIX 3a00JICBaHUM COEIUHHUTEIBHON TKaHH.
Ha ypoBHe oprannsmMa UTOKMHBI OCYIIECTBIISIFOT CBSI3b MEK1Y HMMYHHOM, HEPBHOM,
SHJOKPUHHOW, KPOBETBOPHOM U APYTUMHU CUCTEMAMHU M CIIYXkAaT JJIsl UX BOBJICUCHHUS B
OPTraHU3AMIO U PETYIHALUIO 3AIIUTHBIX PEaKIUi. B paMKax UMMYHHON CUCTEMBI 1U-
TOKHHBI OCYILIECTBIISIIOT B3aUMOCBSI3b MEXKY Hecelu(pUIeCKUMU 3alIUTHBIMU PEaK-
[USIMU U CTIEIU(PUIECKUM UMMYHHUTETOM, IEUCTBYSI B 000MX HAMpPaBICHUSX.

[{UTOKMHBI B TIEPBYIO OYEPE/Ib PETYIUPYIOT Pa3BUTHE MECTHBIX 3alIUTHBIX pe-
aKIMi B TKAHSX C YY4ACTUEM Pa3JIMUHBIX TUIOB KJIETOK KPOBH, SHAOTEIHUS, COCAUHU-
TEJIbHON TKaHW U SMUTENMEB. 3alluTa Ha MECTHOM YPOBHE pa3BUBaeTcs myTem (op-
MUPOBAHUS TUIIUYHON BOCHAIUTEIBHON PEaKIUU C €€ KJIACCUYECKUMU MPOSBICHUS-
MU: pa3BUTHEM OTEKa, MOKPACHEHHUEM, TOSIBIEHHEM OOJIEBOTO CHHIPOMA U Hapyle-
HueM ¢yHkimu. Bocranenue pa3BuBaeTcs B OTBET Ha MOBPEXKACHUE U TPOHUKHOBE-
HUE B TKaHU MMATOT€HOB MPHU YYACTUHM MPOBOCHAIUTEIBHBIX [TUTOKMHOB, K KOTOPBIM
OTHOCATCA MHTEpJeHKkuH-1, dhakTop Hekpo3a omyxonieit anbdpa (PHO-a), unrepeii-
KUH-6, XeMOKHHBI U HEKOTOPHIE IPYTHU€ IUTOKUHBI.

[lepeuncneHHble LIUTOKUHBI CHHTE3UPYIOTCS B OYare BOCHAJICHHS TJIABHBIM
o0pazoM MakpodaraaTbHBIMHU KJICTKAaMU, aKTHBUPOBAHHBIMA KOMIIOHEHTAMH KJICTOY-
HOM CTEHKHU MATOTEHOB, a TaKXK€ B OTBET HA MOBpEXJAeHUE TKaHed. OHM BBI3BIBAIOT
AKTUBALIMIO YHAOTEIIUSI, MPUBOJISIIYIO K YBEIUUYCHUIO MPOHUIIAEMOCTH, MOBBIIICHUIO
AKCIPECCUU AAT€3MOHHBIX MOJIEKYJ W YCHJICHUIO MPOKOAryJISIHTHOW aKTHUBHOCTH.
ITpu 3TOM IPOUCXOIUT BHIOPOC HU3KOMOJEKYJSPHBIX MEIUATOPOB BOCHAJICHUS, Ta-
KMX, KaK TUCTaMHH, IPOCTArJaHIUHbBI U JIp., OTBETCTBEHHBIX 332 Pa3BUTHE BOCIAJIU-
TEJTHLHON peakiuy B MOJTHOM 00beMe. XEMOKHHBI YCHIIMBAIOT HAMPABICHHYIO MUTPa-
LU0 JIEWKOIIMTOB B OYar BOCHAJIEHUS U BMECTE C IPYTUMHU [IUTOKUHAMU YBEJINYHBA-
I0T UX (YHKIMOHAJIBbHYIO aKTUBHOCTb: ()aroliMTo3 M MPOIYKIHIO KUCIOPOIHBIX pa-
JIVKAJIOB, HAMPABJICHHYIO HA AJIMMHUHAIMIO NMaToreHHa. OJIHOBPEMEHHO MPOBOCTIANIH-
TeJIbHbIE IIUTOKUHBI AKTUBUPYIOT META00IN3M COEAMHUTEbHON TKaHU, CTUMYIHPY-
10T nipoJindepanrio Guopo61acTOB U KIETOK AMUTENHS, YTO YPE3BBIYAITHO BAXKHO IS
3a>KUBJICHUS IOBPEKICHUS U BOCCTAHOBIICHHS LIEJIOCTHOCTH TKAaHH.

XOT4 MOYTH BCE IIUTOKUHBI YYaCTBYIOT B BOCHAJIUTEILHOM IMPOLECCE MPU CH-
CTEMHBIX ayTOMMMYHHBIX 3a00JICBaHUSX, HEKOTOPhIE U3 HUX, TAKUE, KaK: HHTEPJICH-
kuH-1b, ®HO-0, untepneiikun-6, u UOH-y - urpator Hanbosee BaKHYIO POJIb B Ma-
toreHeze peBmartounnoro aptputa (PA) m cucrtemuoii kpacHoir Bonmuanku (CKB).
Conepxanne 3tux nuutoknHoB npu FOC u3ydeHo HenmoctatouHo. B nmurteparype cy-
IIECTBYIOT Pa3JIMYHbIE MHEHUS O MPeoOajaHui TOTO UM MHOTO TUIA ITUTOKUHOB -
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npoayktoB T-xenmnepoB 1 unu 2-ro TunoB (Thl u Th2) mpu cucTreMHbIX ayTOUMMYH-
HBIX 3a00i1eBaHuAX. OTYACTH 3TO MHOrO0Opa3Me MHEHUW U JIAHHBIX O0YCIIOBJIEHO
TEM, UYTO Pa3HbIE MCCIIEIOBATENN U3yYald NAUWEHTOB Ha Pa3JIMYHBIX dTanax pa3BU-
Tug 3ab6oneBanud. Kpome Toro, 0onbiiast 4yacTe UccaeqOBaHUM NOCBSIIEHA U3YYEHHUIO
BBIPAaOOTKHU IIUTOKMHOB HEIMOCPEICTBEHHO B MECTe MopaxeHus. M3ydeHue ypoBHs
MTPOBOCIAJIMTEIBHBIX [IMTOKWUHOB B CBIBOPOTKE KPOBH MO3BOJISIET CYAUTh O COBOKYII-
HOI aKTUBHOCTU JUM(MOUIHBIX KIETOK-TPOIYIIEHTOB U MOHOLUMTOB/Makpodaros, a
TaK)Ke KJIETOK PHIOTEIHS U psAlia IPYruX, YbM (PYHKIIMH aKTUBU3UPYIOTCS MPH ayToO-
MMMYHHOM TMpoluecce. B cBere BbllieckazaHHOro omnpeneneHue ypopHss @HO-o B
KpoBH y nanueHToB ¢ FOC BakHO Kak B IJIaHe yriayOJIEHHOIO M3y4YeHUs MMaToreHesa
ATOro 3a00seBaHMs, TaK U JUIsSl ONPENETCHHUs] CTENeHH aKTUBHOCTU ayTOMMMYHHOTO
mpoIiecca, a, 3HauuT, U 3QPEKTUBHOCTH ITPOBOIUMOIO JICUCHUS.

[TopaxkeHHe MEJIKUX COCYAOB M HAapyLIEHHUsS MHUKPOLMPKYJSLWUA UIPAIOT HC-
KJIFOUUTENIbHO BaXKHEHIIYI0 poJib B MaToreHese ckiepoiaepmuu. Cocybl SBISIOTCS
apeHoW pa3BUTHUS MATOJOTUYECKOIO Mpolecca ¢ mpoaudepanuel u AeCTpyKIHen IH-
JOTENUsA, YTOJIIEHUEM CTEHKH U CYXEHHEM IPOCBETa MUKPOCOCYIOB, aAre3neil u
arperanueil (pOpMEHHBIX IEMEHTOB KPOBHU, CTa3oM, Aedopmaleil 1 penykiuuen ka-
NWUISIpHON ceTh. OJHAaKO TeHe3 CKJIEPOAECPMHYECKON BAaCKYJIONATUH, MEXAHU3MBI
MOBPEXICHUS COCYI0B MUKPOLUPKYJISITOPHOTO PycCiia U3yYEHbl HEOCTATOYHO U SIB-
JSIOTCS B HACTOSIIIEE BpeMs 00JIaCThIO aKTUBHBIX MCCIEA0BaHMM. B nmocnennue roapl
NOSIBUWINCH yOeIUTENbHbIE JaHHbIE O TOM, YTO MPAKTUUYECKH BCE pEBMATUUYECKUE 3a-
OoJieBaHUs SBISAIOTCS (DPAKTOpaMH PHUCKa Pa3BUTHUSL OBICTPOIPOTPECCUPYIOIIETO aTe-
pOCKJIepO3a, OCOOCHHO Y MAallME€HTOB, JJINTEIBHO MPUHUMAIOIINX TIIOKOKOPTUKOCTE-
pounsl. Oco0oe BHUMaHUE YIENAETCA U3YUYEHHIO "MMMYHOBOCIAIUTEIBHOTO" KOM-
[IOHEHTa IMaTOreHe3a aTepoCKiIepo3a. ATEPOreHHbIM MPO(UIb JUMUAHBIX CIBUIOB,
JeXKaIMi B OCHOBE Pa3BUTHUS U IPOIPECCUPOBAHUS COCYAUCTBIX HAPYIIEHNUH, Xapak-
TepeH sl OOJNBHBIX CHCTEMHOW KPACHON BONYAHKON M PEBMATOUIHBIM apTPHUTOM,
MIPUYEM HE3aBUCUMO OT BO3pacTa MALMEHTOB. Y CTAHOBJIEHBI NMOBBIIICHHBIE YPOBHU
TPUTIUIEPUAOB, CBOOOIHOTO XOJECTEpUHA, OOIIMX JUMUI0B U o0mux (ochonumnu-
J0B, IUcaunonporenHeMus y B3pocibix nanueHToB ¢ CC u ¢ CKB. YV nereit co ckie-
poJepMuei MoJ00HBIE UCCIEA0BAHNS HE TPOBOIMINCH. HecMOTpst Ha 3HAYUTENIbHBIC
yCIeXy B U3YUYECHUU MATOTeHe3a CKICPOJAECPMHUH Y B3POCIBIX, MHOTHE BOMPOCH OHO-
XUMUYECKUX MEXAHU3MOB NATOJIOTMYECKUX HAPYIIEHUH OCTAIOTCA HEU3YyYEHHBIMHU.

Ta6muna 13 — Knaccudukarnus cuctemuoro ckieposa (H.I'. I'ycera 1993, 1997)
Kaunuyveckne gpopmsl

Huddysnas
JlumutupoBannas
Overlap-cunopom: CC-FOPA, CC-IIM/[IM u op.
IOBenunbHas
Bucuepanbnas
TeueHue
OcTtpoe, OBICTPO IPOTPECCUPYIOIIEE
[MomocTpoe, yMEPEHHO MPOTPECCUPYIOIICE
XpoHUYECKOEe, MEIUICHHO IPOTPECCUPYIOIIEe
Craagnn
| - HavambHas
Il-renepanuzoBanHas
I - mo3musist (TepMUHAIBHAS)
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Tabmuna 14 — JlmarnocTudeckue Npu3HaKu CHCTEMHOTO CKJIEpO3a

OcHnognule Jlononnumensnoie
CxutepoziepMruiecKoe opakeHNe KOXKHI [MumepnurMenTanyst KOxu
Cunnpom PeitHo, mUTUTaNbHEIC SI3BOYKH WIH PYOUNKH Teneanruskrazuu
CyCTaBHO-MBIIICUHBIN CUHIIPOM Tpoduyeckue HapyIIeHUS
(c KOHTpaKTypamu) ApTtpanrun

Ocreonus Muanruu

Kansuunos [Tonumuosut

bazanbHblil mHeBMODHOPO3 ITonucepo3ur
KpymHoouaroBslii KapAHOCKIEPO3 (dare ajare3uBHBIN )
CxutepoziepMruiecKoe IopakeHUE MUIIEBAPUTENBHOTO TpakTa | XpoHUUYEeCcKas HepomnaTus
Ocrtpas ckaeponepMuueckas Hepomarus TpureMuHHT, TOTUHEBPUT
Hanmune ciennuIHbIX aHTHHYKIIEaPHBIX [Toteps maccer Tena (> 10 xr)

(arTHTONIOM30MEPa3HBIX aHTH-SCI-70 U anTHIEHTpOMEPHBIX) | VBemuuenne COD (> 20 mm/4)
AHTUTEN I'uneprammarnoOynuHemus (> 23%)
Kammspockonmaeckue npuzaaku CC mo JaHHBIM IMHUPOKO- | PeBMaTtomanbIi dhakTop (+)

MOJIbHOW KaNMJUIIPOCKOIINH Anrtutena x IHK nnmu AH®

Hanuune mro0nIx TPCX OCHOBHBIX IIPHU3HAKOB HJIN COYCTAHUC OAHOIO H3 OC-
HOBHBIX (CCJII/I TaKOBBIMU SABJIAIOTCA CKIICPOACPMHUUYCCKOC ITOPAKCHUC KOXKH, OCTCO-
JIN3 HOI'TEBbLIX q)aHaHF NI XapaKTCPHBIC U3MCHCHHA IMHIICBAPHUTCIILHOI'O TpaKTa) C
TpEMA U Ooece AOIMOJIHUTCIIbHBIMHA IMPHU3HAKAMH CUUTACTCA JOCTATOYHLIM JIA yCTa-
HOBJICHUS BBICOKO JOCTOBCPHOI'O AAarHO3a CUCTECMHOI'O CKJICPO3a.

Tabmuma 15 — Knaccudukanus orpannyenHout ckiepoaepmun (C.U. JloBkaHCKHiA,
1979)

basimeuynas ¢gopma ¢ BapuanTamMu (Pa3HOBUJIHOCTAMH)
HHAYypaTHBHO-aTpodudeckas (BuabcoHa)
nosepxHocTHas "cupeneBas" (I'yxepo) win mopghea (morphea)
KeJTOUA0NOJ00Has
y370BaTas, rIy0oKas
Oysié3Hast, 5pO3UBHO-I3BEHHAS
reHepaIH30BaHHAS
JInneiinas ¢popma (mossocoBmurHast)
cabneBuAHAS
JICHTOBUIHAS
3ocTeprudopMHas
KOJIBIIEBHTHAS
Cxaepoarpoduueckuii muxen (CAJI) HymoOyma (60J1e3Hb 0eJIbIX NATEH, KANJIEBUIHAS CKJIepoaep-
MUA)
HNnnonatnyeckas arpodonepmus Iaznnu-IIsepnnn

Knaccudukanus 10BEeHUIbHON CUCTEMHOMN CKIEpOACpPMUH HE pa3padoTaHa, Mo-
ATOMY HMCTIONB3YIOT Kiaccu(ukaiuio, pa3paboTaHHYIO IS B3POCIHbIX MMallMEHTOB.

Boigensor cnegyromnue KIMHNYECKHE (POPMBbI IOBEHIIIBHON CUCTEMHOM CKJie-
poaepMuu:

IIpecknepodepmus. Moxer ObITh TUArHOCTUPOBaHA y peOEHKA C CHHIPOMOM
PeitHo npu Hammuum crienuduyeckux anturen — Scl-70, aHTuTen k neHTpomepe (B
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MOCIIEAYIONEM B OOJIBIIMHCTBE CIy4YaeB pa3BUBACTCS IOBEHHJIbHAS CUCTEMHAsl CKJIe-
poaepmusi).

Cucmemnasn cknepodepmusi ¢ oug@ysuvim nopasicenuem xoodicu (muddysnas
dbopMa) — OBICTPONIPOTpPECCUPYIOIIEE PACTIPOCTPAHEHHOE MOPAKEHUE KOXKU MPOKCH-
MaJbHBIX W JIUCTATBHBIX OTJEIOB KOHEUHOCTEH, JINIIA, TYJIOBHUIIIA U paHHEE MOpaxe-
HUe (B TEUEHHWE TMEPBOrO T0/a) BHYTPECHHUX OPTaHOB, BBISBICHHWE aHTUTEN K TOIO-
uzomepase I (Scl-70).

Cucmemnas ckiepooepmus ¢ JUMUMUPOBAHHbIM Nopadcenuem koxcu (aKpo-
CKJIepoTHUecKas (popma) — IIUTETbHBIA U30JIMPOBAHHBIN CHHIPOM PeliHo, KOTOpHIii
MPEIUIECTBYET OrPAHUYECHHOMY MOPAKEHUIO KOXKHU JUCTAIbHBIX OTAENOB IMpearuie-
YUl U KUCTEW, roJIeHe! U CTOIl, MO3JHIE BUCLEpAIbHbIE U3MEHEHUS, BBISIBIICHUE aH-
TUTEN K 1eHTpomepe. OCOOEHHOCTh IOBEHUIBHON CUCTEMHOM CKJIEpOJEpPMUU — aTH-
MUYHBINA KOKHBIM CHHAPOM B BHJI€ 0YaroBOro WJIM JUHEHHOro (M0 TeMUTUIy) nopa-
KEHHsI KOXKH, KOTOPBIA HE SIBISIETCA KJIACCUYECKHM aKPOCKIECPOTHYECKHM BapHaH-
TOM.

Cknepodepmusi 6e3 ckiepodepmbl — BUCLIEPATIbHBIE (POPMBI, TIPU KOTOPHIX B
KJIMHUYECKON KapTUHE MpeoliafaeT MOpaX€HUE BHYTPEHHUX OPraHoOB U CHUHJIPOM
PeitHo, a ©3MEHEHUS KOKW MUHUMAJIbHBI WU OTCYTCTBYIOT.

llepexpécmuvle hopmbl — COUETAaHUE TIPUZHAKOB CUCTEMHOM CKJIEPOJEPMHUH U
JIPYTUX CUCTEMHBIX 3a00JIEBaHUI COEAMHUTENIbHON TKAHU WJIM IOBEHWJIHBHOTO peBMa-
TOUJTHOTO apTPUTA.

Wtak, 10BEeHUIbHASI CUCTEMHAsl CKJIEpOJepMUs NPEACTaBISET COO0M XpoHUYE-
ckoe 3a0o0JieBaHUE W3 TPYIIBI CUCTEMHBIX 3a00JE€BaHWN COCAMHUTEIBHONW TKaHM,
pa3BHUBarolleecs B BO3pacTe 10 16 JeT u XapakTepusyrlleecs NporpecCUpyronmMu
(bUOPO3HO-CKIIEPOTHUECCKIMHU MU3MEHEHUSMH KOXKH, OIOPHO-IBUTATEIIHBHOTO arapa-
Ta, BHYTPEHHUX OPTaHOB U BA30CMACTUYECKUMU PEAKIUSIMH IO TUITY cCHHApoMa Peii-
Ho. IOBeHMIBHAS CKIIepoAepMHUs C Ae0I0TOM 3a00s1eBaHus 10 16 JeT npu HECOMHEH-
HOW CXOYKECTU C KIIMHAUYECKON KAPTUHOW CUCTEMHOI'O CKJIEPO3a Y B3pPOCIBIX OTINYA-
€TCs PSAJIOM MTPU3HAKOB:

— KOXHBIM CHHAPOM HEPEJKO MPEACTaBlIeH aTUIUYHBIMU BapuaHTaMU — TIpe-
UMYIIECTBEHHO 09aroBOE WK JIHHEHHOE MOPaKEHUE KOXKH, TeMUDOPMBI;

— HaJU4He eIUHUYHBIX cirydaeB Audy3HOM HHIYypalud KOXKU;

— 0oJiee 4acToe pa3BUTHE TUTIEP- U JETUTMEHTAITNY;

— CTepThIM CUHAPOM PeliHO, BCTpeyaeTcs pexe;

— cneuupuueckue st CC MMMYHOJIOTHYECKHE MApKEPHI (AHTUTOMOMU30MEpas3-
Hble Scl-70 u aHTULIEHTPOMEPHBIE aHTUTENA) BBISBIISIIOTCS PEXKE;

— CYCTaBHOUW CHUHJPOM XapaKTEPU3YETCS Pa3BUTHEM KOHTPAKTYp, B TOM YHUCIIE
KPYIHBIX CYCTAaBOB, M aHOMAJHUSIMU Pa3BUTHS KOHEYHOCTEW (OCOOCHHO TpH
remudopmax);

— OCTEO0JIM3 BBISIBISIETCA B 2 pa3a pexe;

— OTHOCUTENBHO CKY/AHAsl BUCLEpalIbHAs MaTOJOrus ¢ npeodiaagaHuemM (QyHKIIH-
OHAJIbHBIX HAPYLICHNUN;

— MPEUMYIIECTBEHHO XPOHUYECKOE TEUYEHUE C MPOTHOCTUYECKU OJIArONPUSTHBIM
TEUCHHEM;
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— BO3MOYKHOCTh Pa3BUTHSI overlap-cMHIpoMa y 3a00JEeBIIUX B MOAPOCTKOBOM
Bo3pacte 1o Tuny CC-1oBeHWIbHbIA peBMAaTOUAHBIN apTpuT, CC-MOJIUMHUO3HUT.
Brinenaror 3 BapuaHTa TEYEHHMS IOBEHUJIBHOM CHUCTEMHOW CKIEPOAEPMUU

(ocTpoe, MoJIOCTPOE U XPOHUYECKOE) U 3 CTENEHU aKTUBHOCTH 3a0osieBaHus: | — Mu-
HumasibHas, Il — ymepennas u Il — makcumanbHas. B OOJBIIMHCTBE ClydaeB IOBe-
HUJILHOW CKJIEpOJEpMHM 3a00JICBaHHE HMMEET XPOHHUYECKUH XapaKTep TeUYCHUSI.
OrnpeneneHue CTENEHN aKTUBHOCTH CUCTEMHOM CKJIEPOJIEPMHUM HOCUT YCIOBHBIM Xa-
pPaKTEp ¥ OCHOBAHO HA KIIMHUYECKHX JAHHBIX — BBIPAKEHHOCTH KIMHUYECKUX CHUMII-
TOMOB, PAaCTIPOCTPAHEHHOCTH TTOPAKEHUS U CKOPOCTH MPOTpecCUpoBaHus 3a00eBa-
HUSL.

B ne6iore 10BEHWJIBHON CHUCTEMHOW CKIIEPOJIEPMHUU Yy JETEH MOXKHO IMPOJIOJ-
KUTEJbHO HAOJI01aTh U30JUPOBAHHBIN cUHIpPOM PeitHo. OTMeuaroT moTepro Macchl
Tena, cadoCTh, CHUKEHUE TOJIEPAHTHOCTH K (PM3UUECKON HArpys3Ke.

KoxHplli cuHAPOM HAOIOAAI0T MPAKTUYECKH Y BcexX AeTed. OH urpaer Beay-
IIyI0 pOJib B TOYHOM JuarHoctuke. M3BeCTHO, YTO B JIETCKOM BO3pacTe 4allle BCTpe-
gaeTcs ovaroBas opMa MOpa)KeHUsi KOKM — U30JIMPOBAHHAS UK C MPU3HAKAMU CHU-
CTEMHOCTHU, a TUIIUYHASI CUCTEMHAasl CKIJIEPOJICPMHUS — TUMUTUPOBaHHAs Wi JudPy3-
Hasl — pexe.

B 3aBucumocTH OT pacnpoCTpaHEHHOCTH M XapaKTepa MOPaKEHUSI BBIICISIOT
HECKOJIbKO BAPUAHTOB KOKHOTO CUHJIPOMA IIPU CUCTEMHOW CKJIEPOJIEPMUH Y AETEN.

Cucmemnas cxknepooepmusi ¢ oug@ys3uvim nopasicenuem Koxicu — ObICTPOE TO-
TallbHOE UHAYPATUBHOE MOPAKEHUE KOKHOTO MOKpoBa. [Ipu nopaxeHun Koxu Tyjno-
BHILA Y JIETEH MOET MOSIBUTHCS OUIYLIEHHE «KOPCETa» WIH «IAHIUPS», B HEKOTO-
PBIX ClIydasix OTPaHUYUBAIOLIEE SKCKYPCUIO TPYIHOU KIETKH.

[Ipn axpocxknepomuueckom eapuanme CUCTEMHOW CKIECPOJEPMHHU B IEPBYIO
odepe/lb MOPaXKaITCS AUCTATbHBIE OT/IENIbI KOHEUHOCTEH (KUCTH PYK, PEKE CTOIIbI).
[Tanbipl BCaeaCcTBUE OTEKA M MHAYPALMU CTAHOBSITCS IUNIOTHBIMU U UX TPYAHO CXaTh
B KyJIaK (CKJICPOMAKTHIINSA), POPMUPYIOTCS KOHTPAKTYPHI, KHCTH MPUOOPETAIOT BU
«KOTTUCTOM Jamnbl». XapakTepeH CUHIpPOM PelHO ¢ HapylleHHeM TpOo(PUKH KOHIle-
BBIX (haJlaHT TaIBIEB PYK U HOT, PA3BUTHEM JUTHTAIBHBIX PYOUHKOB U TIPEHEKPO30B
y 1/3 GonbHbIX. TUNIUYHBIE CKIEPOJEPMUUECKUE U3MEHEHUS KOXKH JIUIA TPUBOMST K
BBINIAJICHUIO PECHULI, OpOBEHl, BOBHUKAIOT MacKOOOPa3HOCTh JIMIa, TUITIOMUMHUS; UC-
TOHYAIOTCSl YIIHBIE PAKOBUHBI, HOC (ITUYHI HOCY), TyObl, 3aTPYJHEHO OTKPHIBAHUE
pTa.

lIpokcumanvras ¢oopma CUCTEMHOUN CKIEPOACPMUM — MOPAKEHUE KOXKH TYJIO-
BUILA U NPOKCUMAJIBHBIX OTJIEJIOB KOHEYHOCTEH BBINIE MACTHBIX U IUIIOCHEBBIX CY-
CTaBOB.

I'emucknepooepmusi — NOPAKEHUE OAHOW KOHEYHOCTH M OJHOCTOPOHHEE IIO-
paXX€HUE TYJIOBUIA U OJHOMMEHHBIX KOHEUYHOCTEHM, MHOTAA C PacHpoCTpPaHEHUEM
00JlacT! TIOpaKEHUSI Ha KOXY IIIEW M TOJIOBUHBI juma. ['mybokwe Tpoduueckue
HapyIIeHUs B 00JIACTH MOPAXKEHHSI — HEPEIKO MPUYMHA YMEHBIIEHUs 00hEMa KOHEY-
HOCTH M HapyIIeHHsI €€ pocTa, MPUBOISIIINE K MHBATUAN3AINN PEOEHKA.

Amunuunas ¢oopma CUCTEMHON CKIEPOJEPMHUH — CTEPTOE WIIM 04aroBoe mopa-
KEHNE KOXKH.
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AKpOCKJIEpOTUYECKOMY BapUaHTy CHCTEMHOH CKJIEPOIEPMUU CBOWCTBEHHO
00pa3oBaHME MEJKUX KaJIbIIMHATOB B MSTKUX TKaHSAX, OCOOEHHO 4acTO B MepUapTH-
KYJISIpPHBIX 00JacTsX (Ha Majblax, B 00JaCTH JIOKTEBBIX U KOJIEHHBIX CyCTaBOB U JIp.),
MO/IBEPraloIuXcsl TpaBMaTu3auu. [101KOXKHBIN KaJIbLIMHO3, UK CUHIpOM Tulbep-
xe-BeliccenOaxa oOHapyxkuBaetcs y 8% 0onpHbIX quddy3noii CC.

Kanbiunos (C) B couetanuu ¢ cunjipomoM Peitno (R), HapylieHneM MOTOpUKHU
numeBoaa (E), ckneponaktunueit (S) u teneanruskrazusmu (T) cBolicTBeH 0co0oit
dbopme cuctemnoit ckiepoaepmuu — CREST-cunapomy.

Ha 6a3e peBmatosornueckoro otneneHust Y3 «4-s TopoJickas 1eTcKas KIMHH-
gyeckas OonpHUAB» T'. MUHCKa oOciaegoBaHo 65 mamweHTOB B Bo3pacte 6-17 ier,
CTpaJalOIIUX Pa3IUYHBIMU (popmamu ckiepoaepmun (cpemnuii Bozpact 12,98+0,36
net). Bce manmenTs! ObITH pa3jenieHbl Ha aBe KinHu4deckue rpymnmsl: [ — getn ¢ CC
(24 genoseka), II — netu ¢ OC (41 genoBek). B kauecTBe cTaTUCTUYECKOTO KOHTPOJIS
JOTIOJIHUTENIBHO 00ciieoBaHo 30 mpakTUYECKU 3JI0POBBIX JieTel B Bo3pacTe 6-17 net
(cpennuit Bo3pact 12,93+0,4 net). BoibIIMHCTBY NMAallMEHTOB MPOBEECHA WHIIM3UOH-
Hasi OUOIICHS CKJIEPOJACPMHUYECKUX OYaroB C Mocieayromeid MopdoJoruiyeckoi Be-
pudukanuei nuarnoza. Komruiekc KIMHUYECKOro oOCeIoBaHUS NETeH BKIOYAN:
noApoOHBIA cOOp aHaMHe3a KW3HU U 3a00sieBaHUsl, OOBEKTUBHBIM OCMOTp, oOILIe-
MIPUHSATHIC Ta00pPaTOPHBIE U HHCTPYMEHTAIBHBIC HCCIICIOBAHUS, a TAaK)KE KOHCYJIbTa-
MM Y3KUX CHEIUATUCTOB. J[71s oeHKH (yHKIIMOHAIBHOTO COCTOSHUS OPTaHOB ITH-
IIEBAPUTEIIBHOIO TpPaKTa BCEM MalMeHTaM IpoBoauiIn (Gpudpolzodaroractpoayose-
Hockormmio (OOI'IC) ¢ mpuienbHOM OWOICHEH CIU3UCTOM OOOJIOUKH IKEeTyJKa
(COX) u nmocnenyrouuM MOp(}OIOTHYECKUM aHAIM30M OHOTICMIHOrO Martepuala,
yJIBTPa3ByKOBOE HCCIEAOBAHNE OPraHOB OPIOIIHOM MOJOCTH, KOIPOJIOIHYECKOe HC-
CJIeIOBaHME M aHAIM3 Kaja Ha JucOakTepro3 KuileyHuka. MiMmyHomornueckoe o0-
CJIEIOBAaHUE BKJIIOYAJTIO OINPEACICHUE OTHOCUTEIHHOTO M a0COJIOTHOTO COJEPIKAHMS
MOMYJISAIUA W CyOmomyIsmuii TUMQOIUTOB, OMpEIeICHUEe KOHIICHTPAUA HWMMY-
Horno0ymuHOB KitaccoB G, A m M (1gG, IgA, IgM) ¢ moMoIpio KJIaCCHYeCKOro Me-
Toja paguansHoi nMmyHoaupdy3uu B arapoom rene (G. Mancini et al.). ®ynkuu-
OHAIIbHOE COCTOSIHWE TUMO()H3apHO-TUPOUIHON CHCTEMBI OLIEHHWBAIHM MO COAEpXka-
Huto TupotpornHoro ropmona (TTT), obmero Tupokcuna (T,), CBOOOAHOTO THPOKCH-
Ha (T4cB.), obmero tpuitoatuponuna (T3), cBobomHoro TpunioaTuponuHa (TscB.) u
3HaueHUsM cooTHomeHus T3/Ty. JIns ucciaepoBanus nokaszarened JTUIUAHOTO CIIEK-
Tpa KpOBHU ompeaensuin coaepxanue oomux nunuaoB (OJI), obmero xonecrepuHa
(OXC), amppa-xonecrepuna (o-XC), TpurnunepunoB (TI'), dochomumumos (DJI),
nunonpoTenHoB Hu3kou miotHoctu (JITTHIT), ouens Huskoi mnotHoctu (JITIOHII),
TunonpoTenHOB BbhicOKOH mmotHocTu (JITIBII), a Takxke paccuuthiBamu ko3 duiiu-
eHT ateporenHoct (KA) nmo gopmyne: KA= (OXC — a-XC)/a-XC. C uenbto uzyde-
HUS TICUXOJIOTUYECKOTO0 COCTOSIHUS MAallMEHTOB HCIOJIb30Bajach wikana Cnunbepeze-
pa, anantupoBanHas 0.JI.XauunsiM (1972), nercko-nmoapocTkoBbiii Bapuant. Crta-
TUCTUYECKYI0 00pabOTKYy JaHHBIX, MOJyUYEHHBIX B pPe3yJbTaTe MCCIEAOBAHUMN, TIPO-
BOJIMJIM C HMCITIOJIb30BaHKMeM nporpammabl Statsoft Statistica 6.0.

AHaJIN3 aHAMHECTUYECKUX JaHHBIX TMOKa3aj, 4To y OOJBIIMHCTBA 0OO0CEen0-
BaHHBIX AeTel (62,5% 6onbHbIX ¢ CC u 73,2% nauuentoB ¢ OC) 3aboneBanue pas-
BHUBAJIOCh B JIOIIKOJIBHOM (4-7 JeT) U MialleM IIKOJbHOM Bo3pacTe (8-11 iner).
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Cpennuii Bo3pacT Hauyana 3aboneBanus y mamueHToB ¢ CC cocraBun 8,27+0,81 ner,
y narieHToB ¢ OC — 8,23+0,57 net. CpenHsis IIUTEIbHOCTh 3a00JI€BaHUS Y IETEH ¢
CC cocraBuna 4,95+0,81 net, ¢ OC 5,06+0,42 ner.

[To HammM HaOMIOACHUSM, HECMOTPSL HA CUCTEMHBINA XapakTep 3a00JieBaHUs B
uenoM, y 46% nereit ¢ CC 0TMEHaIOCh 04aroBoe MOPaKEHHUE KOXKH; TUMUTHPOBAH-
Has (popMma 3a00s1eBaHMs (BOBJICUCHHUE B MATOJOTHUECKUN MPOIIECC KOXKHU TOIBKO KH-
cTedt n/mim nuna) umenacek y 42% nereit ¢ CC, a nuddysnas popma CC nabmroa-
nack y 12% nereil. B GonpmmnacTBe ciiydaeB OC BcTpeuaercs OfsiieyHasi CKIepo-
JepMUsi, KOTOpast BKIIIOYAET pa3inuHble (DOPMBI: OBAIBHBIC U TIOJIOCOBUIHBIC, 0Yaro-
BBIE U PACTIPOCTPaHEHHBIE (OT 6 W 0ojee OTHETbHBIX OJSMICYHBIX WU MOJIOCOBU/I-
HBIX 0YaroB, KOTOPBIE CIMBAIOTCS MEXKIY COOOM M MOTYT MOPakaTh 3HAYUTEIHHYIO
YacTh TYJIOBUIIA W/WIA KOHEYHOCTEH C Pa3IMYHOM CTEIECHBIO TOPAKEHUS TMOJIekKa-
mux TkaHei). Heckoiabko peske HaOIr0maeTcs JUHEHHAS CKICPOJSPMUS, IIPH KOTO-
POl oyarw pacrojiararoTcsi Ha KOHEYHOCTSIX MO XOJy COCYAMCTO-HEPBHOIO Iy4Ka,
MOTYT PacHpoCTPaHATHCA BIUIYOb ITOAKOKHOW KJICTYATKH, 3aTparuBaTh (aciu,
MBIIIIBI U KOCTH, OCTABJISISA MOCTE ce0sl YKOPOUCHHUE CYXOXKUIIUHN, HApYyIlIEHHEe pOCcTa
MOPaXEHHOM KOHEYHOCTH. [Ipy nokanu3anuu JMHENHBIX 04aroB Ha BOJIOCHCTOW Ya-
CTH TOJIOBBI C TTOCTENEHHBIM PACIpPOCTPAHEHUEM Ha KOXY J10a, CHUHKY HOCa U TOJI-
O0pOIOK TOBOPAT O cabyeBUAHON ckiepoaepmuu. [Ipu nokamu3anuu oyara Ha Ko-
HEYHOCTH CKJIEPOJEPMHUYECKUI MPOLECC HEPEAKO HOCHI OJIALIEYHO-TTOI0COBUTHBIM
U PacIpOCTPAHEHHBIN XapaKTep ¢ HapylieHneM (QyHKIIMH KOHEUHOCTH.

[Ipu MopdomornueckoM HCCIEAOBAHUHM KOXKHBIX OMOMNTATOB y JETEH W TMOJ-
poctkoB ¢ CC u OC oTMEUaroTCsi OJTHOTUITHBIE TUCTONATOJIOTHYECKHE N3MEHEHUS: B
cmaouu niomHo20 oméka — arpous dMUIEPMUCA U TPUIATKOB KOXKHU (BOJTOCSIHBIX
(G OJUTMKYJIOB, CAJIbHBIX M MOTOBBIX KEJIe€3), CIVIA)KEHHOCTh COCOYKOB M YTOJIICHHUE
JEpMbI C IPU3HAKAMH MYKOUJIHOTO U (GUOPUHOMIHOTO HaOyXaHUs, yMEpPEHHBIE IKC-
CyJIaTUBHO-TIpOJIM(epaTUBHBIC KICTOUYHBIE PEAKIIUU; B cmaouu uxoypayuu (CKIepo-
3a) — HapacTaloT AUCTpoduueckne u aTpouuecKkue N3MEHEHHUs B SMUEPMUCE, CKIIe-
O3 CETYaTOro CJ0sA AEPMbI, PEIYKLHS COCYIUCTOrO pycia CO CKIEPO30M U 00JIUTE-
parmeil mpocBeTa COCyI0B; B cmaouu ampoghuu — MoJHas aTpodust AuIepMuca, co-
COYKOBOTO CJIOSI IEPMbI, BBIPA’KEHHBIN CKJIEPO3.

B moBcenHEBHOM KIMHMYECKON TMpakTUKE OOJbIIOE 3HAUYCHHUE MPUIACTCS
OTPENICIICHUIO KOXXHOTO cyeTa. JIs OIEHKM BBIPAKEHHOCTU KOXXKHBIX HM3MEHEHUM
(MHIypalK) IIMPOKO MCIOJIb3yeTcs MoauduirpoBanHbiid cuer Rodnan G. P. Metox
MIPUHSAT U PacipoCTpaHeH B MUpE il XapakTepucTuku naiueHToB ¢ CC B mpakTuye-
CKUX U HAYYHBIX HCCIIEIOBAHUSAX, UCIIONB3YETCS ISl OLICHKUA JTUHAMHKUA U TCUECHMS
3a0oseBaHus, A9 U3yYEHHUs KIMHUYECKOU 3(h(PEKTUBHOCTH JIEKAPCTB.

[Ipu nanpnanuu onpenesnsercs TOJIUHA KOXKHOU Ckiagku B 17 anaTomuue-
CKUX 00JIACTSIX Tella; BhIsBIsieMas CTENEHb MHAYpalMK rpagyupoBana no 0-3 Oamib-
HO miKane, rae: 0 — oTcyTcTBUE 3MEeHeHuH, 1 — He3HAUNTEbHOE YIUTIOTHEHUE KOXKH
(koxa Jierko coOupaercss B CKIIAIKY), 2 — YMEPEHHOE YIUIOTHEHHE KOXH (KOXa ¢
TPYZOM coOMpaeTcsi B CKIAIKY), 3 — BBIPAKEHHOE YILUIOTHEHUE KOXH («I0CK00Opas-
Has»).

CyMMa BBISIBJICHHBIX TMOKa3aTeNeH COCTABISIET OOIMIMNA «KOXHBINY cuer. J{na-
Na30H cyeTa MOKeT BapbupoBaTh OoT 0 (korga HeT ymaoTHEHHs KoXH) 10 51 Gaiia
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(MakcuManpHBIN 0aut Bo Beex 17 obmactsax). CxeMaTHYHO 3TH 00JIACTH BKIIIOYAIOT
IpaBbl€ U JIEBbIE MaJbI[bl KUCTEH, ThIJIbHAS MMOBEPXHOCTh KUCTEH, Mperuieybs, mie-
4K, Oesipa, TOJIEHH, CTOIIbI, JIUIIO, EPEAHsS TIOBEPXHOCTh IPYIHOM KIJIETKH, KUBOT. B
HaCTOsIIIee BpeMs JJaHHasg METOJIMKa SIBJIIETCA caMOM MPOCTOM C TOYKH 3pEHHS UC-
MOJIHEHMS U TMHAMHUYECKOW OIIEHKU KOKHOTO cuHApoMa y nanueHTos ¢ CC.

KoHcTUTylIMOHANBHBIE CHUMITOMBI, TaKWe Kak cyOdeOpuibHas JUXOpajaka,
c1a00CTh, TOBBILLIEHHAS YTOMJIIEMOCTb, MOTEPS] Beca HAOMIOAAINUCH 10 HAIIUM JaH-
HBIM B J1€0I0T€ CHUCTEMHOTo ckjeposa y 16,7% OonbpHbIX. 3aaep:kka (pU3NYEcKOro
pazBuTus otmedeHa y 12,5% mnamuento ¢ CC. JlumdaneHomarusi Obijia BhIpaXeHa
HE3HAUUTETFHO — YBEJMYEHHBbIE JUMGOY3JIbl OTACIBHBIX TPYII ONPEACISIUCh Y
16,7% namuentoB ¢ CC. Cunapom lllerpena 0bu1 ooHapy)eH y 8,3% Gonbabx CC.

N3BecTHO, uTO cuHApOM PerHO sABIsSEeTCS OOHUM M3 PAaHHUX HPU3HAKOB CH-
cTeMHOTO ckjepo3a. Cunapom PeiiHo mpencrtaBisieT co0oil ¢peHomeH TpéxdasHoro
M3MEHEHMS 1[BETa KOXKHU MaJbIEB PYK, pEXKE PYK M HOT (B OTIAEIBHBIX CIy4asx KOH-
YhKa HOCa, I'y0, KOHYMKA SI3bIKA, YIIHBIX PAKOBUH), 00YCIOBICHHBIA CUMMETPUYHBIM
MapOKCU3MAaJIbHBIM Ba3zocna3MoM. B mepBoil (haze oTMeuaeTcsi moOieIHEeHHE KOXH,
BO3HHMKAET YyBCTBO MOXOJIO/IaHUS WM OHEMEHUS; BO BTOpOM (pa3e pa3BUBAETCS IUa-
HO3, @ B TPEThEH — MOKPACHEHHE NaJlbIEB C OLIYIIEHUEM apa, «IO0JI3aHUs Mypa-
mek», 6onesneHHocTu. [lpu puTenbHO coxpaHstomeMcs: cuHapoMe PeitHo HapacTa-
eT pubpo3, OTMEUAETCS yMEHbIIEHNE 00bEMA KOHIIEBBIX (DaJIaHT MaJIbLIEB, BO3MOXKHO
MOSIBJICHUE $13B HAa UX KOHUMKAX C MOCIEAYIOIINM PyOIleBaHUEM, a B OTACIbHBIX CIIy-
Yasix — pa3BUTUE TAHTPEHBI.

Cpenu namux nanueHToB ¢ CC cunapom PeiiHo otmeuancsa y 58,3% nereid. Y
NAIMEHTOB C OYaroBbIM MnopaxeHueMm koxu npu CC HabI01a10Ch PEUMYLIECTBEH-
HO CTEPTOE T€YEHUE CHHIpPOMA PelHO: XapakTepHbIE NMPUCTYIBI Ba3ocna3Ma OTCyT-
CTBOBAJIM, HO UMEJUCH TMOBBIIICHHAS 350KOCTh KUCTEH, YyBCTBUTEIBHOCTh UX K XO-
Joxy, akpounanos. [lpu tTunuunoi numutupoBannoit popme CC BazocmacTudecKue
peakiuu ObuH sipkO BbIpakeHbl. Cpemn nereit ¢ OC cunapom PeiiHo BbIsBIIEH y
7,3% nanuenToB. Teneanruskrazuu otmevyanuch y 25% nereit ¢ CC n'y 9,7% nauu-
enToB ¢ OC.

OnopHo-nBuratenbHbi anmnapar crpajgaer y 50-70% O0ibHBIX HOBEHUIBHOMN
CHUCTEMHOM CKIIepOJepMUel, B OOJBIIUHCTBE CIy4yaeB XapaKTEPHO CHMMETPUYHOE
MOJIMAPTUKYISIPHOE MOpakeHue. JleTn kaimyroTcss Ha OO0JM B CycCTaBax, OLIYIICHHUE
«XpycTa», HapacTallee OrpaHuyYCHUE JABUKEHUN B MEJIKUX CyCTaBax KUCTeW (MHO-
r7la CTOM), a TaKXe JIy4ye3amsiCTHBIX, JOKTEBBIX, TOJCHOCTOIHBIX U KOJICHHBIX CyCTa-
Bax. Hepenko pa3BuBarOTCS HapyIIEHUs MOXOJIKH, TPYAHOCTH B CaMOOOCTY>KUBaHUH,
npu nucbMe. [lepBoHayanbHO OTMEUAIOT YMEPEHHBIE SKCCYJaTUBHbBIE U3MEHEHUS CY-
ctaBoB. Hanbosiee xapakrepeH nceBaoapTpuT — U3MEHEHUE KOH(DUTypaliu CyCTaBOB
U (popMupoBaHHEe KOHTPAKTyp BCiencTBHE (HUOPO3HO-CKIEPOTHUECKOTO Mpolecca B
NepUAPTUKYISPHBIX TKaHAX. BenmeacTBue Tpoduueckux HapylmieHuH BO3MOXKHO pas-
BUTHE OCTEOJIM3a HOTTEBBIX (DajaHT MaiblieB C UX YKOPOUYCHHEM U JepopMaiueii.
Pa3BuBaeTcs CKIEPOJAKTHINS — YIUIOTHEHUE KOKU M MOJIEKAIINX TKaHEW NaJIbLIEB,
UCTOHYEHHE U YKOPOUYEHHE KOHIIEBBIX (hajaHT pyK, pexe Hor. [IposBisercs npumep-
HO y 37% manueHToB ¢ FOBEHWJILHON CUCTEMHOM CKiiepoaepMuei. B cimydae okanu-
3allid CKJIEPOJAEPMHUUECKOrO ouara Ha JIMIIE U TOJIOBE IO TUIY «yAap cabnei» dop-



122

MUPYIOTCS BbIpaXEHHBIE KOCTHBIE NeOopMalliy JIMIEBOTO uYeperna C 3amajeHueM |
MCTOHUYEHUEM KOCTH, FreMuaTpodusi 3yOOUEIIOCTHOTO anmapara ¢ pa3BUTUEM TpyObIX
(YHKIHOHATBHBIX U KOCMETUYECKUX JAEPEKTOB.

[To HamuM HaOMrOIEHUSIM HanOoJiee YacThIM MPOSIBICHUEM CYCTaBHOTO CHH-
npoma 6putn onuaptpanruu 'y 50% 6onbnabix CC u'y 19,5% nereit ¢ OC. ApTputsl ¢
YMEPEHHO BBIPAKEHHOW BOCHAIMUTEIBHOW peakiuen BbIsABICHBI Y 33,3% 4yenoBek ¢
CC. IlopaxkeHue nepuapTUKYJISIPHBIX TKaHEeW ¢ (OPMHUPOBAHUEM KOHTPAKTYp OTMeE-
yeHo y 16,7% mauuentoB ¢ CC. IlopaxeHuss KOCTHOM TKaHH PEHTTE€HOJIOITMYECKU
(IMcTaNnbHBIA OCTEONOPO3, CY>KEHUE CYCTAaBHBIX INEJICH, CTIaKeHHOCTh (ajiaHr, Je-
dbopmanii M TMOJBBIBUXU MEXK(aIaHTOBBIX CYCTaBOB) JAuarHOCTHpoBaHbl B 20,8%
ciydaeB CC. XapakTepHble AJIsi CHCTEMHOI'O CKJIEpO3a MOPa)KeHUs1 KOCTHOTO armapa-
Ta B BUJIE OCTEO0JIN3a HE OTMEUYEHBI HU B OJIHOM HAOJIIO/ICHUH, & OTJIOKECHUS KaIbIIHs
B MSTKUX TKaHSX (KaJdblUHO3) BIsIBIEHHI Y 8,3% nereii ¢ CC.

B nHawanpHOM mepuoAe OTMEYaIT yMEpeHHble Muairuu B cpegHeMm y 30%
007pHBIX. B HEKOTOpPHIX cly4yasx pa3BHBACTCS MOJTMMHUO3UT (MPEUMYIIECTBEHHO
MPOKCUMAJIFHBIX MBIIII]) ¢ YMEPEHHBIM CHUKCHHEM MBIIICYHON CHIIbI, O0JIe3HEHHO-
CThIO TIpH manbnaiuu, noBbimeHneM KOK, n3mMeHeHusMu Ha 3IeKTpOMHOTpaPUH.
Wunorna pa3suBaercs arpodust mpimil. [Ipu mopdonornueckom uccieaqoBaHuu OUOT-
TaTOB MBIIII] BBISBISIFOTCS TUCTPOGUS U CKJIEPO3 MBIIICUHBIX BOJIOKOH, HICTOHYEHHUE
pab10MUOIUTOB, TUM(OIIa3MOLUTapHAs UH(OUIBTPAIUS B CTEHKAX COCYOB.

[To maHHBIM HANIMX MCCJIEIOBAHUN MOPAKEHUE MBIIII MO TUITY MOJIMMHUO3UTA
otMedeHo y 33,3% nerel ¢ CUCTEMHBIM CKiepo3oM. IIpu maroMopdorornuyeckom uc-
CJIEOBAaHUM OMONTATOB MBIIII BBISIBJICHBI JUCTPOPUS U CKIEPO3 MBIIICYHBIX BOJIO-
KOH, UCTOHUYEHHE Pa0JOMUOLUTOB, JUM(pOIUIa3MOLUTapHas UHPUIBTPALUS B CTCH-
kax cocyaoB. Y 41,7% venoek ¢ CC 0OTMEUEHBI MUAIITUN.

VY GonpHIMHCTBA JI€TEN CKIEPOAEPMUUYECKUI MPOLECC CONMPOBOXKAAETCS MaTo-
JIOTHEN pa3TUYHBIX OPTaHOB M CHCTEM OpTaHM3Ma, MPH 3TOM KIMHUYECKas KapTHUHA
BUCIIEPUTOB, KaK MPaBUIJIO, CIa00 BbhIpa)K€HA WM OTCYTCTBYET, a AMATHOCTUPYIOTCS
AT HAPYLIECHUS MPU HHCTPYMEHTAILHOM 00CIeTI0BaHUY.

OcHoBa JE€ro4HO# MaToNIOTUN — UHTEPCTUIIHANBHOE MOpakeHue NErkux (aud-
(by3HBIN ambBEONIIPHBINA, MHTEPCTUIIUANBHBIN U IEPUOPOHXHATBHBIN (PUOPO3), pa3BH-
Baetrcs y 28-40% OOJbHBIX FOBEHUJILHOW CHUCTEMHOMN CKIIEpOJAEpPMUEH. Y TOIIICHUE
CTEHOK aJIbBEOJI, CHUKEHHE MX AJIACTUYHOCTH, Pa3phiB AIbBEOJSIPHBIX MEPETOPOaAOK
IPUBOJUT K 00Pa30BaHUIO KUCTOMOJOOHBIX MOJIOCTEN U ouaroB Oyiuié€3HoM smpuse-
Mbl. @UOPO3 CHayana pa3BUBaeTCA B 0a3ajbHBIX OTJENaX, 3aT€M CTAHOBUTCS AUQ-
by3HbIM, (opMuUpyeTcs «coToBoe JIErkoe». OcobeHHOCTh MHEBMOGHUOpOo3a — rmopa-
KEHUE COCYJIOB C Pa3BUTHEM JIETOYHOW TMIIEPTEH3UU (BTOpUYHAS JIETOYHAsl TUIIEp-
TEH3Us1), OJHAKO (HOPMUPOBAHME JIETOUHOM THUIEPTEH3UU BO3MOXKHO U IPU OTCYT-
CTBUU MHEBMOCKJIEpO3a (TIepBUYHAS JIErOYHAS TUIIEPTeH3Us). Y JeTel JEroyHyo ru-
NEPTEH3UIO BCTPEUAIOT PEAKO, JUIIb Y 7% OONBHBIX, M CYUTAIOT HEOJIArONpUATHBIM
IPOrHOCTUYECKUM MPU3HAKOM.

Cyxoil kamenb, oAblIKa Mpu (GU3NUECKON Harpy3Ke CBHUIETEIBCTBYIOT O IO-
paxeHuu nE€rkux. Knmmanueckue nposiBieHus JEro4HOro mpolecca y JeTeil 4acto ot-
CYTCTBYIOT, U3BMEHEHHUS OOHAPYXKUBAIOT JHUIIb NMPU MHCTPYMEHTAJIHLHOM OOCIEI0Ba-
HuM. [lo HamMM JaHHBIM, NPU PEHTICHOJIOTMYECKOM HCCIEA0BaHUU OpPOHXOJIEroy-
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HOi1 cucteMbl y 60% nereid ¢ OC u'y 70% nereii ¢ CC BBISIBIIEHBI CEAYIOLIUE H3ME-
HEHUS: CHMMETPUYHOE YCUJIEHUE U AedopMaliusl JIETOYHOTO PUCYHKA C MEIKOSYEH-
CTBIM CTPOCHHMEM B Oa3aJIbHbIX OTJENaX, JABYCTOPOHHHME CeTYaThle WM JIMHEWHO-
HOAYJISIpPHBbIE TEHH, HauOOJee BhIpAXKCHHbIE B 0a3albHBIX YYacTKax JErKWX, HHOTJA
o0l «MyTHBIN» (DOH, MHOKECTBEHHbBIE MONEPEUHbIE CEYEHHUSI COCYJI0B B MPUKOP-
HEBBIX 30HAX, PACICHMBAaE€MbIE€ KaK JIETOYHOM BacKyJUT. boisblioe 3HaueHue s
OIIEHKH COCTOSIHUSI JIETKUX UMEET KOMITbIOTEpHAsi TOMOTpadus ¢ BEICOKUM paspeliie-
HUEM, KOTOpasi MO3BOJISIET OOHAPYKUTh HAYaIbHBIC U3MEHEHHUS B JETKUX, CUMIITOM
«MaTOBOT'O CTEKJa.

@DyHKIMST BHEIIHETO JbIXaHWUS HAPYIIAETCS pPaHbIE MOSBICHUS PEHTTEHOJO-
TMYEeCKUX Tpu3HakoB. CHIDKAIOTCS KU3HEHHAs €MKOCTh JIETKUX U auddy3rnoHHas
CIIOCOOHOCTb, B MO3/IHEH CTAJIMU — HAPYIICHHS TI0 PECTPUKTUBHOMY THUITY.

[TopaxkeHue cep/lia BCTpedaeTcsl y AETEN HE 4acTO, HA HAYAJIbHBIX CTA/IUSIX 3a-
6osieBanus y 8% OOJBHBIX, BO3pACTas MPU YBEIMYCHUHU JJIUTEILHOCTH OoJie3HU. W3-
MEHEHHUSI CBsI3aHbI ¢ PUOpO3UpOBaHUEM MHUOKapAa, SHI0Kap/1a U Mepuxkapaa.

[Touku npu CUCTEMHOM CKIIEPOJACPMHM MOPAKAKOTCS y AETEW peaKo. XpoHUYE-
CKYIO CKJIEpOJIEpMUUYECKYI0 HedpomnaTuio BBIABISIIOT ¥ 5% OoabHbIX. OHA XapakTe-
pHU3yeTCs ClIeI0BOM MPOTEUHYPUEH WM MUHUMAJIBHBIM MOYEBBIM CHHJpOMOM. MHO-
raa OTMEYaroT HepUTONoJ00HbIE W3MEHEHMS, COMPOBOXKIAIOIIMECS HaPYyIICHUEM
(yHKIUI TOYEK U MOBBIIICHUEM apTEPUATIBHOTO TaBJICHUS.

UctunHas «ckiepojaepMuyeckas MOuYKay (CKIEPOJESPMHUYECKUN TMOUYEUHBIN
Kpu3) BcTpedaercss y MeHee 1% OonbHBIX. KIMHUYECKH NpOSBIAETCS OBICTPHIM
HapacTaHUEM MPOTEUHYPUH, 3JI0KAYECTBEHHON apTepuaibHOU TMIEPTEH3UU U OBICT-
PONPOrPECCUPYIOLIEN MOYEYHON HEIOCTATOYHOCTBIO KaK pe3ysbTaT MOPaKEHUs HH-
TEPJIOOYJISAPHBIX M MaJbIX KOPTUKAJIBHBIX apTEPUOJI C Pa3BUTHEM HIIEMUYECKUX
HEKPO30B.

B numarnoctrdeckoM M MPOTHOCTUYECKOM OTHOIICHHHM OJIHMM U3 Haubosee
BAXKHBIX SIBJISIETCA XapaKTep MOPAKEHUN OPTraHOB MUIIEBAPEHUS MPU CUCTEMHOM
ckiepose. [1o pe3ynpraram OOJBIIMHCTBA HUCCIEIOBAaHUN YCTAaHOBJIEHO, YTO Hapylie-
HUSI CO CTOPOHBI JKETYI0YHO-KUIIIEUHOTO TpakTa UMEIOT MecTo Yy 90% B3pociibix ma-
rreHToB ¢ CC. A y marmenToB ¢ OC sTa npobieMa nmpakTHIecku He u3ydanachk. Of-
HaKO ATOT BOIPOC UMEET BAXKHOE 3HAUEHUE KaK C MO3UIUN BBISICHEHHS] CaAMOW BO3-
MOXHOCTH BOBJICUEHHUS B CKIEPOJACPMHUUYECKHUI MPOLECC KETYTOYHO-KUIIEYHOTO
tpakTa rnpu OC, Tak u i u3ydeHus cnenuuaHocTy u qudPepeHupoBaHus BbIsSB-
JICHHBIX U3MEHEHHUI ¢ MpU3HAKaMU MOpPAXEHUs OPraHOB MHINEBApEHUs Y OOJIBHBIX
CC.

[To nanubiM auTepatypsl, B 56-80 % ciydaeB 3aboneBanuss CC y aereil umeer
MECTO TIOPAXKEHUE KEITYJOUHO-KUIIEYHOTO TpakTa. OAHAKO A0 HACTOAIIETO BPEMEHH
HE CJIOKUJIOCH €MHOTO MPEACTABICHUSI O CPOKAX BO3HUKHOBEHMSI, HACTOTE, XapaK-
TE€pE U PACIPOCTPAHEHHOCTU U3MEHEHHUI, BBISIBIIIEMBIX B OpraHax MUIIEBAPEHUS, HET
00111ei1 TOYKHU 3pEHHS U IO MOBOJY CaMOM CYIIHOCTH IMAaTOJIOTHUYECKOTO IMpolecca B
KETYJOUHO-KUIIIEYHOM TPAKTE MPHU CKIIepoiepMun. Bmecte ¢ Tem Mophooruaeckoe
Y TUCTOJIOTHYECKOE M3yYCHHE, MPOBOAMBIIECECS B OCHOBHOM IPHU THKETBIX (PopmMax
MIPOTPECCUPYIOIIETO CUCTEMHOTO CKJIEpO3a Ha CEKIIMOHHOM MaTepHalie, MO3BOJISET
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CUUTATh, UTO B OCHOBE MOPAXKEHUN KEITYJIOYHO-KUIIIEYHOTO TPAKTA JIEKAT U3MEHE-
HUS1, IOJIOOHBIE TEM, KOTOpbIE OOHAPYKUBAIOTCS U B APyrux opraHax y 6omapHbix CC.

B naTtonornueckuii mporecc MOryT BOBJIEKAThCS BCE OTHEIbI MUIIEBAPUTEIb-
HOTO TPaKTa, HO Yalle NOpa)KatoTCsl MUIIEBO M TOHKUN KUIIEUYHUK B CHIIy aHATOMU-
YECKUX OCOOCHHOCTEHN 3TUX OpraHoB. M3MeHeHus 3aTparuBai0T B OCHOBHOM MBIIIIEY-
HBII cllol, rae GuOpOo3HO-U3MEHEHHAs! COCITMHUTENbHAS TKaHb Pa3pacTaeTcsl MEXy
MBIIIIEYHBIMU MyYKaMU C MOCTEAYyIOIeH AereHeparueil 1 arpodueit riajaKkux MbIIIIII,
WHOT/Ia C TIOJIHBIM 3aMelieHneM uX GuOpPO3HON TKAHBIO.

[TopaxkeHue kemym04HO-KUIIEUYHOTO TpakTta Habmomaercs y 40-80% neteit ¢
IOBEHWJIBHOW CKJIEPOJIEPMHUEN, MPOSIBISAETCS 3aTPYAHEHUEM MPOTJIaThIBAHUS THILH,
JUCIENICUYECKUMHU PACCTPOUCTBAMU, ITIOTEPEN MACCHI TEJIA.

HaunbGonee yacTto Ha paHHUX CTaUAX OOJIE3HH B MPOIECC BOBIEKACTCS IHIIIE-
BoA. HaOmiogmaroT HapyiieHUs MPOXOXKIACHHUS MHUIINM [0 MUIIEBOIY, YTO MOXKET CO-
MPOBOXKAATHCSA 00JIbIO, OTPBIKKOU, HEOOXOIUMOCTBIO 3alUBATh €1y OOJBIIUM KOJIH-
YeCTBOM JKHMAKOCTH. [Ipu 330daroractpoayoeHOCKONUN AUArHOCTUPYIOT TacTpoO-
a30(areasibHBIN pedIIroKe U TpU3HAKK 330(aruta MHOTAA ¢ 00pa30BAHUEM SPO3UM U
s3B. [Ipu mopakeHuu xenyJka U KUIIeYHUKa HapylIaeTcs rnepeBapruBaHUE U BCACHI-
BaHWE MUIIKU. BoJbHBIE OTMe4aroT 0O0JIM B JKMBOTE, TOLIHOTY, PBOTY, METEOPHU3M,
JUAPEI0 WIIH 3aT0phI.

N3menenns B xenynke npu CC BCTpedarOTCs peke MOPAKEHHM INMUIIEBOJA.
OHU 3aKITI0YaloTCsl B PA3BUTUU TUIAJIKOMBIIIIEYHONW aTpOPUU WU TOACIU3UCTOrO
¢bubpo3a, 4TO MPOSBISAETCA HAPYIICHUEM OIOPOXKHEHUS KEITyJKa, YaCTOW pPBOTOM,
OIYLIEHUEM TOJHOTHI MOCJE MpueMa nuiy. IIcuxo-3MooHaNbHbBIE PACCTPOUCTBA
TaK)K€ MOTYT MPUBECTU K TMOSBJICHUIO (YCUJICHHWIO) MHTEHCUBHOCTU U OOJBINEH ya-
CTOTBI BO3HMKHOBEHUS JUCHeEncudeckux pacctpoiictB y 6onbpHbIx CC u OC. Bos-
MOXXHO, 3TO OOBSCHSETCS ONPENEICHHOW CBS3BI0O MEXIYy W3MEHEHUSIMU TICHXO-
AMOIMOHAJILHOTO COCTOSIHUS MAlMEHTOB U PEaKIMEN UX CEKPETOPHOTO U MOTOPHOTO
anmnapara JKeyJiIKa Ha CTPECCOBbIE BO3ACHCTBUS.

[To nanHBIM IPOBEIEHHOTO B pamkax Hamero uccienoBanus OII'IC y 91,7%
nanueHToB ¢ CC u y 63,4% nereit u noapoctkoB ¢ OC HabmoAINCh U3MEHEHUS
CIIM3UCTON BEPXHUX OTHENOB nuiueBapurenpbHoro tpakra (BOIIT) ¢ npusHakamu
BOCTAJICHUS], IPU 3TOM y OOJIBIIMHCTBA U3 HUX BOCHAIUTENIBHBIN MPOIIeCC UMEN Me-
CTO Ha YPOBHE HECKOJBKUX OTJIECJIOB MUIIEBAPUTEIBLHOTO TPAaKTa — MUIIEBOJ, JKEIIy-
JIOK W/WJIKA JIBeHaAaTurepcrHas kumka (72,7% ciaydaeB ¢ CC u 76,9% ¢ OC).

['ucToMopdosiornueckoe HccieI0BaHuE TMOPAKEHHBIX YYAaCTKOB CIU3UCTON
BOIIT cBuaeTenbCcTBOBAIO O JETKOM CTENIEHU BBIPAKEHHOCTH M HU3KOW CTEIIEHH aK-
TUBHOCTHU BOCIIAJIUTEIBHOTO MPOIIECCA, a TAKXKE O HEBBICOKOM CTETIEHH 00CEMEHEHHSI
Helicobacter pylori, uto cBuaeTeabCTBYeT O BO3MOXKHOH CBSI3W BOCIAIUTEILHOTO
npoliecca B CIUM3UCTON 000JI0YKE C OCHOBHBIM 3a00J1€BAHUEM.

Hapymenns MoTopHO# (yHKIIMKA BEPXHUX OTAEIIOB MUIICBAPUTEIHHOTO TPaK-
Ta B BUJIC HEIOCTATOYHOCTH Kap/iuu BhIsiBIIEHBI ¥ 19,5% nereit u noapoctkoB ¢ OC u
y 29,2% ¢ CC, a nyoneHo-ractpanbHbIi pedtokc —y 7,3% u 20,8% cooTBETCTBEH-
HO.

Jnsa merei M moApOCTKOB, CTPAJAOIIMX CKIEPOJEPMMEH, IO JaHHBIM KOIIPO-
JIOTUYECKOTO MCCIIEAOBAaHMS ObUIO XapaKTePHO HAIMYUE 3HAYUTEIHHOTO KOJWYECTBA
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pactuTenbHOU KinerdaTku B Kaiie (P<0,05), 4To gBisieTcss npOsBIIEHUEM HapyLICHUS
OuolleHO3a KuIlleyHuKa. M3ydeHue MHUKpOOHOro mnei3aka KUIIEYHHKA BBISIBUJIO
HapyueHus: 6uotieHosa y oonbiuHcTBa nereid ¢ CC (72%) u ¢ OC (51,4%). ucouo-
TUYECKHUE OTKIIOHEHUS XapaKTEPU30BAINCh, B OCHOBHOM, HAPYIICHUSIMU COJIEPKAHUS
00MraTHoM MHUKPOQIIOPHI, CPeAr KOTOpOH B OOJBIIMHCTBE CIy4yaeB MMEJO MECTO
CHU)KEHUE OOIIEero KOJMWYECTBAa KUIIECYHOW MAJOYKU U TOBBIIIEHUE COJEPKAHUS
JIPOKKETIOIOOHBIX TPUOOB M 30JI0TUCTOTO CTahUIIOKOKKA.

V¥ nauuentoB ¢ CC Hepeako B NAaTOJOTHYECKHUI MTPOLIECC BOBJIEKAETCS IIE€YEHb,
4YTO 00YCJIOBJIEHO pa3pacTaHUEM COCAMHHUTEIHLHOW TKaHU B CTPOME, COCYAaxX U Karl-
CyJie IEYeHU U Pa3BUTHEM AUCTPOPHUUECKUX MpoleccoB B nmapenxume. [Ipu atom oT-
MEYaIOTCS TUTIEPIPOTEUHEMUS, TUTIEPTaMMarjio0yIMHEMHs], TUTIOATbOYMUHEMHUS.

CocTosiHME TOKETYIOYHOU JKeJie3bl MPU CKJIEPOACPMHHM MAJIO H3YyYEHO Yy
B3POCIBIX U MMPAKTUYECKH HE U3Y4AJIOCh Y JIETeH U MOApOCTKOB. ClleyeT OTMETUTD,
YTO JJIMTENIbHO CYIIECTBYIOIIUNA TyOJIEHOCTa3, a HEPEAKO — JJIUTENbHAs MMOAACPKU-
BAIOIIAsl KOPTUKOCTEPOUAHAS Tepamnusl COCOOCTBYIOT MOPAKEHUIO MOKETyI0YHOM
xene3bl y 005bHbIX CC, 4TO MOXKET pa3BUBATHCS TAKKE U CAMOCTOSITENILHO B PE3YJb-
TaTe MOPaKEHHsI COCYAUCTON CUCTEMBI MO TUITY OOJIUTEPUPYIOIIETO IHAAPTEPUOINUTA
W JIe30praHu3alii COCAUHUTEIBLHOM TKaHU C TmpeodsananueM  (Guopo3Ho-
CKJIEPOTUYECKHX U3MEHEHUH, XapaKTepPHBIX sl CACTEMHOIO CKJIEpO3a.

VY nopasistoniero yncia aered u noapoctkoB ¢ CC u OC  ycTaHOBIIEHO J0-
ctoBepHoe (P<0,05) moBellieHrEe OTHOCUTETHLHOTO M a0COJIFOTHOTO KOJUYECTBa 00-
X T-71, mpoueHTHoro coaepkanus CD4+-kneTok u cHkeHue coaepsxkanus CD8+-
KJIETOK, YTO 00YCJIOBUJIO 3HAYUTENIbHOE MOBBILICHHE UHAECKCA CYNPECCUH Y ITHX Ta-
LIMEHTOB, a TaK)X€ JOCTOBEPHOE IOBBIIIEHUE OTHOCHUTENBHOIO KosnyecTBa B-1 u
koHueHTpaiuu 1gG u IgM B cbiBopoTKe KpOBU MpH CpaBHEHUU C AHAJIOTMYHBIMU T10-
KazatessiMu 'y 310poBbix naerei (P<0,05). BrisiBneHHble M3MEHEHHS B MOKa3aTessxX
MMMYHHOTO CTaTyca CBHJETEIbCTBYIOT O TOM, YTO OAHOW W3 BEAYUIUX NMPUUYUH pa3-
BUTHUSl CKIIEPOJEpMUHU (KaK CUCTEMHOM, TaK U OTPAHUYCHHOM) SIBIISIFOTCS HAPYIICHUS
MMMYHOJIOTHYECKUX MEXaHU3MOB PEryJsilud MMMYHHOTO OTBETa, C BOBJIEUYECHHEM
CD4+- u CD8+-knetok, aktuBanuend B-mumdorutoB n runepnpoayknueit 19G u
IgM.

B pesynbrate uccinegoBanus GyHKUUM MUTOBUAHOMN xene3bl (I1[2K) ycTtanoB-
JIEHO JTIOCTOBEpHOE CHMKeHUE ypoBHEH Ts, TscB 1 T4CcB B KpoBHU JieTel U MOJPOCTKOB
¢ CC u OC, a taxxe nocroBepHoe cHxeHue T, n nocroBepHoe yBennuenue TTI y
naiueHToB ¢ CC mpu CpaBHEHHH C aHAJOTUYHBIMHU MOKA3aTeNsIMU B KOHTPOJIbHOM
rpynmne (P<0,001). Uunekc Ts/T4 okazancs moctoBepHo Hike y 60mbHBIX ¢ OC
(P<0,05), uTo yka3piBaeT Ha cHWXeHUE KOHBepcuu T4 B T3 B mepudepudeckux TKa-
HAX y 3TUX OonpHBIX. Hu3koe copepxanue B KpoBu T3 u T, CBUAECTETBCTBYET O TOM,
YTO rOpMOHaIbHasA akTUBHOCTH L1[DK mpu cknepoaepmun cCHUKEHa.

[Ipu mM3ydyeHuu nokaszaTesieil JUIMUIHOTO CIIEKTpa KPOBU YCTAHOBJIEHO JIOCTO-
BepHOe cHmkeHue coxaepxkanus OJI y nereit m nompoctkoB u ¢ CC, u ¢ OC npu
CPaBHEHUH C KOHTPOJILHOUW Tpynmou. [Ipu 3TomM cpenHme mokasarenu coaep:KaHus
obmero xonecrepuna (OXC), a - xonecrepuna (a-XC), tpuammiriauneputos (TI) u
o0mux pocdonunuaos (ODJI) He oTnUYAIUCh OT NOKa3aTeaed KOHTPOJIbHON Tpym-
TIBI.
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V¥ nereit u noxpoctkoB ¢ CC u OC BbISIBIEHBI HAPYLIEHUS JIUITUIHOTO OOMEHa,
IPOSIBIISIOLINECS] HU3MEHEHUSAMM COJEpKaHUs (Ppakuuid JUIONPOTEMHOB aTE€pPOreH-

HOM HampaBiieHHOCTH (Tabiuia 16).

Ta6muma 16 - [okazaTenu TUIUIHOTO CIIEKTPa KPOBU Y 00CIICIOBAaHHBIX JeTEH

ITapameTpbIl HHauuentsl ¢ CC, HHanuentsl ¢ OC, KonTpoas,
n=24 n=41 n =30
cpennuit  BoO3pacrt, | 12,2 + 0,65 13,39 + 0,45 1293+0,4
JeT
OJL, r/n 4,85 (3,9; 5,6)** 4,4 (3,6; 5,3)*** 6,55 (5,38; 7,7)

ODJI, MMOJIB/I

1,92 (1,46; 2,13)

1,9 (1,66; 2,12)

1,92 (1,58; 2,09)

OXC, MMOJIB/T

4,26 (3,3; 5,37)

4,17 (3,47, 4,84)

4,28 (3,78, 5,01)

o - XC, MMOJIB/JT

1,19 (0,96; 1,4)

1,02 (0,9; 1,23)

1,19 (0,89; 1,46)

TI', MMoOIIB/1

1,26 (1,02; 1,48)

1,23 (0,85; 1,64)

1,31 (1,16; 1,54)

JITIBIL, % 34,1 (27,7:35,2) 32,3 (28,7; 34,3)** 35,1 (32,9; 38.8)
JITTHIL, % 62,8(56,9; 68,5)** 62,7(57,5; 66,2)*** | 55,9 (52,8; 58,05)
JITIOHTT, % 49 (3,1;6,7) 6,9 (2,9; 8,3) 7.3 (5,0; 13,75)
KA 2,96 (1,65; 3,65) 3,0 (2,36; 3,84) 2,92 (2,47; 3,23)

[Ipumeuanue - JIOCTOBEPHOCTh paziMuuii B CpaBHEHHMU C KoHTposem: * - P<0,05; ** -
P<0,01; *** - P<0,001.
JlaHHBIE MTPEICTaBICHBI B BUJIC MEIMAHbI U HHTEPKBAPTHUIILHOTO HHTEpBAJIa.

[Tpu mpoBeneHNN KOPPETAIUOHHOTO aHAJIM3a YCTaHOBJIEHA oOpaTHash Koppe-
JSMOHHAs CBsI3b MeXy ypoBHeM OJI B CBIBOPOTKE KPOBH U JUTUTEILHOCTHIO 001€3-
HU, TpsiMasi KOPPEJSAIMOHHAS CBS3h MEXIy CTaauel 3a00JIeBaHUS U COJEPKAHHUEM
O®JI B xpoBu u koHueHTparuen JITTHII, npsMas koppensiuroHHasi CBSI3b MEXAY aK-
TUBHOCTBIO O0Jie3Hu U cojaepxkanueMm OJI, ODJI, a-XC wu JIITHII, a Taxxke npsimas
KOPPEJISLIMOHHAS CBSI3b MEXAY XapaKTepoM TeUeHUs 3a00J1eBaHUs U KOHIEHTpAIHel
JITTHIT.

B naieii pabote npoBeeHO M3yUEHHE TICUXOJIOTHYECKOTO COCTOSIHUS JIeTel U
noapoctkoB ¢ CC u OC c ouenkoil ypoBHel peaktuBHou (PT) u nuunocTHOU Tpe-
BoxxHOCcTH (JIT) mo mkane Crunbeprepa-Xanuna (netu crapimie 9 jet). BreisiBieHo
cratuctuaecku aocroBepHoe (P<0,05) noswimenue PT u JIT y mereit obenx KiauHU-
YECKUX TPYIIl NMPU CPABHEHUH C KOHTPOJBHOM rpynmnoil (pucyHok 5). [lomyueHHbie
pe3yabTaThl YKa3blBalOT HA Hauue y geted u noapoctkoB ¢ CC u ¢ OC nmorpanuny-
HBIX COCTOSIHUUM C IPU3HAKAMH yTPO3bl CAMOOLIEHKE, CHIXKAIOIIUX IMOPOT YCTOWYNBO-
CTH K CTPECCOBBIM CUTYAIIHSIM.
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PucyHnok 5 - CTpykrypa peakTuBHOM (2) M JJUYHOCTHOM (0) TPEBOKHOCTH Y
00cJIeJ0BAHHBIX /IeTeHd M NMOAPOCTKOB

Pe3ynpTaTel MPOBEACHHOIO MCCIEAOBAHMS ITO3BOJIMIIM CIEJIaTh BBIBOJ O 3HA-
guTenapHor obmHoctd CC u OC y nereild, MOATBEPKACHHON OJHOTHUITHBIMA OpTaH-
HBIMU HU3MEHEHUSIMHU (DJIEKTpOKapAUOrpaduyEeCKUMH, 3SXOKapaAUOorpapuuecKumu,
PEHTI€HOJOTUYECKUMH, CHUPOrpaPUUYECKUMHU, SHIOCKONMUYECKMMHU), BbISBICHHON
AQHAJOTMYHOW HAIIPaBICHHOCTHIO M3MEHEHU JIMIIUIHBIX, TOPMOHAIBHBIX U UMMYHO-
JOTUYECKHUX [OKa3aTeneil, HapsAy C KIMHUYECKMMM JaHHbIMM W AHAJIOTHMYHBIMU
MOP(}OIOrHueCKUMU U3MEHEHUSIMHU B KOXKHBIX CKJIEPOJIEPMUUECKUX OYarax.

Ho 2007 roma st AMarHOCTUKW IOBEHUJIBHOW CHUCTEMHOW CKJIEPOJECPMHUU HE
CYILLIECTBOBAJIO OT/AEJIbHBIX JUATHOCTUYECKUX KpUTEpHUeEB. I MOCTaHOBKY JUArHo3a
UCIIOJIb30BAIM  KPUTEpUU AMEpPUKAHCKOTO oO0IecTBa peBMaTosioroB (American
College of Rheumatology — ACR), a mo3aaee — o kpurepusim LeRoy. Hu oqun u3
ATUX KPUTEPUEB HE ObLI MOJATBEPKACH B MPOCIEKTUBHBIX UCCIEAOBAHUAX IJIs MPHU-
MeHeHus y aeteil. B 2007 r. OblIM npeaioxkeHbl HOBbIE JUArHOCTUYECKHE KPUTEPUU
IOBEHWJIBHOM cucTeMHOM ckiepoaepmun. Ux omoOpunu EBpomneiickoe oOuiecTBo
nerckux peBmatosioroB (Pediatric Rheumatology European Society — PReS), ACR u
EBponeiickas nura mno mnpooOiemam peBmatuzMa (European League Against
Rheumatism — EULAR).

JlJig yCTaHOBJIEHUSI IMarHo3a HEOOXOAMMO HAJUYME OJHOTO OOJBIIOTO M, IO
KpalHel Mepe, IBYX MaJIbIX KPUTEPUEB.

«boabuow» Kpurepuii:

CKJIEPO3/UHIYypalvs KOXKH.

«MaJible» KpuTepuu:

Koorcnuie:

CKJIEpOJAKTWINS (CUMMETPUYHOE YTOJIIECHUE, YIJIOTHEHWE W WHIYpALUS KOXKHU
TTaJIBIIEB).
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Cocyoucmeule:

cunapoM Perino.

U3MEHEHHS KallWJUISIPOB HOT'TEBOTO JIOXKA M0 JaHHBIM KalWJUIIPOCKOINY;
JTUTUTAIIbHBIE SI3BBI.

T'acmpounmecmunanvHule:

nucharus;

racTpon3odareanbHbIid pedIroKc.

lloueunwvie:

MMOYEYHBIA KPU3;

MOSIBJIEHUE apTEPUATIbHON TMIIEPTEH3HH.

Kapouanvhoie:

apUTMUS;

ceplieuHas HeJJOCTATOYHOCTb.

Jlezounvie:

nérounslii puodpo3 (mo nanueiM KT u pentrenorpadun);
HapyueHnue quddy3un JErkux;

JIEroyHas TUIepPTEH3Us.

Ckenemuo-mviuieunsie:

cru0aTenbHbIe CYXOKUIIbHbIE KOHTPAKTYPHI;

apTpuT;

MUO3HT.

Heeponoeuueckue:

HeWponaTus,

CHUHJPOM KapIIaJbHOTO KaHaJa.

Ceponocuueckue:

anTuHykieapuoiii paktop (AHD);

cnenupudeckue anrurena (Scl-70, antunearpomepusie, PM-Scl).

JlaGopatopHble UCCIeIOBAaHUS MPU IOBEHUIBHON CKJIEPOJEPMHUHN UMEIOT OTHO-
CUTEJBHOE TUArHOCTUYECKOE 3HAYEHHE, HO TOMOTal0T OLEHUTh CTENEHb aKTUBHOCTH,
(YHKIIMOHAJIBHOE COCTOSIHUE HEKOTOPHIX BHYTPEHHHX OpranoB. CoaepaHHe ChIBO-
porouHoro ummyHornoOynuna G nossiteHo y 30% nereit, C-peakTuBHOTO Oenka — y
13% manueHToB C I0OBEHUJIBHOW CHUCTEMHOM CKJIEPOJIEPMHEH; peBMATOMIHbIN (HaKToOp
BBIBISIIOT y 20% neTelt ¢ 10BeHWIbHOM cucTeMHou ckiepoaepmuei, AH® —y 80%
NAIMEHTOB, YTO CBUICTEIBCTBYET 00 aKTUBHOCTH 3a00JIEBaHUSI U HEPENIKO OIpee-
JsieT BBIOOp O0JIee arpecCUBHOM TEparui.

Crneunduueckue sl MPOrpecCUPYIONIET0 CUCTEMHOTO CKJIIEpo3a aHTUTeNla —
Scl-70 (anTuTOMOM30MEpa3HbIE) BBIABISAIOT MpUMepHO y 20-30% mereli ¢ FOBCHHUIIb-
HOM CHUCTEMHOM cKiiepojepmuei, varie npu auddysHon Gopme 3abosieBaHus, aHTH-
LEHTPOMEPHBIE aHTHUTENa — MPUMEPHO y 7% Jnerell mpu JTUMUTHPOBAHHOU (opme
FOBEHWJIBHOW CHCTEMHOM CKJIEPOJAECPMUH.

[IInpokonoJibHAs KaWUISIPOCKOINS HOTTEBOTO JIOKA BBISIBIISIET XapaKTEPHbIE
JUISI CACTEMHOM CKJIEPOAECPMHUH NPU3HAKY — AWIATALUIO KAWUISIPOB, X PEYKLHIO C
oOpa3oBaHHEM aBACKYJISIPHBIX MOJIEH, MOSBICHUE KYCTOBUAHBIX KanmwuisipoB. [Ipo-
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Onemoi IMPOBCACHUS KAlTMJUIAPOCKOIINN Y I[GTG?I SABJIAOTCA M3MCHCHUSA KaAIllUJLIISIPOB,
KOTOPLBIC IMMPOTCKAIOT MHAYC B CPABHCHHUU CO B3POCIBIMHU.

JleueHue aerei ¢ OBEHUILHOM CKJIepoaepMueit

CkJIepoIepMUI0 MOKHO OTHECTH K TPYIIE MOUCTUHE «CHUPOTCKUX» OOJe3HEH,
IIOCKOJIBKY BCE€ MOMNBITKH CO3JaHMS JIEKAPCTBEHHBIX MPENapaToB JUIsl €€ JEUCHUs HeE
yBeHUanuch ycnexoM. B nauane 2006 r. mox srunoit EULAR 6bina cozmana uccie-
JoBaTenbekas rpynna no cucreMHomy ckiepo3y (EUSTAR), onHol U3 3agad KOTO-
POl CTaslo CO3aHME COBPEMEHHBIX PEKOMEHIALUHI 10 JICYSHUIO 3TOT0 3a00JIEBaHUS.
duHambHas BEpPCUs PEKOMEHJAlMil OIMyOJIMKOBaHAa B MaiiCKOM HOMeEpe >KypHaja
«Annals of Rheumatic Diseases» B 2009 rony. /1o HacTosiiero BpeMeH! He MpOBO-
IUJIOCh KaKUX-TM00 KOHTPOJIbHBIX UCCIIE0OBAHUIM B OTHOIIICHUH JICUECHHUS MAIllUEHTOB
C IOBEHUJIbHON CHCTEMHOMW CKJIEPOJIEPMUEH, IOATOMY BCE METO/IbI JIEYEHUSI OCHOBBI-
BAIOTCSl HA PE3YJIbTAaTaX, MOJYUYEHHBIX Y B3pOCIbIX. OJJHAKO MHOTHE JIEKAPCTBEHHBIE
CpEelICTBa, KOTOPBIE UCIIOJIB3YIOTCS Y B3POCIIBIX MAIIMEHTOB, HE IPUMEHSIIN Y JETeH, U
COOTBETCTBEHHO, JJO3UPOBKA U PEAKIIUS HA JICUEHNUE HEU3BECTHBHI.

Tepanuio HOBEHUWIBHON CKIECPOJACPMHUH CIIEAYET Ha3HAyaTb WHIMBUAYAIBHO,
VYUTHIBATh TIPH ATOM KIMHUYECKYI0 (OpMYy U TEUECHHE 3a00JICBaHUS, XapakTep U
CTEIEHb UIIEMUYECKUX U BUCUEPATbHBIX MOPAKEHUM.

OcHOBHasl 1eNb JICYEHUS! — 3aMeIJIUTh MPOrpeccupoBaHre O0JIe3HH, TOCTHYb
cTaOuaM3anuu mpoliecca, a 3aTeM U perpecca KIMHUYECKON KapTHHbBI. B HacTosiee
BpeMsl MIOATBEPXKACHBI CBOEBPEMEHHOCTD, MMATOT€HETHYECKasi 000CHOBAaHHOCTh, KOM-
IJIEKCHOCTh, TUPPEpeHIUPOBAHHOCTD, JUIUTEILHOCTh U ATATHOCTh JIEYEHUS, TT03BO-
JSOIIME TOMYYuTh 3(PdekT y OONMbIIMHCTBA OOJIBHBIX CKJIEPOJECPMHUEH, COXPAHUTH
YaCTUYHYIO TPYJI0CHOCOOHOCTb. JleueHune ckiepoaepMun JOJIKHO ObITh HAMPABIECHO
Ha pEeIIECHUE CIEAYIOUMX 3a/1ay: JIMKBUJAUIO CUCTEMHOTO U JIOKAIbHOTO UMMYHHO-
ro BOCHAJEHUS, HOPMAIM3ALUMI0O MHUKPOLUMPKYJSIUU M JPYTUX COCYIHCTBIX pac-
CTPOMCTB, MOJIaBJICHUE MPOLECCOB (PUOPO3UpOBaHUS U H3OBITOUHOTO OTJIOKECHUS
KOJUIareHa, BOCCTAHOBIIGHUE HApYIICHHbIX (QYHKIUN opranuzma. Mcxoas u3 3Toro
OCHOBHBIMH LIEJISIMU TEPANEBTUYECKOTO BO3JEHUCTBUS CIy>)KaT BO3JICHCTBUE HA UM-
MYHHYIO CUCTEMY, COCYJUCTBIN dHI0TEU U GruOpoOIaCTHI.

C ydyetoM maroreHesa 3a00J€BaHUs OCHOBHBIMU JIEKAPCTBEHHBIMU CPEACTBAMU
U METOJIaMU JICYCHHUS SIBIISIOTCS

1. Ilpemapatsl, oOamaroMe NMPEUMYIIECTBEHHO aHTU(GUOPO3HBIM neicTBUeM (D-
NEeHULWIUTAMUH, TUYIIUGOH, MaIeKaccoll, KOJIXULIMH, J11a3a, YHUTUON U JIp.).
2. IlpemapaThl, BO3ACHUCTBYIONINE HA MHUKPOIUPKYJISAIUIO (Ba30IMIaTaToOPhI, Ae3a-
IPEraHThbl, aHTHOIPOTEKTOPHI U AP.).
3. IIpoTuBOBOCTIANUTENbHBIE U UMMYHOJICIIPECCUBHBIE CPEACTBA (TJIFOKOKOPTUKO-
CTEPOUIbL, HUTOCTATUKHU U Ap.).
DKCcTpakopIiopagbHble METOIbI JeueHus (Tasmadepes, reMocopOIus U ap. ).
JlokanpHas Tepanus.
banbnaeo- u pusznorepanus, JIOK, maccax u ap.
JleyeHue matojoruu co CTOpPOHbI BHYyTpeHHHX opraHoB u cuctem: XKT, cep-
J€YHO-COCYJIUCTasl CUCTEMA, TTOYKH, FrenaToOMIMapHble HAPYIICHUS U JIp.

No obk
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8. IlcuxoTrepaneBTUyecKas KOPPEKLUs U TOMOIIb MICUXOJIOTa.
9. Ilpu HEOOXOAUMOCTH KOHCYJIbTAIMSl M OOCIEOBAaHUE Yy CMEKHBIX CIElUaIu-
CTOB: HEBPOJIOTA, SHAOKPUHOJIOTa, IEpPMAaTOJIOra 1 JIp.

Aumugpuopoznan mepanus. Cpenyu anTuPUOPO3HBIX CPEACTB A0 HACTOSIIETO
BpEMEHH TIpernapaToM BbIOOpa siBiseTCS D-nenuyunnramun (Kynpeuun) — TPOIYKT
rujponnsa OeH3wiIneHumuiMHa. Kynpenun o6iagaer XenaTupyromyuMi CBOMCTBA-
MU, 00pa3yeT KOMIUIEKCHBIE COCITMHEHHS C JBYXBAJICHTHBIMH METaJUIaMH, TIPEKIC
BCEI0 C MEJBIO U LIMHKOM, CBSI3BIBAET U YCKOPSET UX BbIBEJIEHUE U3 oprann3mMa. Csi-
3pIBasi U yJNaJisid U3 OpraHu3Ma Mellb, KYMPEHWI BO3JACUCTBYeT Ha (UOpOOIACTHI U
TJIAIKOMBIIIICYHbIE KJICTKH Ha BHYTPUKJIETOYHOM ypoBHe. OH TOAABISET CHUHTE3
KOJUIareHa W MpeIoTBpaIlaeT ero BeIxoa u3 ¢puopodiacTa, HHTUOUpys MOTEPEeuHOe
CBSI3bIBAHME KOJIJIAT€HOBBIX BOJIOKOH, MpPERyNpexaacT H30bITOUHOE OOpa3oBaHME
bubpmsipHoro koymarena |l Tumna, comeprkaiiero MHOTO THAPOKCUTIPOJIMHA U JTU-
CyIbGUIHBIX CBS3EH, U 3aMeNJIsieT co3peBaHne KojutareHa. KpoMe Toro, KympeHun,
yaansisi MOHbI MEIW, aKTHBUPYET KOJUIareHa3y M YCHJIMBAeT pacmlaj KoJulareHa, a
Tak)Ke CBSA3BIBACT CBOOOIHBIC paauKaibl. Bce 9TO BeleT K HOpMalU3alud yCKOPEH-
HOTO CHHTE3a KOJIJIareHa, CBOMCTBEHHOTO CKJIEPOJEPMHUH W OCTAaHOBKE TMpoIiecca
($bubpo3upoBaHHUSL.

Kynpenun okaspiBaeT BIMSHHE Ha PAa3IUYHbIC 3BEHbSI MMMYHHOW CHCTEMBI
(nopapnsier T-xennepHyro (QYHKIUIO JTUM(OLUUTOB, TOPMO3UT XEMOTAKCUC HEUTPO-
¢u0B U BbIICNIeHHE (PEPMEHTOB U3 UX JIM30COM, YCHIIMBAET (DYHKIIMIO Makpo(haron),
TOPMO3HUT CHUHTE3 MaKpOTJIOOYJIMHOB, OKa3bIBAET AHTUMIPOIH(EpPATUBHOE ICHCTBUE
Ha GUOPOOIACTHI, SIBISIETCS aHTAarOHUCTOM MUPUIOKCHHA (BUTaMuHA Bg).

Jletsim mpenapat HazHadaeTcs B 103€ 3-6-10 Mr/kr maccel Tena pedeHka B CyT-
ku. DddexTuBHas q03a npemnapara coctarisieT 250-500 mr/cytku. D-neHunumiaMus
clieyeT MPUHUMATh TOJHKO HATONIAK. PaHee MpaKTUKOBABIIMICS MPHEM BBICOKHX
no3 mnpemnapara (750-1000 Mr/cyTku) He MO3BOJISECT CYIIECTBEHHO MOBBICUTH A Pek-
TUBHOCTb TEPANHH, HO 3HAYUTEJBHO Yallle BbI3BIBAET OCJIOXKHEHHUS, U3-3a KOTOPBIX
OPUXOAUTCS MpephIBaTh JieueHne. AHTUGUOPO3HBIN 3(PPeKT HaOII0JaETCs TOJIBKO B
cllydae AIUTENbHOTO MpuMeHeHus D-menunnmmnamuna. [Ipu qymTenpbHOM mpuMeHe-
HUM (0T 2 710 6 JIeT) OH BBI3BIBAET OTUYETIMBOE YMEHBIICHUE UHAYPALUU, TUTMEHTA-
UM KOXH, YMCHBIICHWE WM HMCUYC3HOBCHHE apTpPaITdii U MHUAITHH, YBEIMUYCHHUC
o0beMa JIBIKEHUH B CyCcTaBaX, yMEHbIIIEHUE TPOSBICHUA cuHapoMa PeliHo u BucIIe-
pabHOM MATOJIOTHH, yiydineHue Tpohuku. IPHEKTUBHOCTh JAHHOTO JICKAPCTBEH-
HOT'O CPEJCTBAa OTMEUAETCs IIPU Ha3HAUEHUU €r0 B TEUEHHUE NEPBHIX 5 JIET OT JedroTa
3a00s€BaHusl B CiIy4yae JIUTEIBHOTO JICYCHUS B OTCYTCTBHME MOOOYHBIX pPEaAKITUH.
Crnenyetr moMHUTH, 4TO 3¢ dekT D-neHunuiiaMmuHa pa3BUBaeTCs MEIJICHHO (B Teye-
Hue 6-12 Mecsiien).

[Tpu paszButuu MoO6OYHBIX dPPEKTOB (aJIepruyeckas Chillb, CHUKEHHUE allre-
TUTA, JUCTICTICHYCCKUE HAPYIICHUS, TPOTEUHYPHSI, TUIIEPIYBCTBUTEIBHOCTD, JICHKO-
NEHUS, TPOMOOIIMTONIEHUS, Ay TOUMMYHHBIE PEaKIUH, aJIOTENNs, TeMaTuT, X0IecTas u
1p.) HEOOXOAMMO CHIDKEHHE JI03bI WJIM OTMEHA mpemnapara. OCHOBaHHEM JIJIs1 OTMEHBI
NEHUIIIIAMUHA SIBIISCTCS MPOTEMHYPUS BbIIe 2 T/CyTKU. B CBS3M ¢ BBICOKOI "YacTo-
TO MOOOUYHBIX 3 PexToB (10 25%), KOTOPBIE YACTO UMEIOT 10303aBUCUMBIN XapakK-
TEp, B MpOLIECCEe JICUeHUsI HEOOXOAUMO TIIATETbHO HAaOMI0aaTh 32 OONBHBIMH, KOH-
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TPOJIMPOBATh KJIETOYHBIN COCTaB KPOBU U HAIMYME O€IKa B MOYE KaXKIbIC 2 HEJCIH B
nepBbie 6 MECsIEB JICUEHUs, a B lajibHENIIEM - 1 pa3 B MecHll.

Menee BbripaxkeHHOE aHTU(HUOPO3HOE, HO XOPOILIEe COCYAUCTOE JIEUCTBUE OKa-
3bIBAET Mpenapar MaoeKaccon, KOTOPbIA MOXKET MPUMEHATHCA KaK MPU CUCTEMHOM
CKJIEpO3€, TaK U IIPHU OIPaHUYEHHOU cKiepoaepMun. Magekaccosn — 3KCTPaKT pacTe-
uus Centella asiatica, mpouspacratomiero B KOxxnoit Adpuke u Ha Manarackape; co-
JEP)KAT a3MaTHKOBYIO M MaJICKaCCOHOBYIO KUCJIOTHI, HHTUOUPYET OMOCHHTE3 KOJIJIa-
reHa M JAPYruX KOMIIOHEHTOB COEAMHUTENILHON TKaHH, CTAOUIM3UPYET JIN30COMAITh-
HbIE MEMOpPaHbI, YIyUIIaeT COCYIUCTO-TPOUIECKHUE TIPOIIECChI, YCKOPSET MPOIECCHI
3axuBiieHus 513B. [Ipenapar moxeT HazHavyaThCsl B TabseTkax B o3¢ 15-30 mr B CcyT-
KM, B BUJIC Ma3H Ha KOXKHBIC OYaru Wid B BHUje UHbeKIHHA. [106009HBIX 2 (PekTOB HE
onucano. [Ipumenenue mazexaccona B TedeHUE 3-6 MECSIEB BHYTPh U B BUJIE Ma3H
Ha 00JacTh A3B (B TeueHue 1 mecsia) MpuBOIUT K XopolnemMy aHTu(GUOpo3HOMy -
deKkTy B KOMIUICKCHOM Tepamnuu ckiepoaepmMuu. C ydeToM Xopolei mepeHOCHMOCTH
MaJIeKaccojia BO3MOXXHO YBEIWYCHHE €ro J03bl, JUIMTEIHHOCTH JICYCHHS, TIPUMEHe-
HUE B BUJI€ KOMOUHMpOBaHHOU Tepamuu. Haunbonee >¢dexTuBeH Majaekaccon y
OOJILHBIX C U3BS3BICHUSIMH U JPYTUMHU COCYAUCTO-TPOPUICCKUMU HAPYIICHUSIMH.

Cnabbim anTtu@uOpo3upyommuM >hp@PekToM 001aaeT TakKe Mpernapar nud-
CKIeOUuH, KOTOPBIA COJIEPKUT HEOMBUISIOMINECS COCTUHECHHSI, KOTOPhIE dKCTparupy-
FOTCSI U3 aBOKAJI0 M COM B OTHOIIEHHUH 1:2 U cIOCOOHBI HHTHOMPOBATh MHTEPJICHKMH-
1, THAYIIUPOBAHHYIO UHTEPJICUKTHOM-1 MPOIYKIIMIO CTPOMENM3UHA, HHTEPIECHKUH-0,
UHTEPJICUKUH-8, MPOCTarJaHANHbBI U KOJUIareHasbl, a TaKK€ CTUMYJIUPOBATh CUHTE3
KOJUIareHa XOHJPOIUTAMU XPsIIIa.

CoryiacHO 3KCIIEpUMEHTAIBHBIM U KIMHUYECKUM JaHHBIM, Mpenapar MUpUMHU-
JUHOBOTO psifia OuyyughoH OKa3bIBa€T UMMYHOKOPPUTHUPYIOIIEe, MPOTUBOBOCIIAIIH-
TEIbHOE, aHTUTIPOJIU(PEepaTUBHOE, AaHAOOINYECKOE ACHCTBUS, CTUMYIHUPYET PYHKIUIO
KOPBI HAATIOYEYHUKOB (TJ1aBHBIM 00pa3oM 1 1-KOPTHUKOCTEPOUIORB), TTOBBIMIACT (PYHK-
1o T-muMQOIHUTOB, AaHTUTETO00PA3YIONTUX KIETOK, YIYUIIaeT MUKPOITUPKYJISIIHIO,
MOKa3aTeNIM TeMOUHAMUKH, TTO3BOJISIET YMEHBIITUTD 103y WIH B OTACIBHBIX CIydasx
OTMEHHUTH CTEPOUIHBIC TPErmapaThl y OOJBHBIX CHCTEMHBIM CKIIepo3oM. Jluynmdon
Ha3zHaudaeTcsa B 1o3e 200 mr 3 pa3a B IeHb MOCJIE NMPUEMA TUIIHA S-THEBHBIMH Kypca-
MU C OJTHOJHEBHBIM TiepepbIiBOM Mexay nukiaamu. [Ipu | u |l crenenn akTuBHOCTH
CHUCTEMHOT'O CKJIEpO3a PEKOMEHJIOBAaHO Ha3HaueHue AuylupoHa A0 6 HUKIOB C MO-
BTOPHBIM IIpreMoM uepe3 2-3 mecsa, npu |l ctenenu - ve menee 3-4 mecsieB He-
IPEPHIBHOTO MIpUEMA.

B rpynny anTuduOpo3HbIX MpenapaToB BKIIOYEH TAKXKE Mpernapar 3aodumeH
(kemomugher), 00JIANAIOIINN CIIOCOOHOCTHIO OJIOKHPOBATH ACTPAHYISAIIUIO TYYHBIX
KJIETOK, KOTOPbI€ aKTUBHO YYacTBYIOT B mpolecce pudpo3zoodpa3zoBaHus. DKCrepu-
MEHTaJIbHbIE M TIOKA HEMHOTOYHUCJICHHbIE KIIMHUYECKUE JAaHHbIEC MOATBEPKAAIOT 1ie-
J€CO00Pa3HOCTh JJIMTEILHOTO MPUMEHEHHUS! KETOTH(EHA MPU CKIEPOAECPMHUIECCKOM
rpynme 0oJe3He.

B kadectBe anTH(HUOPO3HOTO MpemapaTta MOKHO TaK)Ke€ MCIOJIL30BaTh Mpera-
pat ynumuon B no3e 1 mu 1 % pactBopa Ha 10 kr maccel Tena pedenka. biaromaps
HaJMYHIO CYIb(OTUAPUIBHBIX TPYIIN YHUTHOJ MPEMSITCTBYET CO3PEBAHUIO KOJUTareHa
1 hudpo3000pa3z0BaHUIO.



132

depMeHTaTHBHBIE TpENaApaThl 1udazda, poHUoasd, J1OHSUOA3d, BO3IEHCTBYIO-
M€ Ha CUCTEMY THMAlypOHOBas KHCIIOTa - THAIYPOHM]Ia3a, TAKKe JAl0T XOPOIIM
anTuGuOpo3HbI dddekT. JInmaaza MHUPoOKO UCIIONIB3YETCs PH JeYECHUN OOJIBHBIX CH-
CTEMHBIM CKJIEPO30M M OTPAaHUYEHHOU ckiepoaepMueii. OHa Ha3zHaudaeTcs 1o 64 YE
(pa3Boautcs B 1 ma 0,5 % pacTBopa HOBOKarWHa) BHYTPUMBILIEYHO Kypcamu 1o 15-
20 uHbeKIUi, 00bIYHO 2-3 pasa B rof, Wiu B BUJE JIeKTpodope3a Ha 00JacCTh KOXK-
HBIX ouaroB. JloHrmmaza oOnamaeT MPOJOHTHPOBAHHBIM JIEHCTBHEM U COXpPAHSET
(hepMEHTAaTUBHYIO aKTHBHOCTH B TeueHue 20 cyTok. BBoguTcsi monkokHO (BOIM3H
MecTa TMOPaXEHHUS WM TOJA PYyOIlOBO-U3MEHEHHBIE TKAHW) WM BHYTPUMBIIICUHO
KypcoMm oT 5 o 15 BBeneHuil (B 3aBUCUMOCTH OT TsDKECTH 3abojieBanus) mo 32-64
VE ¢ uaTtepBasiom mexay BBenenusiMu ot 3 10 10 nuei. [Ipu HE0OX0IUMOCTH pEKO-
MEHJyeTCsl HIOBTOPHBIN Kypc yepes 2-3 mecsua.

Bazoaxkmuenas (cocyoucmasn) mepanus NpoBOAUTCS C LEIbIO KOMIICHCAIIUU
MUKPOITUPKYISITOPHOTO ACPUIIMTA U YMCHBIICHHS HETaTHUBHOTO BO3ICHCTBHUS IIO-
BTOPHBIX SMHU30J0B Baszocma3zMa (cuHjpoma PeifHo), cocoOcTByromux penepdys3u-
OHHOMY TOPQXEHUIO TKaHEH, W BKJIIOYAET MPUMEHEHHE Ba30AUIISTATOPOB U aHTHA-
rperantoB. ®apmakorepanus heHomeHa PeitHO HepeaKo 3aTpyaHEeHa U3-3a Pa3BUTHS
YCTOWYMBOCTH TIPH JJTUTEILHOM NMPUMEHEHHH IPEnapaToB U MOOOYHBIX A(D(PEKTOB.
E€ pexkoMeHayIoT B IEPBYIO OYEPENb MPH TSHKENBIX NPOSBIEHUAX CUHIApoMa PelHo,
CHIKAIONTUX KAa4ECTBO JKM3HU, & TAK)KE IMPU BBICOKOM PHUCKE TSHKETBIX COCYIHUCTHIX
OCJIOKHEHHM.

JlocTaTo4HO TpaJUIIMOHHBIM, OCHOBAaHHBIM Ha KJIACCHYECKUX MPEACTABICHUIX
0 "TUIEPaKTUBHOCTA CUMIATHYECKON HEPBHON CHUCTEMbI" CUUTAIOCH NMPUMEHEHHE
CUMIIATOJIUTUKOB, OOJAJAIONMMX CBOMCTBaMH BazoauiaTtaTopoB. K HUM oOTHOCSTCS
anvga-aopenoobrokamoper (HEHTONAMUH) W TpenapaTtbl HUKOTUHOBOW KHUCIIOTHI
(Teonukod). OgHAKO, HIUPOKOTO PACHPOCTPAHEHUS ITH MpenapaThl HE MOTYYUIH W3-
32 UX BpeMeHHOTO 3((PeKTa U BhIPAKEHHBIX MOOOYHBIX PEAKIIUN B BHUJIEC TOJIOBHBIX
00JIel ¥ TOJIOBOKPYKEHUS.

Haubonee 3¢dekTHBHBIMU COCYAOPACIIUPSIOMIUMA CPEICTBAMU  SIBIISTFOTCS
OJOKaTOpPhl MOTEHINAJ-3aBUCHMBIX MEJJICHHBIX KAJIBIUEBBIX KAHAJOB (Kaibyuegvle
O10Kkamopwt), 00MANAIONINE OTYETIMBBIM aHTHUIIEMUYECKIM JIEWCTBUEM B OTHOIIIE-
HUU HE TOJBKO Nepudepudeckoi, HO U BUCIEPaIbHON MaTONOTUU (JIETKUE, CEpIE,
nouku). [lo XuUMHUECKON CTPYKType OHU TOJPa3ACAIOTCA Ha YEThIPE OCHOBHBIC
TPYIIbL penunrarkuiamunsl (Bepamamui, rajionamMui), oueuoponupuounst (Hude-
JUTIAH, aMJIOJUITUH, HUKAPAUIUH, UCPAJAUNHH, JAUAUINH, HUIMOJUIIUH, HUTPEH IU-
MUH, PUOJUTINH, (EJTOUNHUH U JIp.), OeHz3omuazenutsvl (TUITHA3EM) U NPOU3BOOHbLE
nunepazura (IMHHAPU3WH, (PIIyHAPU3HUH).

Cpenu Bcex rpynn OJOKaTOPOB KaJbIMEBBIX KaHAJIOB MPOU3BOAHBIEC AUTUIPO-
NUPUANHA MPOSBISIOT HAMOONBIIYIO CENEKTUBHOCTh B OTHOLIEHUM TJIAJKOMBIIIEY-
HBIX KJIETOK COCYJIOB M COOTBETCTBEHHO Ba30MIATAMOHHBIN 3 dekT. [IpemapaTamu
BbIOOpA sIBIsIETCS Hupeounun, 3pPexTUBHAS CyTOUHAS 1032 KOTOPOTO COCTABIISET S-
10 Mr B Tpu WK YETHIpE MPUEMA, U TIPenapaThl MPOJIOHTUPOBAHHOTO JIEHCTBUS — HU-
beaunun-perapa (40-80 Mr/cyTkun), Ha3HAUYEHUE KOTOPBIX MPEANOUYTUTEIbHEE.

Hudenunun 3HaunTEIHHO YMEHBIIAET YACTOTY U HMHTEHCUBHOCTH, & B HEKOTO-
PBIX CIIy4asiX W JUIMTEIBHOCTh AMU30/0B Bazocnasma. DPHEeKTUBHOCTh HUETUTTHHA



133

paszIuYaeTCs y OTACIBbHBIX OONBHBIX M TIPU BTOPUIHOM CUHIpOMEe PeitHO BhIpakeHa B
MEHBIIEH CTENEHU MO CPABHEHUIO C MAIMEHTAMU C MEPBUYHBIM CUHAPOMOM PeiiHo.
[Tpumepno y 20-35 % OOJIbHBIX P JICYEHUU HUPEAUITUHOM Pa3BUBAIOTCS Xapak-
TEepHBbIE NI OOJBIIMHCTBA MPOU3BOIHBIX JAUTHAPONUPHUIMHA TOOOUYHBIE 3(PDEKTHI,
Cpelu KOTOPBIX Hanbosiee 4acTo BCTPeUaroTCsl peieKTOpHas TaXUKapaus, TOJIOBHAS
00J1b, TOJIOBOKPYKEHUE, TUTIEPEMHUSI JIMIIA U OTEKH rojicHel (mpeTuonanbHas MUKCE-
neMa), 3anopsl. PazButue mod6ouHbIX 3(hPEKTOB CBSA3aHO C CUCTEMHOMN apTepuaibHON
TUTNIOTEH3UEH U OTPUIATEIHHBIM XPOHOTPOITHEIM JICHCTBUEM TIpemnapara.

B mocnegnee Bpemsi Bce MMpe UCIOMB3YIOTCS peTtapaHbie Gopmbl HU(eUu-
Ha, KOTOPBIE CO3/IaI0T OTHOCUTEIHLHO MOCTOSIHHYIO KOHIIGHTPAIMIO TIpernapara B Kpo-
BU M TEM CaMbIM YMEHBINAIOT KOJICOaHUsI apTEPUAILHOTO JIABJICHUS W CBS3aHHBIC C
ATUM TT0OOOYHBIC BO3/ICHCTBUS.

[Tpu HenmepeHocUMOCTH HUGDEIUIIMHA BO3MOXKHO HA3HAUCHUE JPYTUX MPOU3-
BOJIHBIX JUTUJIPOTUPUANHA. AMI00UnuH OKa3bIBAaET MPOJIOHTUPOBAHHBIN 3 (ekT u
Ha3HA4YaeTCs OJJHOKPATHO B J103€ 2,5-5 MI/CYyTKU. AMIIOJUIIUH 3HAYUTEIILHO CHUXKAET
YaCTOTY Y BBIPAKEHHOCTh Ba30CHACTUYECKUX aTaK, a TAKXKE HUBEIUPYET U3MEHEHUS
MaJIbLIEBOTO KPOBOTOKA, CBS3AHHBIE C MOCTUIIEMUYECKON PEAKTUBHOW THIIEPEMUEH.
Hawnbonee yacTbiM MOOOYHBIM ACHCTBUEM aMJIOAUIIMHA SIBISETCS OTEK B 00JIACTH JIO-
JBDKEK, KOTOPBIA TOSIBJISETCS JIOCTaTOYHO YacTO, MPUOTUZUTENBHO Y MOJIOBUHBI
OOJIbHBIX.

Bepanamun ne o6namaer BBIPaKEHHBIM COCYAOPACHIUPSIIONIIM JIEUCTBUEM.
[Ipu nuTENbHOM MPUMEHEHHH OJIOKATOPOB KAJIBIIMEBBIX KAHAIOB HEOOXOAUMO YUH-
THIBATh BO3MOXKHOCTH Pa3BUTHUS PePAKTEPHOCTH.

[Ipu HanMuMu MPOTUBOINIOKA3aHUN WIIH HETIEPEHOCUMOCTH OJIOKATOPOB Kallb-
[IMEBBIX KAHAJIOB MPUMEHSIIOT Ba30aKTUBHBIEC MPENapaThl IPYTUX IPYIIIL.

[Tatorenerrueck OOOCHOBAaHHBIM SIBIISIETCS. HA3HAUYCHHUE OJI0KAMOPO8 Oip-
aopenopeyenmopos (IUTUAPOIPTOTAMUH, AOKCA303UH, HUIIEPTOJIUH, MPa303UH, Te-
pa3zo3uH). XOpollue pe3ysibTaTbl HAOMIOAI0TCs MPHU JICYEHUU CTAaHJIapTU3UPOBAH-
HBIM JKCTPAaKTOM I'MHKIO Omio0a (TaHakaH).

OTHOCHUTENBHO HOBOW TPYMIOW MpernapaTtoB, MPUMEHAEMbIX ISl JCUEHUS ac-
COLIMMPOBAHHOI'O C CUCTEMHBIM CKJIEPO30M CUHApOoMa PeliHo, SBISAIOTCS 610Kamopbl
peyenmopos | muna ancuomensuna ll (Jiozaptan 25 Mr/cyTkn).

B oco60 Tsokenbix ciywasx (Hampumep, JIETOYHasi THUIEPTEH3HSs, MOYCUHBIN
KpU3, TAHTPEHA) UCMIONB3YIOT gazanpocmar (arvbnpocmaoun) B noze 20-40 mkr (0,1-
0,4 MKT/KT/MUH) BHYTPUBEHHO KameJbHO B 250 M1 H30TOHMYECKOTO pacTBOpa HaTpUS
xyiopuaa B teuenue 1,5-3 gacos, Ha kypc oT 10 1o 30 undys3umii.

[To mexnynaponuoit knaccudukarmu JNN, anbnpocTaaui SBIsIeTCS HIOTCH-
HBIM 3MK03aHOUIOM C BBIPAKEHHOM OMOJIOTHYECKON aKTUBHOCTHIO M (hapMaKOJIOTHU-
yecKuM 3(G(PEKTOM, OTHOCHUTCS K XOPOIIO W3BECTHOM TpYIINEe MPOCTarjiaHIUHOB -
€CTEeCTBEHHBIX MEIUATOPOB, OCYIICCTBISIONIMX PETYJSIMI0 CHHTE3a U MOAU(UKa-
1o ddekTa Apyrux ropMOHOB U MeIMATOPOB. BazanmpocTaH COAEPKUT CUHTETHYE-
CKuii pocTarnavavH E; u 0051agaeT cocy1opaciupsiomuMy CBOMCTBAMH, YITyUIlIaeT
MUKPOILUPKYJIALHNIO U PEOJIOTMUYECKUE CBOMCTBA KPOBH (CHUKEHHUE arperaiuu TpoM-
OOILIMTOB, yBEJIWYCHHE AHTUKOATYJISTHTHOM W (PUOPHHOJIUTUYECKON aKTUBHOCTH). B
KJIIMHAYECKHUX MCCIIEIOBAHUAX ObLJIO YCTAHOBIIEHO, YTO MpocTarianaud E1 mosblia-
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€T TPAHCKAMWJUISIPHBIN TPAUEHT JABICHUS U CKOPOCTh JBIKEHUS 3PUTPOLIUTOB. Ba-
3aMpoCTaH MOXKET OBITh MpernapaToM BHIOOpPA MPU HAIMYUU BBIPAKEHHBIX COCYIU-
CTBIX MOPAKEHUU y OOJBHBIX CHUCTEMHBIM CKJIEPO30M M CHUCTEMHBIMH BacCKYJIHTAMH,
COMPOBOXKIAIOMIMMUCS ~ UIIEMHEH, A3BEHHO-HEKPOTHUYECKUMHU HM3MEHEHUSIMU U
HA4aJbHOM TAaHTPEHON KOHEUYHOCTH.

B nocnennue roasl B cranax EBpoOIbI Ui JiedeHUs1 cUHApoMa PeliHO npu cu-
CTEMHOM CKJIEpO3€ C YCIIEXOM MPHUMEHSIOT BHYTPHUBEHHBIC WHQY3UU UIONPOCHA
(ananozca npocmayuxkiuna) B noze 50 mr/cytku (0,5-2 HI/Kr/MUH), KOTOpbIE TTPUBO-
JST K 3HAYUTEIIbHOMY CHIDKEHHWIO YacTOThl M WHTEHCHUBHOCTH 3MH30/10B PeiiHo,
YCKOPEHUIO 3)KUBJIICHUS NUTUTAIBHBIX s13B. [loO004yHBIE 3 (EeKTh — MPWINUBHI, HA-
pesi, TOJIOBHBIEC OOJIN, TUTIOTOHMSI, ChHITIb.

Cunoenagpun — uHrHOUTOpP (ochoamudcTepasbl, CIOCOOCTBYET 3a)KUBICHUIO
JTUTUTAIIBHBIX 513B y 001pHBIX CC, y KOTOPBIX HE HaOM0AaI0Ch A (PeKTa npu npume-
HEHUHU OJIOKATOPOB KaJIbIIUEBBIX KaHAJIOB.

bozenman — HECEIEKTHUBHBIM aHTAarOHUCT PEIENTOPOB SHIOTEIMHA- 1, TpuMe-
HSETCS JIJIsl JISUEHUS JISTOYHOM TUIepTEeH3UH; B 103€ 125 MI/CyTKu B 2 pa3a CHUXKaAET
BEPOSTHOCTh MOSIBIICHUSI HOBBIX IUTUTABHBIX S3B.

DO} heKTUBHOCTD JICUCHHSI COCYAUCTHIX MPOSIBICHUN CKJICPOJACPMUN TTOBBIIIA-
€TCS TPU BKIIOYCHHWH B TEpaNUIO0 aHTHUATPETaHTOB (AIlETHUJICAIUIIMIIOBAS KHCIIOTA,
IUNUpUAaMon (KypaHTHi1), TEHTOKCU(DUIUIMH (TpeHTal), TUKJIONHUAWH) U MPU HEOO-
XOJIMMOCTH aHTUKOATYJISIHTOB (alleHOKyMapos, BapdapuH, renapuH HaTpusi, HaApPO-
MapUH KaJbIusl, YHOKCATIapUH HATPUS, JAITETApUH HATPHS, STUI OMCKyMaIeTaT).

Kombunayus eazoounasmamopos u anmuazpecanmos IaeT BO3MOXKHOCTb
Ha3HAYUTh MUHUMAJIbHYIO d()DPEKTUBHYIO 103y KKJIOTO U3 ATUX MPENapaToB U TEM
CaMbIM YMEHBIIUTH YacTOTy MOOOYHBIX d(PpPexToB. C 3TOi 1eNbl0 HanboJiee MupPoKo
NpUMeEHsieTCs newmoxcuguiiun (mpenman) B cyrounoit goze 300-600 mr, myurie
BHYTPUBEHHO KalleJIbHO, KypcC JieueHus 15-20 mHBEKIMH, KenaTrenbHo 2-3 Kypca B
roJl. B mpoMexyTkax MeXay HUMHU Je3arperaHThl Ha3HAYAIOTCS MepopaIbHO, 0ObIY-
HO B YMEPEHHBIX J103aX B 3aBHCHMOCTH OT IMEPEHOCUMOCTH B TEUCHHE 2-3 MECSIICB.
[TenTOKCH(DWILTHH yITydIIIaeT peoJIOTHIECKHUE CBONCTBA KPOBH 32 CUET YMCHBIIICHUS
arperanyy TpOMOOIIMTOB U 3PUTPOIIMTOB, a TAKXKE OKA3BIBAET COCYA0PACIIUPSIONIEE
aeiicteue, 6nokupys gochoamdcrepazy. [lobounsie 3 hekTh - TuCHEncusi, TOIIHO-
Ta, pBOTA.

B cnyuyasx MHOKECTBEHHBIX M TOPIUIHBIX K OOBIYHOMY JICUEHHUIO SI3BEHHBIX
nopakeHu mokaszan kKpaTkuil Kypce (10-15 nHei) aHTUKOAryISTHTHOM Tepamuu Ipe-
MOYTUTEIEHO HU3KOMOJIEKYJISIPHBIM Te€apUHOM.

NmeroTcst nanHble 0 IPUMEHEHUH KemaHcepuHa — CEIEKTUBHOrO Oyokaropa 5-
HT, peuentopoB cepoToHHHA, 00IaAIOIIET0 aHTUCIIACTUYECKUM U Jie3arperaioH-
HBIM JICCTBUEM; YBEIMYHUBAIOMIETO Me(HOPMUPYEMOCTh IPUTPOIUTOB, YIyUIIaroIie-
ro KpoBOoTOK. [Ipy nepBUYHOM U BTOPUYHOM cHHJIpoMe Pelino ketancepuH s dexTu-
BeH B 703¢ 60-120 Mr B CyTKH, a IpH apTepHAIbHON THUIEPTEH3UH B 00JIee HU3KUX
no3ax (40-80 mr/cyTkn).

Ba)xHbIM 3BEHOM B JICUCHUU CKIIEPOJICPMUU SIBISIOTCS CPEACTBA, YKPEIUISIO-
IUE COCYAUCTYIO CTEHKY (PYTHHOM[IbI) — 3CKy3aH, BEHOPYTOH, TPOKCEBa3HH, KBEp-
UTHUH, TOKCUYM, AETpajeKCc, TMHKOP-(popTe, BAHIIOLIETHH.
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Ilpomueosocnanumenvhan (WMMYHOCYRPECCUBGHAS) MEPANUSL.

Hecmepouonvie  npomusogocnanumenvhvie  1eKapcmeeHHvie  Cpeocmad
(HIIBJIC) nmomaBisitoT NPEeUMYIIECTBEHHO KCCYAaTUBHYIO a3y BOCIHAJICHUS U CO-
MIPOBOKJAIOIIUI ee O0JIEBOI CUHAPOM 3a CUET TOPMOKEHHS IEPEKUCHOTO OKUCIICHHUS
JUMHUIOB ¥ MHTHOWIIMN CHHTE3a MpocTarimaHauHOB. OHU CITOCOOHBI OKa3bIBaTh d(-
(eKTBl CHUKEHUS aKTHUBHOCTH CHCTEMBbI KOMIUIEMEHTA M arperamyud TPOMOOITUTOB,
SBIISIIOTCS CIIA0BIMU aHTUKOATYJISTHTAMU M3-32 UX aHTarOHHW3Ma MO0 OTHOIICHHUIO K BU-
tamuny K. HIIBJIC TopmMO35T CHHTE3 HEKOJIJIAar€HOBBIX OCJIKOB (TJIMKOMPOTEUHOB) U
npoaykiuio AT®, yem orpaHMYMBAIOT SHEPTETHUECKOE 00ECTIeUeHNEe BOCTIATICHUS U
YCWIMBAIOT CO3pPEBaHWE KOJUIareHa, 4TO OJarompusiTHO BIMAET HA pErapaTUBHbBIE
npouecchl B noBpexaeHHbIX TKaHax. HIIBJIC B cTanaapTHBIX BO3pPACTHBIX 033X
(muxnodenax 2-3 mr/kr/cytku, udynpoden 35-40 Mr/Kr/CyTku, MEJIOKCUKAM y JAeTel
crapmre 15 net 0,15-0,2 mr/kr/cytku, Humecynua 3-5 Mr/kr/cytku, nupokcukam 0,3-
0,6 MT/KT/CyTKH) TTOKa3aHbI JJIs ICYCHUS MBIIIICUHO-CYCTaBHBIX MIPOSBICHUI CKIIEpPO-
JePMUU Ha IuTenbHbIN nepuo (1,5-2 rona) B kauecTBe 0a3MCHOIO Mpernapara.

I nroxokopmukoudst (METUINPEAHU30IOH, MPEIHU30JI0H) TOPMO3SIT CHUHTE3
IIIMKO3aMUHOTIIMKAHOB, KOJIJIareHa W 3JacTHHA, MPOAYKIMIO KOJIareHasbl, yCHUIIH-
BalOT CUHTE3 UHTMOUTOPOB MPOTEA3, BBI3BIBAIOT MCUE3HOBEHUE B SMUACPMHUCE KIETOK
Jlanrepranca, a B iepMe - TyYHBIX KJIETOK, OKa3bIBaIOT aHTUIIPOIU(EPATUBHOE JIEH-
ctBue. OHM Ha3HAYAIOTCSA TIPH SIBHBIX KIWHUYECKUX M JTAOOPATOPHBIX IPHU3HAKAX
BOCHAIMTEIILHOW ¥ MMMYHOJIOTHUYECKOW aKTUBHOCTH (MHO3UT, ajJbBEOJHT, CEPO3UT,
pedpakTepHbIil apTPUT, TCHOCUHOBUT) U B paHHel (oTeunoi) craauu CC no pa3Bu-
TS PUOPO3HO-CKIECPOTUYECKUX U3MEHEHHI, HO HE BIUAIOT HAa MPOrPEeCcCCUpPOBAHUE
¢ubpoza. Cpennsisi cyrouHasi no3a npeanusonona (10-15 mr) Haznauwaercs 10 J0-
CTHIKEHHSI TepaneBTUYECKOro d(Pderra ¢ mocaeayommuM MOCTEIeHHBIM CHIDKEHHEM
JI03bI ¥ TIOJTHOM OTMeHOM npenapara. [Ipuem Oosiee BHICOKUX 7103 YBETUYUBAET PUCK
pa3BUTHSI HOPMOTEH3WBHOTO MOYEYHOro Kpu3a. [IpuMeHeHnne riiroKOKOPTUKOUIOB B
paHHIOI0 a3y 3a00JeBaHUS B KOMIUIEKCHOM Teparuu — MO3BOJIAECT CTA0MIN3HPOBATh
MPOLECC W MPHUOCTAHOBUTH €r0 JajbHEHIIee MPOTPEeCCHPOBAaHUE C OTPaHUYCHHEM
IJIOMIAM 0YaroB W TIyOWHBI MX MOPAKEHUS, a TAKXKE KYIMHUPOBATH MPOSBIICHUS apT-
puTa, MHO3HTA, cEpo3uTa U Jp. B mo3nHem nepuoae 0oJie3HU MPU HATUYHUU BBIpa-
KEHHOU atpoduun u Gudpo3a rIOKOKOPTUKOUIEI HEe 3(PPEKTUBHBI.

B otnnuue ot apyrux peBMaTHuecKux 3a0osneBaHuil 3 PEeKTUBHOCTH UMMYHO-
CYNPECCUU MPU CUCTEMHOM CKJIEpO3€ OCTaeTcs MpeAMeToM auckyccuit. [utorokcu-
YEeCKHEe CPEJICTBA HA3HAUYAIOT MIPHU MPOTPECCUPOBAHUM 0O0JIE3HU, OTUETIUBBIX UMMYH-
HBIX HapyUIEHUSX, OTCYTCTBUU 3P (DeKTa WU MII0XO0H MEePEHOCUMOCTH OOIENpUHSI-
TOU TEpaIuU.

B nuteparype umerorcst ganabie 00 3¢ (HEKTUBHOCTH METOTpEKCaTa MpH Mepo-
paJbHOM U MOAKOXHOM BBeZIeHUH Y nanueHToB ¢ CC, 4To MpOosBIIAETCS YIy4YllIeHUEM
KOXKHOTO cueta U (QyHkuuu Jserkux. I[Ipumenenune merotpekcara B jgo3e 5-10
MT/HE/IeII0 MOXHO CUMTaTh OOOCHOBAHHBIM MPHU COUETAHUH CHCTEMHOIO CKJIEPO3a C
PEBMATOUIHBIM apPTPUTOM WJIM TMOJUMHUO3UTOM, T. €. B TE€X ciydasx, korja dddek-
TUBHOCTb METOTPEKCaTa JOKa3aHa.

YcTaHoBNIE€HO, YTO yukiogocamud TPUOCTAHABIMBAET MPOTrPECCHUPOBAHHE
MOPAKEHUS JIETKUX TIPU CKIEPOJIEPMUU U IPUMEHSAETCS B KOMOMHAIIUN C TIIFOKOKOP-
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TUKOUAaMH. BHYyTpHUBEHHOE BBEIEHHE CUUTACTCS MPEANOYTUTEIbHBIM, TaK Kak
HaOIr01aeTCsl MEHbIAas 4acToTa MoOoYHBIX 3h(EKTOB (B TOM UHCIIEe TeMopparuye-
CKOT'O IIMCTUTA) 10 CPABHEHUIO C NMEPOPaNbHBIM mpueMoM. O6 3¢hHEeKTUBHOCTH Tepa-
MWW CBUJIETEIHCTBYET cTaOMIM3aus (HOpCUPOBaHHON KU3HEHHONW EMKOCTU JIETKUX,
TaK Kak yjiaydlleHue (GyHKUIHUM BHEIIHETO JIbIXaHWs Ha CTAIUU PETUKYJSIPHBIX H3Me-
HEHUU MAJIOBEPOATHO.

Luxnocnopun A B no3e 2-3 MI/KI/CyTKM OKa3bIBA€T IMOJIOXKUTEIBHOE BIUSHUEC
Ha JUHAMHKY KOKHbIX u3MeHeHui npu CC, He BIUSSA HA COCTOSIHUE BHYTPEHHUX Op-
raHoB. [loTeHuuanbHash HEPPOTOKCHMYHOCTH Ipenapara OTPaHUYMBAET IIMPOKOE
NPUMEHEHHE B KIMHUYECKOW MPaKTHUKE, TOCKOJIbKY TpeOyeT MpOBEIACHHs TIIATEIb-
HOT'O MOHUTOPHUHTA 332 COCTOSIHUEM MOYEUHbIX (YHKIUN 1 ypoBHEM A/l.

B HacTosiiee BpeMs HE peKOMEHAYIOT HCIOIb30BaTh XJIOPaMOyIIMII U a3aTHO-
npuH, 3PPeKTUBHOCTD KOTOPHIX Mpu JeueHnn CC He JoKa3aHa.

AMUHOXUHOIUHOBBIE npenapamvl (Oenazui, NIAKeeHU1) TOPMO3IT OCBOOOKIE-
HUE MHTEpJIeHKuHa-1, 00mamaroT ciadbiM aHTUIPOIU(EPATUBHBIM JIEUCTBUEM, I10-
JABJISIOT KJIETOYHbIE PEAKIMHU U PEAKIMI0 aHTUT€H-aHTUTENO0, nponudepanuto huod-
poOJacTOB, CHUXKAIOT META0O0JIN3M HYKJIEMHOBBIX KHUCJIOT, CTAOUIU3UPYIOT KJIETOY-
Hbl€ U CyOKJIETOYHbIE MEMOpPaHbl, MOJABISIOT OCBOOOKIAECHUE JTU30COMHBIX (hepMeH-
TOB, YeM OTPAHMUYUBAIOT OYar MOBPEXKIEHHUS, HO HA SKCCYAATUBHbBIC MPOSIBICHUS 10~
YTU HE JEUCTBYIOT. AMUHOXHUHOJIMHBI BKIIFOYAIOT B KOMIUIEKCHYIO TEPAMUIO CKIIEPO-
JEpMUN TIPU TMOPAKEHUU OIMOPHO-IBUraTeNIbHOTO amnmnapara. D(Q(EeKT OT JeyeHHs
STUMM NIpenapaTaMu HaCTyaeT HE paHee, YeM yepe3 3 Mecsiia.

CrnenyeTr Mog4EpKHYTh, YTO IIUTOCTATHKH, Ma3Madepes U rIOKOKOPTUKOUIbI
IPOTUBONOKA3aHbl OOJIBHBIM C BBIPAXKEHHOM MaTOJIOTHEN MOYEK, TAK KaK OHU MOTYT
CHO0COOCTBOBATh OOOCTPEHUIO U MPOTPECCUPOBAHUIO 3a00JIEBAHUSI.

VYcTaHOBIEHO, YTO OTHOCUTEIBHO HOBBIM MMMYHOCYNPECCUBHBINA Mpemnapar
mumooenpeccur ClocoOCTBYET HOPMAJIM3ALMK BaXKHBIX MOKa3aTesedd UMMYHHOU CH-
CTeMbI, TMOJABISET CHUHTE3 MPOBOCHAIUTENBHBIX ITUTOKWUHOB TPH OTPAHUYECHHOU
CKJIepoAepMHUHU. THMOIENEPECCUH — CUHTETHYECKUU AUNENTUI, COCTOAIMNA u3 [I-
AMUHOKHCIIOTHBIX OCTaTKOB TJIIOTAMHUHOBOW KHUCIOTHI M Tpuntodana. Crenudude-
CKHE€ CBOMCTBa THMOJEIPECCHHA MO3BOJIAIOT HM30UpaTEeNbHO MOAABIATH (DYHKIHO-
HAJIBbHYIO aKTUBHOCTh MMMYHOKOMIIETEHTHBIX KJIETOK, TOPMO3UTH Pa3BUTHE ayTOUM-
MYHHBIX TPOIIECCOB, HE 3aTparuBas KJIETKU JPYTUX OPTaHOB U TKAHEW, U HE BBHI3bIBAs
no6ouyHbIx 3hdexToB. [Ipenmapar MokeT BBOAUTHCS CUCTEMHO (BHYTPHUMBIIIEUHO,
MOJIKOKHO) M MHTpaHa3aidbHO. [lepopanbHoe mpUMEHEHUE Mpernapara Heleaecoo0-
pa3Ho, TaK Kak M3-3a NENTUIHON MPUPOJIbI TAMOIECTIPECCHH MOJHOCTBIO pa3pylIaeTcs
B JKKT.

Hetsim B Bo3pacte oT 2 1o 10 jeT mpenapaT TUMOJAETPECCUH BBOJSAT MOCPEI-
cTBOM HeOynaizepa B 1o3e 0,5 mi 0,25% pactBopa B 1,5 mit 0,9% pactBopa xsiopuaa
HaTpUs Ha OJHY WHramsuio, neram 11-17 ner - 1,0 ma 0,25% pactBopa B 1,5 mn
0,9% pacTBOpa xJI0pUJa HATPUS €XKETHEBHO B T€UCHHUE 5 AHEH, 3aTeM 2 JHA nepe-
PBIB, ¥ BHOBb MSTHAHEBHBIN ITHKI.

Cumnmomamuueckas mepanusi.

IIpu nopasrcenuu nuwjesooa peKOMEHIYIOT YacTtoe IpoOHoe nutanue. i Ky-
NUPOBaHUs JUCharud KOPOTKUMH KypcaMHu Ha3HAYaIOT APOKUHEMUKU: JOMIIEPUIOH
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(mersim crapiue S5 set mo 2,5 mr/10 kr maccel Tena 2-3 pa3a B CyTKH 3a 15 MUHYT 10
e/bl, IPY HEOOXOJIUMOCTHU - TIEPE] CHOM), OHJAAHCETPOH (JlaTpaH) (IeTsM crapiie 2
JIeT 1o 4 Mr BHYTpb 2 pasa B JieHb), MeTokjonpamua 10 mr 3-4 paza B CyTKu; Npu
pedirokc-330¢arute - UHrUOMTOPHI MPOTOHHOW MOMIIBI (oMenpa3on 20 MI/CyTKH),
naHcorpasos 30 Mr/cyTku, pabenpason u ap.). JnuTenprHoe NpUMEHEHHUE METOKJIIO-
npamMyia HEJOMYCTUMO, TaK KaK OHO COMNPSIKEHO C Pa3BUTHEM HEBPOJIOIMYECKUX
HapyleHui (MapKUHCOHU3M), BbI3BAHHBIX BO3JEHCTBMEM Ha JO(paMUHEPTHYECKHE
CTPYKTYpBl ToJIoBHOTO Mo3ra. IIIUpoko NpHMEHSBIIMNCA NPOKUHETUK IU3aINPH]
(aronnct cepoToHMHOBBIX S-HT4-penienTopoB) 3ampelieH Ajisi NPUMEHEHUs Hu3-3a
KapAHNOTOKCHYeCKHuX 3 dextoB (apurmus). [Ipu pa3BuTuu rpblku MUMIEBOIHOTO OT-
nena auadparmbl IOKa3aHO ONEPAaTUBHOE JICUCHHUE.

IIpu nopasicenuu monko2o KuuieyHuKa TPUMEHSIOT aHTHOAKTepUaIbHbIE TIpe-
napatbl: SPUTPOMHULIMH (CHHIPHUT, HJpuIond), HIUIPOQIOKcaluH (KBUHTOD,
cu(IIoOKC, IUIIPOBUH, IIUIIPOMENT), AMOKCUIIMJUIUH (paHOKCHUI, (hJIEMOKCHUI COJIFOTA0,
XUKOHIMI), BAaHKOMUIIMH, METPOHM]Ia30J1 (TPUXOIOa). AHTUOMOTUKH HEOOXOIUMO
YyepeoBaTh I MPEeaynpexIeHUs Pa3BUTHUSI YCTOMUYMBOCTH MUKPOQIOpHL. JiuTesns-
HOCTh TpHeéMa aHTUOMOTHMKOB 3aBUCUT OT BBIPAKEHHOCTH AMAPEU U CTEATOPEU
(oObryHO 7-10 mHe#t B Mecsn). B paHHIOO CTajui0 Ha3HAYalOT MPOKUHETUKH, MPHU
Pa3BUTHHU TICEBIOOOCTPYKIUU PEKOMEHIYETCSl CUHMEMUYECKUll aHanoe COoMAamo-
cmamuna: okmpeomuo (100 mr 3 pa3a B 1€Hb OJAKOXKHO).

Ipu unmepcmuyuanvnom necounom @uobpoze Ha3HAUYAIOT HU3KUE J03bI MpEJ-
Hu3oJoHa (10 15 mr/cytkn) u mukinodochamuaa. IdHEeKTUBHOCTh KynpeHusa (Te-
HUIWJUTAMUHA) TP UHTEPCTUIIHAIBHOM (huOpo3e JIETKUX Ha JOKa3aHa.

Xopomuit 3¢ hexT Habmo1aeTcs B OOJBITUHCTBE CIy4YaeB MPU BHYTPUBEHHOMN
nyJIbc-Teparmuu HHKI0hochanoM B 03¢ 1 r/M°/Mec B COYSTAHNH C IPEIHA30I0HOM B
no3e 10-20 mr B genb. O [EWCTBEHHOCTH TEPANUM CBUACTEIBCTBYET CTAOMIM3AIIMS
(bopcHpOBaHHOM KM3HEHHON €MKOCTH JIETKUX, TaK KaK yIydllleHHue (PYyHKIUU BHEII-
HEro JbIXaHHUS Ha CTaJUU PETUKYJISPHBIX W3MEHEHUH B JIETKMX MaJlOBEPOSATHO.
[Tynwc-Tepanus mukinodochanom MpoaoKaeTCs B yKa3aHHOM J103€ 10 MEHbIIIEH Me-
pe B TeueHue 6 mecsieB (IIpu OTCYTCTBUH MOOOYHBIX 3¢ dekToB). [Ipu mMoa0KUTENb-
HOW JTMHAMUKE JICTOYHBIX (DYHKIIMOHAIBHBIX TECTOB U PEHTTEHOJOTUIECKUX U3MEHE-
HUW UHTEpBAI MEXY IyJbc-Tepanuend nukiohpochaHoM yBeIUYuBaeTcsa 10 2 Mecs-
LEB, & IIPU COXPAHEHUU TMOJOKUTEIbHOU AuMHamMuKU - 3 Mmecsua. [lynbc-tepamnuio
1ukiIohochaHoM HEOOXOUMO MTPOBOJIUTH IO MEHBINEH Mepe B TedeHue 2 netT. [Ipu-
MEHEHHE ATHX IPEenapaToB HE TOJIBKO 3aMEAJIsieT MporpeccupoBanue Gpuodposa jer-
KHX, HO U TIOJIOXKHMTEIBHO BIMSCT HA POSBIICHUS JierouHoi runeprersuu [90].

Jleuenue necounoti eunepmensuy CiaeayeT HAYMHATh KaK MOKHO paHblue. Tpa-
TUITMOHHO TPUMEHEHSIOT 8azo0unsimamopsl (OJOKATOPhl KaJbIMEBBIX KaHAJIOB) H
Henpsmble aHmuKkoazynsaHmul (alleHOKyMapoJ, Bap(apuH) B TEpaeBTUUECKUX J03aX.
briokaTopbl KaiablMeBBIX KaHAJIOB (HU(ETUIINH) TOKa3aHbl TOJIBKO MPU 3aPUKCUPO-
BAaHHOM C IMOMOILBIO KaTeTepu3allii MPaBbIX OTIEJOB CepAlla YMEHBIICHUHU JaBiie-
HUA B JIESTOYHOM apTepuH IMOcie MpueMa pa3oBoi J03bl Npenapara. LlenenanpapieH-
HbIE UCCJIEI0BAHMS MTOKA3aJIM, YTO HU(DEIUIIUH CHIXKAET JAaBJICHUE B JIETOUHOM apTe-
puu uib y 25 % 0onbHbIX CC, OCHOKHEHHBIM JIETOYHOM TunepreH3ueil. bonpmme
YCIIEXU JOCTUTHYTHI B JICYCHUH JIETOYHOW TUIIEPTEH3UH TOCTE MPUMEHEHHUS MOIPO-
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CTeHoJa (MPOCTALMKIMH) U HECENEKTUBHOTO OJOKAaTOpa peLenTopoB SHAOTEINHA-1
tumna A u B 603eHTana.

Jleuenue cepoeunoti nedocmamouHocmuy TPOBOJAT IO OOUICPUHATHIM CXe-
MaM. CrenyeT oOpaTUTh BHUMaHUE Ha HEJOMYCTUMOCTh YPE3MEPHOTo AUype3a, Be-
JYIIET0 K yMEHbIICHUIO 3(P(EKTUBHOTO 00beMa IJIa3Mbl U MPOBOKAIIMU MOYEYHOTO
Kpu3a.

Ilpu cknepodepmuueckom noueunHom Kpuze Tpenaparamu BbIOOpa SBISIOTCS
uneubumoper AIl®: xanrompun (kamoteH) B go3e 12,5-25 mr 3 pasza B CyTKH,
sHaNanpui (Oepaunpui, WHBOPWI, PEHUIPHII, SHApeHas, 3HBaHC) B jgo3e 5-20
MI/CYTKH, KOTOpBIE CIIEIyeT Ha3HAayaTh KaK MOXHO paHbLIe (KEJIaTeJIbHO B TECUCHHE
MepBbIX 3 JHEH) ¢ MOMEHTA MOSBJICHUSI TIEPBHIX MPU3HAKOB MOPAKEHUS MOYeK. Me-
Hee 3¢ (eKTUBHBI OJIOKATOPHI KalbIIMEBBIX KaHaloB. B ciiydae mporpeccupoBaHUs
MOYEYHON HEJTOCTATOYHOCTH HEOOXOAUM FeMOIUANIN3.

[Tnazmadepes, rIOKOKOPTUKOUIBI U IIUTOTOKCUYECKUE TMpenaparbl MPOTHUBO-
MOKa3aHbl, TAK KaK MOTYT CLIOCOOCTBOBaTH 00OCTPEHHIO IIpolLiecca.

Ilpu obpazosanuu karvyuguxkamos HazHAvYaAIOT ounrmuazem BHYTph o 120-300
Mmr/cytku. Kpome Toro, npuMeHsoT npenaparsl, yaydliamiyue 0OMeH COeTUHUTEb-
HOM TKaHUW, CTHMYJIUPYIOIIHUE SIUTEIN3AIMI0 U PETCHEpaIldi0 TKAaHCH: BUTAMUHBI
(Bs, B2, BS, Bis, aeBUT), MUKpOdJIEMEHTHI (LIMHK, MarHui), KapaToJUuH, Macjo II1-
NoBHUKA U obsenuxu. Butamun Bg cnocoOCTByeT HOpManu3aluu oOMeHa COequHu-
TETHHOUN TKAaHU, CHIKCHUIO MEXMOJICKYJIIPHBIX CBsI3€i B KOJIIareHe.

Conxocepun (3KCTPAKT KPOBU KPYITHOTO POTAaTOTO CKOTA, OCBOOOKICHHBINA OT
Oenka), BBEACHHBIN BHYTPUMBIIIEYHO MO 2 MJI B J€Hb KypcoMm 20-25 uHBEKIUi,
YIIy4IIaeT MUKPOLUPKYIISAIUIO U aKTUBUPYET TPO(PHUUECKUE TMPOIECCHI B OUare.

Bo6513um 0Ka3bIBaeT MONOKUTEIBHBIN 3()(PEKT B OTHOLIEHUHN KaK COCYIUCTON
MATOJIOTHH, TaK M OOIIEro COCTOSHUS OO0IBHBIX, OCOOCHHO MPH JTUTEIHBHOM HCTIOJb-
30BaHMU (HEe MeHee 2-6 MecAI1IeB).

Xonoponpomexkmopwi, U cyiab(haTUPOBAHHBIE MTMKO3aMUHOTJIUKAHBI (OCTEO-
XOHJPUH, CTPYKTYM, Tepadiiekc u Ap.) — Ipernaparhbl, CoIepKallie IeMEHThl BHE-
KJIETOYHOTO MAaTpPHUKCa (IKCTPAKTHI XPsllla U KOCTHOTO MO3Ta), KOMIUIEKCHI TJIMKO3a-
MUHOTJIMKAHOB U TenTHA0B; N-alleTUITIuKO3aMuH; OKCAllelpoJl. DTH Mpenapathl
YMEHBIAIOT THOEIh XOHIPOIHUTOB, CTHUMYJIUPYIOT CHHTE3 HMH IPOTCOTITMKAHOB,
KOJJIareHa, THaJypoHOBOUW KucnoThl. [lokazaHa mx 3(¢GeKTUBHOCTh HE TOJBKO MPH
0CTE0apTpo3e, HO U MPH MIYOOKUX (popMax CKIEPOJEPMUU BHE CTAIUN aKTUBHOCTH.
[Tomumo mogaBneHus: (HEpMEHTOB, pa3pyIIAIONIUX CYCTAaBHOW XPSII MpPU apTpo3ax,
OHH, TO-BUAUMOMY, 00Jaat0T W aHTU(GUOPO3HBIMH CBOWCTBAMHU TPU TIIYyOOKOM
dhopMe IOBEHUIIBHOU CKIIepoJiepMuu. JleTsaM 1036l Toa0MparoT MHAUBUAYaIbHO. [1o-
00uHbIe 9(PPEKTHI: TaCTpAITHUH, 3aI0P, OTEK BEK.

IKCcmpakopnopaivbHas mepanusi 4aiie MPUMEHSIETCs] IPU OCTPOM TEUECHUH, T10-
paXeHUH MOYEK U, KaK MpPaBHIJIO, KOMOMHHUPYETCS C aKTUBHOM (hapmakoTepanueil. B
MOCJICTHAE TOJBI CTAIH IIUPE MCIOIB30BaTh METOJBI XUPYPTUUECKONW KOPPEKIIUH |
MJACTUKU (B 00JacTH Jiiia) U, HA0OOPOT, CHU3UJIOCH YMCJIO aMITyTalluid B CBSI3U C
0osee 3p(HEeKTUBHON COCYAUCTON TEpPATUEN.

Mecmnasa mepanus. MequKaMEHTO3HOE JIEUEHHE OOBIYHO COYETAIOT C JIO-
KaJIbHOW Tepanuei u Pu3noTeparneBTUICCKUMU BO3ICHCTBHSIMHU.
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HapyxHo npumenstores anmukamuu 33-50 % pactBopa AMMETUICYIbPOKCH-
na ([AMCQO) c oobasnenuem cocyoopacuupsowux, npomuo8oCHaAIUMeNbHbIX
cpeactB Ha 30-40 MUHYT Ha IOpPaXEHHBIE YYAaCTKU KOXH, Ha Kypc 20-30 mpouenyp,
NOBTOpHBIE Kypchl uepe3 1-1,5 Mecana. KomnpeccroHHbIE TOBA3KY WX aNIUTAKAIIIH
JIMCO npuMeHsIIOT Ha AepMATOCKIEPOTUYECKHE OJISIIKK 10 MX 3aMETHOro paspe-
menus. [Ipenapar npoHUKaeT rIyOOKO B TKaHU, OKA3bIBAET BBHIPAXKEHHOE MPOTUBO-
BOCHAIIMTENILHOE JIEUCTBUE, CIEPKUBACT TMIIEPIPOAYKIMIO KojutareHa. Ha HeOomb-
IIMX Y4acTKax TeJla UCIOJIb3YIOT Ma3H (XOHAPOKCHJ, renaauM, rernapuHoBasi, remna-
TPOMOHMH, aKTOBETHH, COJIKOCEPHJI, TPOKCEBa3WH, BYJIHY3aH, THAPOKOPTU30HOBAs,
MHJOMETAIlMHOBAas, KOHTPaKTyOeKc, Majekaccos, Kypuo3uH, tpaymens C u ap.),
KpeMbI (JIOJITUT-KPEM - HOBasl JiekapcTBeHHas dopma 6pydena 5%) u renu (peBMOH-
reiyib - JeHCTBYyIOIIee BeulecTBo 3TopeHamar). [I[puMEeHSIOT OJHO U3 3TUX CPEACTB 2
pasa B JIeHb, BTUPAs B OYar NOpakKeHUs. MOXKHO 4Yepe3 KaKyl0 HEJIE0 Yepe0BaTh
3TH Mpenaparthl, MPOIOIHKUTEIbHOCTh JJOKAIbHBIX aNUIMKaIMi cocTaiseT 1-1,5 me-
csua.

MeTtonom JOKambHOM TEpANMHU CKIEPOAEPMUU M CUHApoMma PeliHO sBiseTcs
MpUMEHEHHUE CYJIb(PaTUPOBAHHBIX TTTUKO3AMUHOTIIMKAHOB, TOJIYYEHHBIX U3 POTOBULIBI
KpynHOro poratoro ckota. IIpemapaTel conepkar cymMMapHyro (pakiMio TJIMKO3a-
MUHOTJIMKaHOB WK KepataHncynbdaT B go3e 100 umm 200 MKr/mo.

[Ipu S3BEHHBIX MOPAKEHUSIX KOKU Y OOJIBHBIX CKJIEPOAEPMHUEH 11e51ecO000pa3HO
OPUMEHATh KYPUO3UH B BUJIE pacTBOpa, cojepxkaiiero 20,5 Mr euanyponama yunxa
u3 pacuera | kamm Ha 1 cM®. TIoBEpXHOCTB OYara MOPaKEHHS! MPEIBAPHTETBHO 00-
pabaThIBaOT GU3NOIOTMYECKUM PACTBOPOM.

Jlis BBeleHUsl MpenapaToB UCHOIB3YIOT (OHOGOpPE3 — METOA COUYETaHHOTO
BO3/ercTBUA Y3 M HAHOCHMBIX HAa TOBEPXHOCTh KOXKH (YEPE3 JEKTPOJIbI) pacTBO-
pOB, 3MyJIbCU, Ma3zed. TakuM crnocoOOM MpH CKJIEPOAECPMHUN NPUMEHSIOT Mas3H C
ruapokoptu3zoHom u HIIBII. IToBbicuTh 3¢PekTUBHOCTH 2JIeKTpo- U (GoHOdOope3a
pH r1yOoKUX GopMax CKIEpOACPMUU yIAETCS MyTEM MPEABAPUTENBHOIO YCUICHHUS
MOHHOM TNPOHUIIAEMOCTH KOXXHM C TMOMOIIbI0 NEPEMEHHOT0 MAarHUTHOTO IOJIS
(ITeMIT).

[Ipu 5eyeHun CKIEPOAECPMHUUECKOTO NapaJOHTUTa PEKOMEHIYIOT TPUMEHEHUE
anekTpodopesa yHuTHosa u yibrpadoHodopesa aekosia Ha 0071acTh JECEH.

bnaronpusiTHOe BIMSHUE HAa pa3pellICHUE CKIEPOJECPMHUUYECKUX OYaroB OKa3bl-
BaeT anexkmpoghopes ¢ 0,5% pacmeopom cynvpama yunka. Ilpoueaypsl mpOBOAST
yepes JaeHb 1o 7-20 MunyT, Ha Kypce 10-12 ceaHncos.

O} PexTUBHBIM HEMETUKAMEHTO3HBIM METOJIOM B KOMIUIEKCHOM JICYEHUU
CKJIEPOJIEPMUH SIBIISICTCA J1a3epomepantisi, UCTHOJb3YIOIas HU3KOWHTEHCHUBHOE Jia-
3epHOE M3IydeHHe ONrkHero nHppakpacHoro auanasoHa. Bpems ceanca 6-15 mu-
HYT, Kypc Jieuenus Bkirovaet 10-14 npouenyp, mpoBOAUMBIX €KEAHEBHO.

[TanmenTtam ¢ FOC mmpoko HazHavarot JIOK, maccax.

Xopouue pe3yabTaThl MPU JEYEHUH CKIEPOJAECPMUM TMOJIYYEHbI IPU BKIIOYE-
HUU B KOMIUIEKCHYIO Tepanuio eunepoapuyeckou oxcueenayuu (I'bO), B pesynbTare
KOTOPOM TMPOUCXOAUT HACHIIMIEHHE KPOBH M TKaHEH KHCIOPOJAOM, HOpMaU3alHs
TKaHEBOTO MeTadoJIn3Ma, YJIy4lIEeHUEe MUKPOLUUPKYISIUU, YCUIEHHUE KOJIIaTepalib-
HOTO KPOBOOOpAIIEHUS, aKTUBU3AIMSI BHIPAOOTKH SHAOTCHHBIX KOPTHKOCTEPOUIOB,
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UMMYHOKOppurupyromee BiusHue. [Ipu stom nokazanusmu s ['bO saBastores
Tpouueckue sA3Bbl, CUHAPOM PeitHo, Heap(HEeKTUBHOCTh OOBIYHON TEpanuu U HaJu-
yye jgeroyHoi runeprensun. Kypc neuenus y aereid cocrout u3 10-12 ceancos. Be-
JUYMHA JIe4eOHOTO JIaBJIEHUS KHUCIOpPOAA OMPENEISETCS COCTOSHUEM CEpAEHHO-
COCYIUCTOM CHUCTEMBI, KOTOpasl yalle Mopa)xaeTcs y AETel Mpu 3TOM 3a00JIEBaHHH.
Cnenyet yuutsiBath, uto ['BO npotrBonokazana npu octpom teuennu CC.

BaxxHoe peaOuUnuTanmoOHHO-03/I0POBUTENLHOE 3HAYEHUE UMEET CAHAMOPHO-
Kypopmmuoe jeuenue, KOTOpoe BKIIOYaeT PeaduINTalMOHHBIE MEPONPUITUS C TUd-
(dbepeHIMPOBaHHBIM HCTIOJIB30BaHUEM OallbHEO-, (U3HOTEpaAIuu, TPS3EICUCHUS H
APYTUX KypOPTHBIX (pakTopoB. Ilpu mpeumyiecTBEHHOM MOPaKEHUU KOXKH XOPO-
it 3¢ (eKT TarT CepoBONOPOAHBIE U YIIEKUCIbIE BaHHBI, IPU MOPAXKEHUH Ipe-
MMYILIECTBEHHO OIIOPHO-ABUTATEILHOIO aIlapaTa - pOAOHOBBIE BAHHBI, IPU HAJTUYUU
(GbUOPO3HBIX KOHTPAKTYP - MenouaoTepanus. banpHeorpsszeneueHue oObBIYHO cOoUYeTa-
€TCsl ¢ Ha3HAYEHHON paHee MEIMKaMEHTO3HOW Tepamnueil u IpyruMu BUJAMU Jieye-
HUA: TPoBOAUTCS Ha Kypoptax [lsturopcka, Coun, EBnatopun, CeprueBckux MuHe-
palbHBIX BOAAaxX M Jip. Xopollee AecTBUE Ha OOJbHBIX OKAa3bIBAIOT KIMMATHYECKUE
KypopThl Kprima, KaBkaza. B canaTtopusix mpoBoasiTCsl Kypchl OanbHEO- U rpsizeeye-
Husi. OOBIYHO OHM COYETAIOTCSl C HA3HAYEHHOUW OO0JLHOMY paHee JICKAPCTBEHHOU Te-
panuei.

Iporno3s FOC. HecMmoTps Ha CBOWCTBEHHYIO IOBEHWJIBHOM CKIEPOACPMHUHU
TEHJECHLHUIO K ITPOrPECCUPOBAHNIO IIPOLIECCA, TIPOTHO3 B OTHOLIECHUH KU3HU OCTAETCS
OjaronpusTHbIM. Y JieTell 4alle, YeM y B3pOCIbIX, Pa3BUBAIOTCS OTPaHUUYEHHBIE
(GOpMBI CKIEPOAEPMUN U HAMHOTO PEXKE U MO3KE - CUCTEMHbIE. OCHOBHBIMU (haKTO-
paMu, ONPENEISIOIUMHU TPOTHO3 IOBEHWIBHON CKIIEPOJIEPMUN, SBISIFOTCS BO3pPAacT B
ne0rTe 3a00JIeBaHUsA, XapaKTep TeUEHUs O0JIE3HH, CTEIIEHb MOPAKEHUS KOXKU U JIO-
KaJIM3alus MOPaKEHUsI, BOBJICUYEHHE B IPOLECC BHYTPEHHUX OPraHOB, CBOEBPEMEH-
HOCTh Y aJIEKBaTHOCTh Tepanuu. HacTymiieHnue 1eTaqbHOro HCX0/4a BO3MOXKHO B CBSI-
31U C pa3BUTHEM U MPOrpeccupoBaHreM (YHKIIMOHAIBFHOW HEAOCTATOYHOCTU MOpa-
’KEHHBIX BHYTpEHHHMX opraHoB. [Iprnunnamu HeOnaronpuatHoro ucxoga CC y aereit
MOTYT OBITh CepAeuYHass HEAOCTATOYHOCTh, OOYCIIOBJICHHAs HapylICHHEM pHUTMa,
dbopMupoBaHHEeM TMOpOKa cepila U Ap., MouedyHas HEIOCTATOYHOCTh U 3JI0Kaye-
CTBEHHAas apTepHalIbHAs TUIIEPTEH3Us, JErOYHask THIEPTEH3US U JIp.

[Ipu paHHEeM yCTaHOBIEHUH AMATHO3a U aJ€KBATHOM JICUCHUH MOKHO JOOUTH-
csl cTaOMIIM3alMU TIpoliecca U Ja)Ke YMEHbIIICHUS BBIPAKEHHOCTH MUMEIOIIUXCS MPO-
ABJICHUM 3a0oJieBanus. [[s ycnemHoro je4eHus: Heo0XoauMo, 4YToObl O0IBHOM 1MO-
HUMaJ CyTh CBOETO 3a00JIeBaHMs M MPUHUMAJl aKTUBHOE y4acTHe B JieueHUU. boib-
HOMY OOBSICHSIIOT, YTO XOTS 3a00JIeBaHUE HEU3IECUUMO, JICYCHHE MO3BOJIUT YIYUIIUTh
€ro COCTOSIHME M 3aMEeITUTh MporpeccupoBanue 3aboneBanus. [Ipu orcyrcTBum Jje-
YEHUS] HEPEIKO MPOUCXOAUT (POPMUPOBAHUE BHIPAKEHHBIX KOCMETHYECKHUX Je]ek-
TOB, HACTYIAET WHBATUAU3AIMS OOJBHBIX B CBSI3U C HApyIIEHHEM (YHKIIUH OTIOPHO-
JBUTATEIIBHOIO aIllapaTa U pa3BUTUEM BUCLIEPATIbHBIX TOPAKEHUN.

Jucnancepu3zanms. Y4HUTbIBas Mporpeccupyromiee B OOJBIIMHCTBE CIydacB
Te4eHue OO0JIE3HU, BAXKHO OOpaTUTh BHUMAaHHUE MalMeHTa Ha HEOOXOIUMOCTh MOCTO-
SHHOTO BpayeOHOTO HAOIIOACHUS U PErYJISIPHOTO 0OCIIEIOBaHMS I PAHHETO BBISB-
JICHUsI IPU3HAKOB MIPOrPECCUPOBAHUS OOJIE3HN U BO3MOKHOM KOPPEKIIMH TEPAITHH.
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Benenne OoNbHBIX  IOBEHWJIBHOM  cKiepojepMuedl B amOylaTOpHO-
HNOJIMKJIMHUYECKUX YCIOBUSX JTOJKEH OCYILIECTBIISATh NETCKUI PEBMATOJIOT, JETCKUI
KapJIXOPEBMATOJIOT WJIM Bpad-IieAUaTp, MPOLIEANINN UK TEMATHYECKOIO YCOBEp-
HIEHCTBOBAHUA MO JETCKOW PEBMATOJIOTHH, C YYETOM PEKOMEHJALNN CIIEHHAIAZUPO-
BAaHHOT'O PEBMATOJIOTUYECKOTO OTAEHEHUA. [ 'ocnuTann3anns noka3aHa BCEM JIETSIM C
BIIEPBbIE YCTAHOBJIICHHBIM JMATHO30M, JUIsl €0 TOJITBEPKACHUS U BHIPAOOTKU TAKTH-
KM JieueHus. B nanbHe#em JAeTsM ¢ CUCTEMHBIMU BapUaHTaMH FOBEHUJILHOM CKIIe-
POJIEpPMUYN TOCTIUTANM3AIUS TIeJiecoo0pa3Ha He MeHee 2-3 pa3 B TOJl JIJisl MPOBEJACHUS
MOJTHOTO OOCIIEIOBaHUSI M MPU HEOOXOJIUMOCTH KOoppekiuu tepanuu. Obsi3aTenpHa
TOCTIMTAJIU3AIINS B CIIydae 00OCTPEHUS CUCTEMHBIX MPOSBICHUHN CKIIEPOJIEPMUM.

Bce GonbHBIE CKIIeposiepMuei oAIeKaT TUCTIAHCEPHOMY HAOIIOJEHUIO C 18-
JBI0 OIEHKHM TEKYIEeH aKTUBHOCTH OOJIE3HH, JIJIi CBOEBPEMEHHOTO BBISBICHUSI OP-
TaHHOW MATOJIOTUU M TMPU TOKa3aHUSAX KOPPEKIMH Tepanuu. BpadeOHbI OoCcMOTp
OCYILIECTBIISIETCA KaxIble 3-6 MeCsIIEB B 3aBUCMMOCTU OT T€UCHUsI O0JIC3HU, HATUIUS
1 BBIPAXEHHOCTH BHCIEPATbHBIX MopaxeHui. [Ipu jgedeHun O6a3uCHBIMU MPOTUBO-
BOCIAJIMTENbHBIMU TIpenapataMu | pa3 B 2 Hemelu NPOBOASTCS KIMHUYECKUH (Co-
Jep>KaHue SPUTPOILIMTOB, TeMOTI00UHA, TPOMOOITUTOB, JICHKOIUTOB, JIEUKOITUTApHAs
dbopmyna, CO3) u bunoxumudeckuit (oOuuii 0enok, OenKoBbie (PpaKkIuu, KOHIIEHTpa-
11l MOYEBUHBI, KpEaTUHUHA, OMIIUPYOUHA, Kallvsl, HATpUsl, HOHU3UPOBAHHOTO KaJlb-
1Y, TpaHCaMHuHa3, 1menoyHor (ocdarassl, CPb, peBModpakTop) aHamu3bl KpPOBU U
Moun. DKI" mpoBojsar 1 pa3 B 3-6 mecsieB. Y3U opraHoB OproIIHON MOJIOCTH, CEPI-
113, TIOYEK, peHTreHorpaduio OPraHoB IPYJHON KJIETKU - 10 MmoKa3zaHusaM. Pexomen-
nyeTcs ucciaenaoBanue (PyHKIIMU BHEIIHETO JbIXaHus He pexe 1 paza B roa. ®IIJIC
c Ouoricuel cnu3uCTON 000JOUKH JKENyIKa C TOCIEIYIONIUM TeCTUpOoBaHueM Ha H.
pylori u MopdoIorHuecKuM HUCCIeIOBaHNEM - 1 pa3 B 6 MecsleB Y OOJNBHBIX, MMOJTY-
YaIOIINUX JICUCHHE HECTEPOUIHBIMU MPOTUBOBOCHAIUTEIBHBIMU CPEICTBAMU U TJIIO-
KOoKOopTHKOuJaMu. [Ipy MOBTOPHBIX BU3UTAX K Bpady HEOOXOJMMO MPOBOJUTH aK-
TUBHBIN paccnpoc O0JBHOTO C LENbI0 OIICHKHU TUHAMUKHU CUHApoMa PeliHo, ycuneHus
MIPOSIBJIICHUN MTUIIIEBOHOTO peIroKca, OBIIIKH, apUTMHH cepama u ap. [Ipu ocMmoT-
pe manueHTa cieAyeT oOpallaTh BHUMaHHME Ha PacHpOCTPAHEHHOCTh M BBIPAKEH-
HOCTb YIUIOTHEHHS KOXH, 0a3aJIbHOM KpENmUTalMy JIETKUX, HAa MOBBIINICHUE apTepu-
QIBHOTO JABJICHUS, HATUYHS TUTHTAIBHBIX 3B M OTEKOB. Y OOJBHBIX, MPUHUMAIO-
mux BapdapuH, CIeIyeT KOHTPOJHWPOBATh MPOTPOMOMHOBBIA HHACKC U MEXKIyHa-
pPOJIHOE HOPMAJIM30BaHHOE OTHOIICHHE, a MPU JeUeHUH UKIO(OochaHOM - UCCIe0-
BaTh OOIIE aHAJIU3bI KPOBU U Mo4H 1 pa3 B 1-3 Mecsa.

baszucHeie npenapartsl 1enecoodpa3sHo MeHaTh 1 pa3 B 2-3 rona. CBoeBpeMeH-
HO CIIEyeT Ha3HayaThb U KOHTPOJIUPOBATh KypCHI JICUEHUSI COCYAMCTBIMU IpEraparTa-
MU B COYETAaHUHU C Ae3arperaHtaMu. B mimaHoBom mopsake 1 pa3 B rog mpoBoAsTCA
cTaimoHapHoe (yriayOjeHHoe) 0oOcieI0BaHHE U JICYEHHE B YCJIOBHUSX PEBMATOJIOTH-
YECKOT'O OTIETICHUS.

Jlyisa mutaHoBoro npoBeneHus: ¢puznodanpHeoneueHus, maccaxa, JIOK moxHo
PEKOMEH0BATh JHEBHOW CTAIlMOHAP.

BosibHBIM C CHCTEMHBIMHU BapUAHTAMU CKJIEPOJEPMUHU CIIEIYET PEUIUTH BOIIPOC
0 BO3MOXHOCTH OpPTaHH3aIlMU IKOJLHOTO 00y4YeHus: Ha 1oMy. Bo BpeMst mocernieHus
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IIKOJIBI 3aIlpeIatoT 3aHATHs (U3KYIbTYpoil B 00miei rpynmne. Heo6xoaumbl 3aHsATHS
JIOK.

Perynsapuble 3aHATHA JIe4eOHOM (U3KYIBTYPOH OKa3bIBAIOT OOIIECYKPEIUISAIO-
1iee BO3ACHUCTBHE, MTOMOTAIOT COXPAHUTh MOJBUKHOCTh CYCTaBOB M 3JIACTUYHOCTD
KOMH, 3aMETHO YJIYYIIAIOT KpOBOTOK. OOIIMeE yIpa)kHEHUs, TaKUEe KaK IJIaBaHHe, €3-
Jla Ha BEJOCUIIE/E, NIEMINE IPOTYJIKHU MMO3BOJSAIOT YIYUIIUTh OOLIEe CaMOYyBCTBUE U
paboTtocnoco6HOCTh. CriennaabHbIe YIPaXXHEHHsI OJarOTBOPHO BIMSIIOT Ha CYCTaBBI
U KoXy. X cienyeT BBINOMHATH IBaXAbl B IEHb. 3aHUMAThCSI TAMHACTUKONW MOKHO
CaMOCTOSITENIbHO, C MMOMOIIBI0 METOIUCTA IO JIeUeOHOM (PU3KYIBTYPE UM KOTO-TO U3
YJIEHOB ceMbH. PeOeHKy cienyeT Ha3HauUuTh TPYAOTEPAIHIO.

Jljisa mpeaoTBpallleHusl HapacTaHus COCYJTUCTBIX PACCTPOMCTB OOJIBHBIM PEKO-
MEHAYIOT UCKJIIOUEHHE BCEX BO3MOXHBIX (DaKTOPOB, MPUBOASIIUX K Ba3ocnazmMy, U3-
OeraTh NepeoxJakIeHUsI 1 KOHTAKTOB C XOJIOAHON BOJIOM, BKIIOYAsl XOJIOIHOE MUTHE;
MECTHOTO BO3JICHCTBHS BUOpAIIMK U 1O BO3MOXHOCTH CTPECCOBBIX CUTYallWi, a Tak-
Ke TMpHeMa JIEKapCTB, BBI3BIBAIONIMX BA30CICTHUECKHUE PEAKIIMH WM TOBBIIICHUE
BA3KOCTH KpOBH. [[JI1 yMEHBIIIEHUS YacTOTHl M WHTECHCHBHOCTH TMPHUCTYIOB Ba30-
cria3Ma PeKOMEHIyeTCs HOIICHHE TEIUION OJIeXk/IbI, B TOM YHCIIE COXPAHSIONIETO TeTl-
JI0O HUXKHETO Oelbs, TOJOBHBIX YOOPOB, IEPCTSIHBIX HOCKOB U BapeKek (BMECTO mep-
YaTOK); HECKOJIBKO TOHKHX CJIOEB OJICXK/IbI JIyUllle 3aIlUIAI0T OT X0JI0/a, YeM OINH
TOJICTBIA. BOTBHBIM PEKOMEHAYIOT HOCUTH CBOOOIHYIO 00YBb, KOTOpasi HE CIaBIUBa-
€T KPOBEHOCHBIE COCYJIbl U IMO3BOJISIET HA/leBAaTh TEIJIble HOCKU. TeIulblii KIMMaT B
1esoM Oosiee OiaronpusTeH i O0JIbHBIX cKiepoaepmueii. Heo6xomumMo npuHUMaTh
MECTHBIE€ BaHHBI C IIOCTENIEHHO BO3PACTAIOLIUM IPaIUEHTOM TEMIIEpaTyphbl, U30eraTh
KOHTAaKTa C CHWJIbHO JEHCTBYIOIIMMHU MOIOUIMMH CPEJICTBAMHU U APYTMMU XUMHUKaTa-
MU, KOTOpBIE€ pa3[Ipa’kaloT KOy, HCIOJb30BaTh CIEUUATbHOE MBUIO U KPEMBI JUIs
OpEeJOXpaHEHNUsl KOXKU. BOJIBHBIM COBETYIOT NPEKpaTUTh KypeHHE, OTKa3aThCs OT
ynotpebnerus kodpe W KohemHCoaepKamux HamUTKOB. HeoOxoammo COKpaTuTh
BpeMs MpeObIBaHUS Ha COJTHIIE.

He cymectByeT aueTsl, KOTOpas H3JIEYMBACT CKJIEPOJECPMHIO, HO OOJBHBIC
JOJDKHBI YIOTPEOISITh COATaHCUPOBAHHYIO THUILY JUIS TOAJEPKaHUS HOPMAaIbHOTO
Beca Tena. Ecam GonpHOMY TPYAHO TIO0TaTh, €My PEKOMEHAYIOT €CTh MEIJICHHO H
THIATENTFHO TIEPEKEBHIBATh MUIIY, 3aMHUBaThb €€ BOJOW WM JPYTOW >KUIKOCTHIO.
HeoOxomumo ynoTpe6msTh MHIY ¢ JOCTaTOUYHBIM COJIEpP:KaHUEM KJIETYaTKU (OBOIIH,
(GpPYKTHI), 4TOOBI YIyUIINTh padOTy KUILIEYHHUKA MU 3anopax. [lunry nydime npuHu-
MaTh HE TPU pa3a, Kak OOBIYHO, a IOHEMHOTY, HO LIECTh pa3 B JI€Hb. JDTO CHOCOO-
CTBYET JIydllleMy €€ IepeBapUBaAHHUIO.

3a0oJieBaHNE PUHOCUT JIE€TAM, U OCOOEHHO MOJAPOCTKAaM, HE TOJBKO (pu3nye-
CKHE CTPAJaHUsl, HO U IICUXOJOTUYECKUI TUCKOM(OPT, MOCKOJIbKY pe3yIbTaTOM IMa-
TOJIOTUYECKOTO ITPOLIECCa MOTYT ObITh JOCTaTOYHO YCTOMYMBBIE AE(PEKTHI BHEIIHETO
00JIMKa, OTpaXkaroIIecss Ha CO3HAHUM PacTyIIero yenoseka. [letu, OonbHbIE CKIepo-
JepMUeH, CTPagaloT HE TOJIBKO OT HAMYMSI KOCMETHUUYECKUX JAe(PEKTOB Ha KOXKE, HO U
OT OrpaHMyYeHUil B MmoBceaHEeBHOM akTUBHOCTH. [etn ¢ CC, mpoTeKkaromum ¢ ObICT-
POIIPOrpecCUpyOMUMU (PYHKIIMOHATBHBIMA HapYLICHUSIMH TPEXKIEe BCErO OMOPHO-
JBUTATEIBHOTO arnmapaTa, J10JDKHBI ObITh IEpPEeBEICHBl HA MHBAIUTHOCTb. DTO BCET/Aa
CBOEOOpa3Hasi ICUXOJIOTHYECKas TpaBMa, U OOJIbHBIM HEOO0XOJMMa MOMOIIb TICHXO-
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jora, ncuxoteparneBTa. PeOeHKy U MOJAPOCTKY ClieayeT 3HaTh BCE O CBOEM 3a0oJieBa-
HUU, TOCKOJIBKY C MIOMOILBIO Bpaya, JOBEPss €My, OHU JTOJ>KHBI HAYYUTHCSA KUTh CO
cBOEH 00JI€3HbI0, a B OyAyIIEM IPABUIBLHO ONIPENEIUTh CBOE TPYAOYCTPOUCTBO.

[lepBuyHas mpoduiIakTUKa 3aKIIOYAETCsl B JUCIAHCEPHOM HAOJIOJCHUM 32
JIETHhMU, YTPOKAEMBIMU 110 CKIIEPOJAECPMUH (HESCHBIE CYCTaBHBIE KaI00bl, BUTUIUIO-
MoJ00HbIE M3MEHEHUS KOXH, CHHIpOM PeitHOo), U ycTpaHeHuu (PakTOpoB pucCKa:
OXJIQXKJICHHUSI, UHCOJISIINM, BaKIIMHAIIMHU, TOJUNPArMa3uu, yrnoTpeOIeHUs HEelepeHo-
CHUMBIX JICKAPCTBEHHBIX MPENAPATOB U MUILEBBIX MPOIYKTOB.

[lear BTOpHYHON MPOQPMIAKTUKA COCTOUT B MPEJOTBPAIIEHUN OOOCTpEHUM
tpurrepabiMu daktopamu (OPU, ummyHm3aius, HeUPOIHIOKPUHHBIE CABUTH TyOep-
TaTHOTO MEPUOJIa, UHCOISALHUS, OXJIKICHUE U JIp.).
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CUCTEMHAS KPACHASI BOTYAHKA V JIETEN

Cucremnas kpacHas Bosiuanka (CKB) — ogHO U3 Hambosee TSKeNbIX U 4acTo
BcTpevaronuxcs 3adboneanuii u3 rpynnsl C3CT, xapakTepusyrolieecs: reHepaIn3o-
BaHHBIM MTOPAXKEHUEM MUKPOLHUPKYJIATOPHOTO Pycia U CUCTEMHOU A€30praHu3auen
COEMHUTEILHON TKaHU C KO)KHBIMH, CYCTaBHBIMHU U BUCLIEPAJIbHBIMA U3MEHEHUSIMMU.
CKB mnpencraBnsier co00l CUCTEMHOE ayTOMMMYHHOE 3a00JieBaHHE C BBICOKHM
HaNpsDKEHUEM U TITyOOKHM M3BpalleHHEeM MMMYHHBIX IPOIECCOB, B OCHOBE KOTOPO-
IO JISKUT TeHETUUECKU OOYCIIOBICHHOE HApyIIEHUE UMMYHHOU PETYJISIUU, Onpe/e-
astoniee o0pa3oBaHUE ayTOAHTUTEN K IIMPOKOMY CIIEKTPY aHTUT€HHBIX KOMIIOHEH-
TOB KJIETOK Y Pa3BUTHE HMMYHHOT'O BOCIIAJICHUS.

CKB otnngaercsst MHOTOOOpa3ueM KIMHUYECKUX MPOSBICHHUM, XPOHHUYECKUM
IIPOTrPECCUPYIOIUM TEYEHHEM U IPHU OTCYTCTBHUH AJEKBATHOI'O JIEYEHHS] MMEET He-
onaronpuatTHbii porHo3. CmeptHocTh pu CKB B 3 pa3za Bellle, yeM B MOMYJISALIHH.

Pannee HazHauyeHHE MMMYHOCYIIPECCHUBHOM TEPANMM IO3BOJISIET 3HAYUTEIBHO
YIY4YIIUTh MPOTHO3 3a00JI€BaHMs, B CBSI3U C YeM IMpHOOpeTaeT OOJIbIIOE 3HAYCHUE
cBoeBpeMeHHas nquarnoctuka CKB, uTo He Bcerna jerko BeInoaHumo. Knunuueckue
nposiBienusi CKB oueHp pa3HooOpa3Hbl, MHOTOJMKH, M MOPOW Jake BpayaM-
crnenuaiicTam ObIBAaeT TPYIHO Cpa3y YCTaHOBUTH NMPAaBUIIBHBIA AMArHO3, OCOOEHHO
Ha paHHMUX 3Tanax, KOrja MPU3HAKU CUCTEMHOCTH 3a00J€BaHUS MOTYT €€ OTCYT-
ctBoBaTh, U CKB BBICTymaeT «1moJi Mackoil» cambIX pa3IW4YHBIX 3a00J€BaHui. 3a Mo-
CJIETHUE JIECATUIIETHS 3HAUUTEIBHO YTIyOMINCh NPEACTaBIECHUS 00 STHOJOTUYECKUX
(akTOopax M MaTOreHEeTUYECKUX MexaHu3Mmax pa3Butus u teueHuss CKB, onnHako 1o
HACTOSIIIIETO BPEMEHU OCTAeTCS MHOIO HE BBIACHEHHBIX BOIPOCOB, YTO HEPEIKO
OTrpaHNUYMBACT JUATHOCTUYECKUE U TEPAIIEBTUYECKUE BO3ZMOXKHOCTH.

B mocnennue necsatuiieTuss NpeACTaBlIEHbl yOEIUTENbHBIE JAHHBIE O CyIle-
CTBEHHOM IIOBBIIIEHUHM YpOBHA pacnpoctpaHeHHocTn CKB. PacnpocTtpaneHHOCTH
ATOM MATOJIOTMH B Pa3JIMYHBIX CTPaHax JOBOJIbHO BapuabenpHa oT 4 10 250 ciydaes
Ha 100 teic. Hacenenus. K mpumepy, B BenukoOputanuu CKB BcTpeuaetcs ¢ yacro-
toit 12,5 cimyuaeB Ha 100 Thic. Hacenenus, B [1IBeunn u CIIA — 39 u 40 ciydaeB Ha
100 TpIC. HaceneHUss COOTBETCTBEHHO. TakOW HMIMPOKHMM IHANA30H B 3HAYMTEIBHON
CTENEHU OOYCIOBJIEH PacoBbIMH M 3THHYECKUMH paznnuusamu. CKB 3HaunTenbHO
qauie BCTPEYAECTCS Y MPEACTABUTENICH HEIPOUIHOM PACHI, JIATHHOAMEPUKAHIIEB, KH-
TalIeB U aMEpUKaHCKUX HHJeHIeB. B cpennem y 17-25% OGonbHBIX 1e€010T 3a0051€e-
BaHMsI OTMEYAETCS B TEUEHHUE TMEPBBIX ABYX JECATHICTUN >KU3HU, OCOOEHHO B MO/I-
pocTtkoBoM Bo3pacte. Hactota CKB cpenu nereli B mocieaHee BpeMsl yBEIUYWIACH U
KoJiebercs ot 2,5 1o 16% 3abos1eBaeMOCTH B3POCIBIX.

ITo nanubiM J.A.Mills (1994), wactota CKB y gereit 1o 15 ner cocrammiser
1:100 tpic. yenoBek. 3aboeBaHUE KpaiiHE PEKO pPa3BUBACTCS Y JONIKOJILHUKOB, TEM
HE MEHee, OTMEUYEHbI €AMHUYHBIE Cly4yau ero Ae0rTa B paHHeM BospacTe. [logbem
3abosieBaeMocTH HaunHaeTcs ¢ 9-11 jer, a nuk npuxoauTcs Ha Bo3pact 12-16 ner. B
MOCJIEAHUE TOJbI OTYETIIMBO MPOCICKUBACTCA TEHICHIMS K CMEIIEHUI0 Hayana 0o-
JIe3HU Ha Bce 0oJiee paHHUM JIETCKHU BO3PACT.

Bboneror CKB npenMyiiecTBEHHO 1€BOYKH, COOTHOILIEHUE MEXAY JEBOUKAMHU U
MaJbYMKaMU cpeu OOJIbHBIX B Bo3pacte 10 15 met coctammuset 4,5:1. XKenmnunast 60-
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nerot vame MyxuuH B 8-10 pa3. CKB TpaguiinoHHO cuuTaioT O0JE3HBIO IEBYIIEK U
MOJIOJIBIX KEHIIUMH AeTOpoaHOoro Bo3pacta. [lo nureparypueim nanasiM CKB B mpe-
nyoepratHoM niepuoae (no 10-11 net) Haunnaerca mumb y 10-15% nanuentok. Y
oonpmmHcTBa ne0r0T CKB oTMeuaetcst B Bo3pacte 12-14 jeT, korja AeBOYKH BCTY-
MAalT B MEPUOJ MOJOBOTO CO3PEBAHMUS, IPUUEM Y TMOJABISAIONIET0 OOJBIIMHCTBA U3
Hux (80%) CKB nHaumnaertcs euie 10 HACTYyIUIEHUs MeHapxe u quib y 18% cpazy
MIOCJIE ATOTO.

Otnonorus CKB 10 HacTosmero BpeMeHu octaercsl HessicHoM. Kak m MHorue
npyrue peBMmaruudeckue Oosesnn, CKB cumraror 3aboneBanveM ¢ MynbTH(HAKTOPH-
aJIbHBIM THIIOM HaclIeJJOBaHMsI, MPEAPACIOI0KEHHOCTh K KOTOpoMy (hopmupyercs ¢
y4acTHUEM T'€HETUYECKOT0 KOMIIOHEHTA U CPEJOBBIX (PAKTOPOB.

O poJsn HacIeACTBEHHOCTH CBHUIETENLCTBYIOT BbhicoKas yactora CKB, C3CT u
APYTUX PpEeBMAaTUYECKUX 3a00JIeBaHMN Cpelu POJCTBEHHHKOB OoybHBIX. YacToTa
peBMaTHU3Ma U PEBMATOUHOTO apTpUTA B CeMbsX nerei, 0onbHbIXx CKB, npeBsimiaer
MONYJSIUOHHYIO B 2-5 pa3, a pacnpoctpaneHHOcTs CKB cpenu Onmxaillux u 1aib-
HUX POJCTBEHHUKOB MPEBBIIIAET NOMYISUOHHYIO YaCTOTY B COTHH pa3 U CHUXKAETCS
1o Mepe yMeHbleHus ctenenu poactsa (Epmakosa T.M., 1989).

Y pOACTBEHHMKOB NEPBOM cTeneHu pojacrBa nanueHToB ¢ CKB mpu otcyt-
CTBUU KaKHX-THOO KIMHUYECKMX CUMITOMOB 3a00JIEBaHUSI OOBIYHO BBISIBIISIIOT aHTH-
HyKJ€apHble W JUMQPOIUTOTOKCHYECKHE AaHTHUTENa, THIepraMMario0yJInHEMHUIO,
JIO’KHOIIOJIOKUTENIBHYIO peakuuio BaccepmaHa U 1pyrue MMMYHOJOTUYECKHE Hapy-
LICHUS.

[ToaTBepKIeHNEM Hanu4Ms TeHeTHYecKor npenpacnosnoxesHoctd k CKB siB-
JsieTCsl U TOT (akT, 4TO MOKa3aTeslb KOHKOPAAHTHOCTU CPEIM MOHO3UTOTHBIX OJIM3-
HEI0B IPEBBIIIAECT aHAJIOTUYHBIN CPEIN AU3UTOTHBIX OJn3HENoB B 50 pas, mpuyem y
MOHO3UTOTHBIX OJIN3HELIOB, UJIEHTUYHBIX IO F€HOTUITY, COBMAJAI0T TaKue IoKa3aTe-
JIM, KaK BO3pacT Havaja 3a00JIeBaHUs, €r0 KIMHUYECKUE MPOSIBICHUS U XapaKTep Te-
YEeHMsI, a TAKXKe 00IIMe MMMYHOJIOTHYECKHE HAPYIICHHUS.

HopMmanbpHbIii UMMYHHBIN OTBET M (POPMUPOBAHNE TEHETUYECKU JECTCPMHUHH-
POBAHHOM MPEAPACTIONOKEHHOCTH K PA3BUTUIO PEBMATHUECKUX OOJIe3HEN orpenens-
eTcsd reHaMmH TJiaBHOro komiuiekca rucrtocoBMmectumocTu (I'KID), komupyrommmu
AKcHIpeccuto aHTUreHoB cuctembl HLA denoBeka. Mexanusm cBsizu HLA ¢ temu unu
MHBIMH 3200JI€BaHUSIMU MOKET OBITh MPECTABIICH KaK PE3yJIbTaT CUEIICHUS MEXTY
reHamu HLA-D peruona u ajiensimMu reHOB UMMYHHOTO oTBeTa (Ir-reHoB) U MMMy-
HOCYTIpecCUpYOIuX reHoB (Is-reHoB).

JInsi ayTOMMMYHHBIX 3a00JI€BaHUN YCTAHOBJIEHA ACCOLMALUS C HOCUTEISIMU
onpeneneHubix ramiotunoB HLA kiacca II unu monexkynamu KT knacca III. B no-
CJIEIHUE TOJIbl OTMEUEH (PaKT HAKOIJIEHUSI B TeHO(MOH/IE MOMYJISIIIUN €BPOIIEOUTHOM
pacel «ayroummyHHoro rartotuna»y HLA-ALl, HLA-B8, HLA-DR3, mis koToporo
YCTAHOBJICHA TOJIOKUTEIbHAsI aCCOLMALMA C BBICOKOM AaKTUBHOCTBIO T-XEnmepos,
€CTECTBEHHBIX KMWJIEPOB U (haronuToB. HocuTenbCTBO JaHHOTO TarjioTUIa HaOIo-
JaeTcs MpU HECKOJIbKMX ayTOMMMYHHBIX 3a0oseBaHusx, B ToM uucie u npu CKB.
Kpome Toro, ormeuena accormarusi CKB ¢ HLA-DR2, HLA-DR3, HLA-DQw1 u
HLA-DQw?2.
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[IpakTryecku Bce MAIMEHTHI ¢ TOMHBIM JAeguiutom C,-KOMIUIEMEHTa CTpajia-
10T CKB wnu 6:1M3kuMu ayTOMUMMYHHBIMU 3a00iieBanusiMu. [Ipumepno y 75% nun ¢
roMO3UroTHEIM Co-eUuIMToM 00HAPYKUBAIOT BOJTYAHOYHOIIOAOOHBIN CUHAPOM HIIH
JIpyrue ayTouMMYyHHBIE 3a00JI€BaHMUS.

[IpennonararoT, 4TO MOBBILMICHHBIM PUCK AyTOMMMYHHOW IMATOJOTUH y MalU-
€HTOB C Ae(UIMTOM KOMIIOHEHTOB KOMILJIEMEHTA CBSI3aH C HapylUICHUEM KIUpeHca
MMMYHHBIX KOMIUIEKCOB. OOCykJaeTcs 3HAYEHUE T'€HETHYECKOro MoiumopduzmMa
IIMTOKMHOB B PAa3BUTUU ayTOMMMYHHBIX OoJie3HEel. B dacTHOCTH, OTMEYEHO, 4TO C
passuteM CKB accomuupytorcst Hekotopsie amienun @HO-o u monmumopdusm rexa
®HO-a, a Taxke momumopdusm MJI-1 reros. OTmedeno, uto y manueHToB ¢ CKB
qarie, 4eM B OomyJsiiuu, oTMedaercs |gA-gedumur.

O BO3MOXHOW PO XPOHUUYECKOW MEPCUCTUPYIONICH BUPYCHON MHGMEKIINHN B
pazsutu CKB cBuaeTenbCTBYeT LENbld psif (pakToB: OOHAPYKEHHE MOBBIIEHHBIX
tutpoB  aHturen k PHK- (kopw, kpacHyxa, mnaparpunm, maporut) u JIHK-
coziepKaluM (IIMTOMETaIOBUPYC, BUPYC MPOCTOro repreca, Bupyc Dmirerina-bapp,
MapBOBUPYCHI U JIp.) BUpyCaM; HaJIU4He MapaMUKCOBUPYCHBIX ITUTOILIA3MATUYECKUX
BKJIIOUCHUI B SHJAOTEIMAIBHBIX KJETKAaX; OMNpeaeNieHue BKIo4YeHu tumna C-
OHKOpPHaBHUpYyca B OMOINTaTaX MOYEK U KOXKHU; OOHapyXKeHUE TUMPOIUTOTOKCHYECKUX
aHTUTEN U aHTUTeN K BUpycHOUM nBycnupanbHoii PHK y 6onbabix CKB u ux poa-
CTBEHHHKOB.

CornacHO BHUPYCHO-T€HETHMYECKOW KOHIEenuuu Bo3HMKHOBeHHE CKB moxer
OBITH CBSI3aHO C XPOHUYECKOW BUPYCHOW MH(]EKIMEn, IepeiaBaeMoil 1Mo BEPTUKAIIH,
U C KOMIUIEKCOM TE€HETHMYECKH OO0YCIOBICHHBIX KOHCTUTYIIMOHAIBHBIX OCOOEHHO-
CTEH, KOTOPBIE «PEaATU3YIOTCS» B 3a00JI€BaHUE O/ BIUSHUEM ITyCKOBBIX UMMYHOJIO-
TMYECKUX U TOPMOHAJIBHBIX MEXaHU3MOB.

Cpenu (hakTOpOB BHEIIHEW Cpejbl MEPBOCTEIIEHHOE 3HAYCHUE UMEET MHCOJIS-
11, BO3JEHCTBUE KOTOPOM YacTO MPOBOLMPYET HA4AJI0 U MOCIEAYoIHe odocTpe-
Hug CKB. YOO ctuMynupyeT anonTo3 KJIETOK KOXH, YTO MPUBOAUT K IMOSIBIICHUIO
BHYTPHUKJIETOUHBIX aHTUTE€HOB Ha MEMOpAHE KJIETOK.

[Ipeobmaganue nanuentoB ¢ CKB cpenu skeHIIMH, HaJM4YKe 4YacThIX 000CTpe-
HUll 00JIe3HN BO BpeMsi OEPEMEHHOCTH U TOCJE POJOB, MPU MPUEME TOPMOHATBHBIX
KOHTPALECNTUBOB, NIPU JICYEHUH TOHAAOTPOMHBIMA TOPMOHAMHU CBUIETEIBCTBYIOT O
pPOJIM TOPMOHANBHBIX (haKTOPOB B BO3HWKHOBeHWU W pasputuu CKB, B wactHOCTH-
MOJIOBBIX CTEPOUIOB, MPUHUMAIOLIMX YYAaCTHE B PA3BUTUH HAPYUIEHUU PETYJIALUU
MMMYHHBIX PEAKIIUH.

VY cTaHOBJIEHO, UTO 3CTPOTEHbI CIIOCOOCTBYIOT MMMYHOJIOTMUECKOU THIeppeaK-
TUBHOCTH 3a CUET MOJUKIOHAJIBbHON aKTUBAllMU B-KIIETOK M MOBBIIIEHUS CUHTE3a aH-
TUTEJI, @ AHAPOTEHBI B LIEJIOM OKAa3bIBAIOT CYNPECCUBHOE JIEUCTBUE HA UMMYHHUTET,
BbI3bIBAsI MHBOJIIOIMIO BUJIOYKOBOM >KeJe3bl, CHUXkKasi 00pa30oBaHUE aHTUTEN U MOAaB-
75 KJI€TouHble peakiuuu. MiMeroTcs ganHeie o ToM, yto st nauueHToB ¢ CKB, kak
MY»XCKOI'0, TaK U dKEHCKOIO I0JI1a, XapAKTEPHbI MTOBBIIICHHBI YPOBEHb 3CTPOT€HOB U
CHWKCHHBIM YPOBEHBb aHAPOTEHOB B KPOBU, MPUUMHON KOTOPBIX MOXET OBITH Hapy-
[ICHHE UX METaboIn3Ma.

[Tarorene3 CKB cnoxeH n HemocTtaTouHO u3ydeH. B Hacrosmee Bpemsa CKB
CUHMTaeTCsl HanboJee SPKUM MPEJCTABUTEIIEM ayTOUMMYHHBIX O0JIe3HeH, B maToreHe-
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3€ KOTOPBIX OCHOBHYIO POJIb OTBOAAT HAPYLIEHUIO TYMOPAJIBHOTO U KIIETOYHOI'O UM-
MYHHUTETa C MOTEeped MMMYHOJOTMYECKON TOJEPAHTHOCTU K COOCTBEHHBIM HMMY-
HornoOynuHaMm. CuuTaercs, 4To ayrTouMMyHHbIe HapylieHus npu CKB o0OycioBieHsl
IBYMsI B3aMMOCBSI3aHHBIMHU  [POLIECCaMH: IOJMKJIOHAJIBHOW akThuBauuend B-
JTUMQOIMTOB U aHTUTeHCIenrbruyecko T-3aBUCHMON CTUMYJISIITUEN CUHTE3a ayTo-
AHTUTEN.

VYBenuuenue koianuectBa B-kierok y 0onsHbIXx CKB koppenupyet ¢ Hannuuem
rUIepraMmarioOyInHEMIH; KPOME TOTO, BBISBISETCS aHTUIeHCHeuQpuieckas npo-
mudepanrs Wik BPOXKICHHBIM Ne(eKT OMpEeeNeHHbIX UX MOATHUIIOB, CUHTE3UPYIO-
X opraHoHecnenudpuieckue ayroantutena. OOHAPYKEHbI TaKKe pazHOOOpa3HbIC
Ae(peKThl UMMYHOPETYISTOPHBIX cyOnonmyssiuil T-muM@pOIMTOB, KOTOPbIE IPUBOISAT
K HapYIIEHUIO UX CYNMPECCUBHON aKTUBHOCTH U CIIOCOOCTBYIOT B-KiieTouHO# rumep-
AKTUBHOCTH.

VYcraHoBieHo Takke, uTo B ocHoBe narorene3a CKB mosker nexats npeobina-
nanue Th2-Tuma IMMYHHOTO OTBETa, IPU KOTOPOM cHrbKaeTcs cuute3 UJI-2, Ud-y u
noBbimaerca copepxanune MJI-4, NI-6, NJI-10, ctTumynupyromux CUHTE3 aHTUTEN.
@yH/IaMEHTAJIbHBIM HapyIlIEHHEM B UMMYHHOU cucteme y OonbHbIX CKB siBnsiercs
nedeKT arnonTos3a.

AyTOaHTHTENIAa MOTYT PEAarupoOBaTh C YPE3BBIYANHO IIMPOKUM CIIEKTPOM aHTH-
I€HOB — KOMIIOHEHTaMU f]Ipa, UTOIIa3Mbl 1 MEMOpPAH KJIETOK, OEJIKaMU CHIBOPOTKU
u 1p. CoeIMHSASACh C aHTUT€HAMU, OHU 00pa3yl0T UMMYHHbIE€ KOMILIEKCHI.

Hupkynupyrolue UMMYHHbIE KOMIUIEKCHI OTKJIAJbIBAIOTCS B CYO3HIOTENU-
aJIbHOM cJioe 0a3aqbHOM MeMOpaHbl COCYIOB Pa3iMYHbIX OpraHoB. OTIOXKHUBIIHECS
WM JIOKJIbHO C(OPMUPOBABIIMECS B TKAHAX HMMMYHHBIE KOMILJIEKCHI BBI3BIBAIOT
BOCHAIMTENILHYIO PEAKIINI0, AKTUBUPYSI KOMIUIEMEHT, MUTPAIUI0 HEUTPOPHUIIOB, BbI-
CBOOOK1asi KHHUHBI, IPOCTATJIAHIUHBI U JIP.

Kaununveckue nposisiienusi CKB

CKB y nereil B nenoMm otianyaercsi 6ojiee OCTPhIM HadajJoM M TeueHueM 0o-
Je3Hu ¢ Oosiee paHHEW U OypHOW reHepanuzanueil U MeHee OJaronpUsTHBIM HCXO-
JIOM, YeM Y B3pOCIbIX marueHToB. [IpeamnonararoT, 4To MojJoBble U BO3pacTHBIC pa3-
YU KIIMHUYECKUX U ceposorndeckux npossieHnit CKB o0ycioBiieHbl reHeTnue-
CKUMH MapKepaMi, MOJIOBBIMU TOPMOHAMU U BO3PACTHOW WHBOIIOIMEH UMMYHHOM
cuctembl. J[ig ocTporo mepuoga 0ojie3HH XapakTepHbl cyOdeOpunbHas uinu ¢eo-
pUIbHAs TUXOpaJKa HEMPABUILHOTO TUIIA, MIOXY/IaHUE, BBINAJIEHUE BOJIOC, CIa00CTh,
ObICTpast yTOMIISIEMOCTh, HEIOMOTAaHUE U JIP.

Kimanueckas xaptuHa CKB upe3BpluaiiHO moauMop(Ha U CKIIAIbIBAETCS U3
MHO’KECTBa CHHIPOMOB U CUMIITOMOB B CAMbBIX PA3JIUYHBIX UX COUECTAHUSX.

VY nereii 3a00ieBaHNE HAYMHACTCS C OOIIETO HEIOMOTAHUs, TIOTEPH aIIETHTA,
OBICTPON YTOMJIIEMOCTH, JIMXOPAIKW, HapacTaromei obmeit cmadboctu. [JoBomabHO
OBICTPO pa3BUBAETCs TUCTPOdus, 00IIee UCTOIICHNE, TOPaKEHNE CYCTaBOB, Ha0IIO-
naetcst 00J1b B MBIIIIAX, KOXKHAs Chilb. IHOTIa epBBIMU MPOSBICHUSAMHU 32001€Ba-
HUS MOTYT OBITh IOPAXKEHUS NMOYEK, HEBPOJIOTMUECKUE U3MEHEHUS, CHMIITOMBI TPOM-
OOLIMTONIEHUYECKONU MYyPITyphl, TEMOJUTUUECKON aHeMuu, cuHJIpoM PeitHo. Cucrtem-
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Hasl KpacHasl BOJYaHKA MOYKET BO3HUKHYTh y peOeHKa BHE3aHO, OCTPO, 0e3 KaKHX-
100 MPEABECTHUKOB, COITPOBOXKIASICH MOBBIIIEHUEM Temmnepatypbl Tena 10 40-41°C.
XapakTepHO KPaTKOBPEMEHHOE IMOBBIIICHHE TEMIIEPATYphl TeJla B TEYEHUE CYTOK (Ha
HECKOJILKO 4YacoB) M 3aTeM CHHXeEHHE ee N0 cyOodeOpunbHOU. Pexe 3abosieBaHue
HaynMHaeTcs ¢ cyO(eOpusIbHON TeMIIepaTyphl, 3aTEM OHA MOBBIMIACTCS, MPUOOpETAET
BOJIHOOOpa3HbI Xapakrep. OAHOBPEMEHHO B MPOIIECC BOBJICKAIOTCS KOXKa U CIIU3U-
CTbI€ 000JIOUYKH.

[TopaskeHne KOXM W CIM3UCTBIX 000JI0UYeK HAOIIOMAETCS Yy TOMABJISIFOIIETO
OonpHCTBA 60TBHBIX (97%). PasHoobOpasue koxxnoro cuuapoma npu CKB nHepen-
KO 3aCTaBIlIIeT MPOBOJUTH TINATEIBHBIN JepMaTojiorudeckuii auddepeHnanbHbIi
muarao3. OrnuuutenbHor yeptoii CKB sBisieTcs GoTOUYyBCTBUTEIHLHOCTH MAIlUEH-
TOB. I3MeHEeHUsT Ha KOKE HEPEAKO MPOSBIISIIOTCS WM YCUIIMBAIOTCS TTOCIE TIpeObIBa-
HUS Ha coJiHle wid aeyeHus Y ©O.

Xapakrepubie 151 CKB spuTemaTo3Hble BBHICHIIAHUS HA JIMIIE B 00JIACTH CKY-
JIOBBIX AYT U Ji0a — BoJlYaHOYHAas «0abouka» — oTMeuaroTcs npuMmepHo B 80% ciyda-
€B, @ B HAaYaJIbHOM Tiepuojie — b y 40% OOJIbHBIX.

Bonuanouynast «0aboukay MOXET ObITh MPEACTABICHA PAa3IMYHBIMU BapUaHTA-
MU — OT JIETKUX BACKYJUTHBIX OYaroB /10 HauOoJiee BBIPAKEHHOM, MPOSBISIOICHCS
TUTIEPEMUEH KOXXM C YE€TKO OYEPUCHHBIMHM TpaHUIlaMU, UHOUIbTpanuei, Qoyuky-
JISIPHBIM TUIIEPKEPATO30M C TMOCieayrlieil pyomnosoit arpodueit. s «6abouku» B
BUJIE APUTEMBI XapaKTEPHbI CTOMKHE SPUTEMATO3HO-OTEUHBIE MSATHA C HEPE3KUM
bomnmukyIspHBIM THIIEpKepaTo3oM. MHorga «6abouka» mpencTaBisieT co0oil spkoe
POKHUCTOE BOCHaJeHUE C MHPUIbTPAIMEH, TUIIepeMUue, MEJIKUMU HEKPO3aMH, I0-
KPBITBIMA KOPOUKAMU, U OTEKOM JIUIIA.

OpuTeMaTo3HbIE BBICHIMAHUS MOTYT pacrojiaratbCsi B BUAE OTIEIBHBIX 3Jie-
MEHTOB MNPEUMYIIECTBEHHO HA CKYJIOBBIX Oyrax, U3pEAKa BCTPEUAETCS MOPAKEHUE
KOXHU HUYKHETO BE€Ka WIH JaXe NEePUOPOUTAIIBHOE PACIIONIOKEHUE SPUTEMBL. ITO MO-
KET ObITh OIIMOOYHO PACIICHEHO KaK CUMIITOM «IE€PMAaTOMHUO3ZUTHBIX OYKOB». MHO-
I71a MOXET MOopa)xaThCsi 00JaCTh CBOOOJHOTO Kpasi YIIHOM PAKOBUHBI U €€ MOYKHU.

BackynutHast «0aboukay, XapakTepU3YIOIIAsCs HECTOMKUM pPa3iIUThIM IIO-
KPaCHEHUEM C [IMAaHOTUYHBIM OTTEHKOM, pacliojaraercs B CpeIHEH 30HeE JIMla U yCH-
JIMBAETCSl TMPU BOJHEHUM, BO3JCHUCTBUM HWHCOJISIIUM, HEKOTOPBIX KOCMETHUYECKHUX
CPENCTB U Jp.

OpuTeMaTo3Hble KOXKHBIE BBICHIIIAHUS Yallle PACIoJiaraloTcs Ha JIMIEe, HO MO-
I'YT JIOKAJIM30BaThCS M HA OTKPBITHIX YACTAX Tejla: B 00JIaCTU BEpXHEH TPETH TPYIU U
CHUHBI (1O THUITY «JIEKOJIBTE»), PEKe HaJl KPYMHBIMU CyCTaBaMU — JIOKTEBBIMU U KO-
JI€HHBIMH.

VY nerelt crapiiero Bo3pacTta MOTYT MOSBIATHCS AUCKOUIHBIE DPUTEMATO3HBIC
ouaru ¢ rurnepeMuen, nHpuiIbTpanue, GoITUKYISIPHBIM TUIEPKEPATO30M U TMOCIE-
IyIoIIer pyOI1oBoii arpodueit, 4To XapakTEPHO JJIs IEPBUIHO-XPOHUUYECKOTO TeUe-
nusa CKB.

B octpom nepuoze 6osie3HU y ATl HEPEIKO UMEET MECTO MOopakeHHue Kpac-
HOM KaliMbl TYO0 (Jare HIKHEN) — JIFOMYC-XEHINT: OT MOAYEPKHYTOTO SIPKO-KPacHOTO
00o/1Ka Mo ee Kparo J0 OTEYHOCTH U TUIEepeMUuu ¢ (HOpMUPOBAHUEM TPEUIUHOK, 3PO-
3 U I3BOYCK U TIOCITEAYIONINM pa3BUTHEM PYOII0BOI aTpoduu.
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Hapsiny co cnenmmduiecknmu sputeMaTo3HbiMu deMeHTamu y 6oapHbix CKB
4acTO HAOMIOAAIOTCS Pa3IMYHbIE COCYAUCThIC U3MEHEHUS: TEJICaHTUIKTA3UU; KaIlnJl-
JSIPUT, B BUJE OTEUHON APUTEMBI C TEICAHTMOAKTA3USIMU U aTpodueil Ha moayiiey-
Kax MaJIbLIEB JIAJOHEW U MOJOIIBEHHON MTOBEPXHOCTU CTOI; CETYATOE JIMBEAO HA KO-
K€ HIDKHUX, PEXKE — BEPXHUX KOHEUHOCTEW M TyjoBuIla. Kak ciencTBue BacKynuTa
y nereir ¢ CKB Hepenko HaOmogaoTcs nerexuaibHble U MypIypo3Hbie reMopparu-
YECKHE BBICHINIAHUS, OOBIYHO PACIIOIATAIONINECS CHMMETPUYHO Ha KOXKE AUCTAIBHBIX
OTJIEJIOB KOHEYHOCTEH, Yallle HUKHUX.

Hecnenndudaeckue KoxKHBbIE BBICHITIAHUS, 0COOEHHO Ha ()OHE BHICOKOW aKTUB-
HOCTH 00JIe3HH, HAOTIOAAIOTCS JOBOJIBHO YAaCTO U MOTYT OBITh MPEACTABICHBI BCEMU
OCHOBHBIMH MOP(}OJIOTMUYECKUMH BUIAMH KOXHBIX 3JEMEHTOB — OT ISTHHUCTO-
namyJse3Hsix 10 Oymie3nbix. Yem octpee nporekaer CKB, Tem paznooOpasHee u BbI-
pasuTeNbHEE €€ IepMaToIOrHueckas CUMIITOMAaTHKa. BhIChanuss MOTyT OBITh OJIHO-
00pa3HbIMU Ha MPOTSHKEHUH OOJNE3HU WM U3MEHSTHCS MPHU MOCIEAYIOMMNX PeluIu-
Bax. BrpichimaHus yaie pacnoJiaraloTcsi CUMMETPUYHO, XapaKTEPU3YIOTCS HEOOJb-
1I0M MTyOMHON MOpaXeHUsI U HE OCTABIISAIOT MOcje ce0st TpyObIX M3MEHEHU .

[Tpu BBICOKON aKTHMBHOCTH IpOLIECCA Yy MALMEHTOB HEPEIKO YIMOPHO peLU]Iv-
BUPYIOT YPTUKAPONIOJOOHbBIE BBICBHIIIAHUS, PE3UCTEHTHBIE K TPAJAULIMOHHON MPOTUBO-
aJUIEpTUYECKOd Tepanuu, OOYCIIOBIEHHbIE JEHKOUMTOKIACTUYECKUM BaCKYJIUTOM
MaJbIX BEH KOXHU. B oTiauurie oT 0ObIYHON KpanmMBHUILIBI 3TH BOJABIPH MEJIKHE, pac-
IIOJIAraroTCsl B MECTax, MOJABEPrarolINXCcs JaBJICHNUIO WK TpeHuto. He compoBoxkaa-
10Tcs 3y0oM. OueHb peiKo y JAeTel BCTpeUyaroTCsl BE3UKYJIE3HbIE U OYIIE3HbIE BHICHI-
[IaHUs, HAIMYUE KOTOPBIX CBA3BIBAIOT C MOJHUEHOCHBIM M 3JIOKAYECTBEHHBIM TEUe-
Huem CKB.

VY GonbIIMHCTBA AE€TEN B OCTPOM IEpHOJE 3a00seBaHUs HAOIIOAAETCA KalnJl-
JSIPUT — OTE€YHAs SpUTEMa C TEJICAHTUIKTA3UAMHU U aTpoPueil Ha MOAYIICUKaX Malb-
LEB, Ja/JIOHSAX U MOJOIIBEHHOW MOBEPXHOCTHU CTOII.

[Ipn nnuTeapbHOM TEUEHUM AaKTHBHOTO MpOIEcca OTMEUaloTCs TPOPUUECKHEe
HAPYIICHUS, POSIBISIIOIINECS KCepoJepMuei (CyXoCTh KOXH), JOMKOCTBIO U Aedop-
Mareil HOTTed. AKTHBAIMS MATOJOTHYECKOTO Mpolecca y OOJBIIMHCTBA OONTBHBIX
COTIPOBOXAAETCS MOBBIICHHBIM BbIMaJeHHEM Bosioc. Bomockl Hamo nmOoM mopaxa-
I0TCS B TIEPBYIO OYEPE]Ib, OHU CTAHOBSITCS TYCKJIBIMHU, HCTOHYAIOTCS, JIETKO JIOMAKOT-
C U YCWJIEHHO BBINAJAIOT, YTO MPUBOAMUT K THE3IHOMY WiIH AU(P(Py3HOMY OOJIBICE-
HU1O0. Anonierusa TunuyHbiid npuzHak CKB.

JIns moIoCTpoil KOKHOW BOJTYAHKH XapaKTEpPHbBI MAmyJIOCKBAMO3HBIE U KOJIb-
LIEBUHBIEC BBICHIIIAHUS C TUITONUTMEHTALIMEN U TEIEAHTUIKTA3USIMH B LIEHTPE.

[Topaxkenue camzucteix o6osouek nonoctu pra npu CKB BcTpeuaercsa y 30%
neTed. ITo BBITISIUT KaK BOJYaHOUYHAs SHAHTEMA (3PUTEMATO3HO-CKBAMO3HbBIE TISIT-
Ha C YeTKUMH TPAHUIIAMU U MHOT/AA C SPO3UBHBIM IIEHTPOM, pacroJiararouuecs B 00-
JacTu TBEpAOro Heba) uin adTo3HBIM CTOMATUT ( B BUAE SPO3UBHBIX WIIH SA3BEHHBIX
OYaroB ¢ KEPaTOTHUYECKUM 000KOM U MHTEHCHUBHOM SPUTEMOI).

[TopasxkxeHHe CyCTaBOB SIBJIIETCS OJHUM M3 MEPBBIX KIMHUYECKUX IMPU3HAKOB
CKB y 80% nereii. Ha pa3ubix 3Tamax 00J€3HU CYyCTaBHOM CHHIPOM HaOIIOAaeTcs
NpaKTHUECKH y Bcex OoybHBIX. [lo yacToTe CycTaBHOW CHHAPOM IMPEBOCXOJIUT BCE
octanbHbie nposBieHuss CKB, B ToM 4ucie U KOKHBII.
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OTnMunTenpHbIe YepThl cycTaBHOro cuHapoma npu CKB — murpupyromuii xa-
pakTep, JeTy4ecTb 00JH, OBICTPOE MCUE3HOBEHHE TOCIIe Havasla JICYEHUs TIIOKOKOP-
TUKOCTEPOUIAMU M HECTEPOUJHBIMU IPOTUBOBOCHAIUTEIBHBIMU JIEKAPCTBEHHBIMU
CPEACTBAMH.

Hauboiee yacTo cycTaBHOW CUHJIPOM MPOSIBISETCA apTPAITHSAMU B KPYITHBIX U
MEJIKMX CyCTaBaX KOHEYHOCTEM, Yalle BCETO B KOJEHHBIX, TOJEHOCTONHBIX, JTOKTE-
BbIX U IPOKCUMAJBHBIX MEX(aIaHTOBBIX CYCTaBaX MalblEB KUCTU. XapPaKTEPHO
MHO>KECTBEHHOE M MPEUMYLIECTBEHHO CUMMETPUYHOE MOPAKEHUE CYCTaBOB, B OC-
HOBHOM MPOKCHUMAaJIbHBIX MEX(]allaHTOBbIX, MSCTHO-(aTaHTOBBIX, KOJEHHBIX, rojie-
HOCTOITHBIX.

B HEKOTOpBIX ciydasx pa3BUBAETCs TEHEPAIU30BAHHOE MTOPAKEHUE CYCTABOB C
BOBJICUEHUEM Ta300€IpPEHHBbIX, JIOKTEBbIX, IJICYEBBIX CYCTAaBOB, & TAKXKE MICHHOTO
otaena no3BoHoyHuka. O6 octpoMm nonuaptpure npu CKB cBuAeTenbCTBYIOT MEepu-
apTUKYJIIPHBIE PEaKUWU, OTUYETIMBOE MOBBIINIEHHE MECTHOM Temmneparypsl. OrpaHu-
YeHUE JABMWKEHUI B MOPAXKEHHBIX CYyCTaBaX U MHOI/IA CKYJHBIA BBIIOT B CYCTaBHBIE
MOJIOCTH, YJIEPKUBAIOIIUNCS OOBIYHO HEMpOJOJKUTENbHOE BpeMms. [logocTpeiil u
XPOHUYECKUN TOJUAPTPUTHI XaPAKTEPUIYIOTCS OTHOCUTENIBHO JITUTEIbHBIM, BOJIHO-
00pa3HbIM, HEPEIKO MPOrPECCUPYIOMIMM TEYEHUEM U OTJIMYAIOTCS YMEPEHHBIM IO-
BBIIIIEHUEM MECTHOM TeMIlepaTyphl, O0J€3HEHHOCTBIO U OTPAHUYEHUEM (PYHKIUU IO~
paXEHHBIX CYyCTaBOB, MHOTJA OTMEYAETCS YTPEHHSsI CKOBAaHHOCTb. BoilyaHOUHBIN
apTpPUT IO XapaKTepy TEUYEHUs MOJ00EH PeBMAaTUUECKOMY U HE MPHUBOJIUT K (popmu-
POBAHUIO 3PO3UBHO-ACCTPYKTUBHBIX U3MEHEHUH U CTOMKUX JedhopmMaliiii CycTaBoB U
KOHTPaKTYyp.

[Ipy pPEHTreHOJOTUYECKOM HCCIEAOBAHUN OOHApYXMBAOT ANU(pU3APHBIN
octeornopo3 (I cranusa mo UITeltHOpokepy), peaKO HEKOTOPOE CYKEHHE CYCTaBHBIX
menerd (11 cragust). Koctawsie nectpykuuu (Il cragus) wnm anxunosst (1V cragus)
npu CKB He dopmupyroTcs naxe mpu ATUTEIBHOM PEHUANBUPYIONIEM TEUCHHUH
BOJYAHOYHOTO CYCTaBHOro cHHApoMa. CIEeACTBHEM IEPEHECEHHOTO MOJUApTPUTA
MOJKET OBITh YCKOPEHHOE CO3PEBAHUE SII€P OKOCTEHEHUS SMU(PU30B MOPAKEHHBIX CY-
CTaBOB, KOTOPBIE TAK)KE€ MOTYT ObITh OOHAPYKEHBI IPU PEHTIC€HOJIOTHUECKOM HCCIIe-
JOBaHUHU.

[Topaxxenne mprm pu CKB passuBaercs y 30-40% nereli B akTUBHOC TIEpH-
one CKB u nposiBisieTcss MUAITHAMU WIH TOTUMUO3UTOM. Bojib 00BIYHO JTOKAIU3Y-
€TCA B CAMMETPUYHBIX IPYNIaxX MBI KOHEYHOCTEM.

JIJ1st OCTpOTO MOJIMMHO3UTA XapaKTEPHBI 00JIEBOM CUHAPOM U CHIKEHHE MBI-
LIEYHOM CUJIBbI, KOTOPOE y JETEN BCTPEUYAETCA 3HAYMTEIBHO Yalle, YEM Y B3POCIBIX.
IIpy manpnanuy omnpenensiercs TECTOBaTas KOHCHUCTEHIMS MBIIIL C OYaroBBIMU
YIUIOTHEHUSAMHU. DT U3MEHEHHUSI HOCIT HECTOMKHMUA U KPATKOBPEMEHHBIA XapakTep.
[Ipu nabopatopHOM HCCIEAOBAaHUU Y HEKOTOPBIX OOJBHBIX OTMEYAETCS MOBBIIICHUE
AKTUBHOCTHU TPAaHCAMMHA3, YTO CBUAETEIBCTBYET O TEKYLIEM IIPOLIECCE.

[Ipn mogocTpoM MOJIMMUO3UTE OOJIE3HEHHOCTh B MBIIIIAX BBISIBISECTCS Ipe-
MMYILIECTBEHHO IIPH Najbnanuu. McxomoM ocTporo u nogocTporo MmoJauMHO3UTa MO-
KeT OBbITb yMEpEeHHas TUMOTPOPUS CUMMETPUYHO PACIIOIIOKEHHBIX, Yalle MpPOKCHU-
MaJbHBIX MBI KOHEYHOCTEH, coueTaromascss ¢ OOpaTUMBIMU CYXOXHJIBHO-
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MBIIICYHBIMU KOHTPAKTYPAMU JIETKOM CTENEHU B JIOKTEBBIX, IJICUYEBBIX U KOJEHHBIX
CyCTaBax.

MpbIIIeYHBI CUHAPOM HE MPUBOJIUT K TsKEIOW (DYHKIIMOHAIBLHOW HEIOCTa-
TOYHOCTHU OIMOPHO-ABUTATENILHOTO annapara U OTIuYaeTcsi ObICTPOM MOJIOXKUTEIbHON
JTAHAMUKOM IIPU MIPOBEICHUM aJICKBATHOU TEPAIIUU.

[Topaxkenue cepo3HbIX 000JI0YEK (IMOJUCEPO3UT) SBIISCTCS YAaCThIM SIBJICHHUEM
npu CKB. I[loaucepo3uT BMeCTe ¢ apTPUTOM M IEPMATUTOM COCTABIIAIOT XapakTep-
HBI BOJYAHOYHBIA CHHIPOMOKOMIUIEKC Yy neredl. Hambonee yacto AMarHoCcTUpYIOT
MEPUKAPJIUT U IUIEBPUT, PEXKE — ACENTUYECKUM IMEPUTOHUT, MEPUTEHATUT U IEPU-
CILJICHUT.

Boyl4aHOUYHBIN NONMUCEPO3UT MPOTEKAET TSAKEIO TOJIBKO IPU OYEHb BBICOKOU
AKTUBHOCTH MAaTOJIOTMYECKOTO IMpoLecca, C OOJIBIIUM CKOIJICHUEM >KUJIKOCTH B IO-
JocTax. Yame miueBporepuKkapAraibHble CIIAMKHU, YTOJIIIEHUE KOCTAIBHOM, MEX]I0-
JIEBOM M MEJIMAaCTUHAJIBHOUN IUIEBPhl OOHAPYKUBAIOT MPU PEHTIEHOJIOIMYECKOM HC-
CJIE€JOBaHUMU.

ITo murepaTypHBIM JAaHHBIM, y AETEU MEpPUKaAp[ Yaule BOBJICKACTCS B I1ATOJIO-
TUYECKHUM TPOLECC, YEM Y B3POCIBIX, YTO HEPEAKO NPOTEKAET KIMHUYECKHA ACHUMII-
ToMHO. [Ipu ¢usukansHOM oOcnenoBanuu auuib y 15-20% nanueHToB BbICIYIIMBA-
eTcsl OOBIYHO HEMOCTOSIHHBIM M HErpyOblil IityM TpeHus nepukapaa. [Ipu sxokapauo-
rpaguUecKoM HCIEOBAHUU ONpPENESETCs MPEUMYIIECTBEHHO YMEPEHHOE KOJInYe-
CTBO JKCCYyZaTa, 4acToe YTOJIEHUE U cenapalus JMCTKOB dIIU- U IIepUKapaa, a TaK-
YK€ 3HAUUTEIIbHAS TUHAMUYHOCTD 3TUX IIPOSIBIICHUU. B penkux ciydasx 1py BO3HUK-
HOBEHMM MACCUBHOI'O BBIIIOTA MOXET Pa3BUTHCS yrpos3a TammoHanasl cepaua. IIpu
PEAKO BCTPEYAIOLIEMCS] KOHCTPUKTHUBHOM NEpUKApIUTE MOTYT (HOPMHPOBATHCS
CHaiKy B MOJIOCTU NEpUKap/a BIUIOTh 10 €€ 0OJUTEpaLuu.

II;meBpuT, Kak NPOSIBIICHUE CEPO3UTA, TAKKE PEAKO MMEET SIPKYIO KIMHUKY.
OnHako y HEKOTOPBIX MAMEHTOB Pa3BUTHE IUIEBPUTA CONMPOBOKIAETCS MOSBICHUEM
00JI B TPYAHOM KJIETKE M IIyMOM TPEHHUS IUIEBPHI PU AYCKYJIbTAlUU, PEAKO MOXKET
OTMEYaThC MACCUBHOE CKOIUIEHUE DKCCY/IAaTa B INIEBPAIBHBIX MTOJIOCTSIX.

Kapaut saBnsiercss Haubosiee yactbiM BucuepaibHbiM npusHakoM CKB. Ilpu
KJIIMHUYECKOM OOCJIEIOBAHUM Y JETEH YacTO BBIABIIAIOT TAXUKAPJIUIO U JIAOMIBHOCTD
nyyibca. VI3MEeHeHue 3By4HOCTHM TOHOB, BO3HHKHOBEHME ITaTOJIOTMYECKUX UIIyMOB.
Jlist neteil B EepBYIO OYepeb XapaKTEpHO MOpPaKeHUE MUOKapAa (4acTtoTa €ro Imo-
paxenus: npudmmkaercs Kk 100%), muonepukapaut ormevaercss B 50% ciyuaes, a
nankapautT — B 30-40% ciyuaes.

BosyaHOYHBIN KapauT XapakTepU3yeTcsl MPEMMYLIECTBEHHO AWIaTaluen Jie-
BBIX OTJZIEJIOB cep/lia U TUnepTpopueit MrUoKap/ia 3aJHell CTEHKH JIEBOTO JKeTyJouKa
U MIEpETOPOJKHU. B 0cTpoM mepuoie 0TMEUArOTCsl OCTPhIE BOCIAIUTENIbHBIE PU3HAKU
B MHOKap/ie, KOTOPbIE HEPEAKO COUETAIOTCS C JUCTPOYUUECKUMHU, a B MOCIEAYIOIIEM
MOT'YT CMEHUTBCS CKIEPOTUYECKUMU U3MEHEHUSMM.

[Tpu Tsxenom nuddy3HOM MUOKAPAUTE OTMEYAIOT PACIIUPEHUE TPAHUI] U U3-
MEHEHHME 3BYYHOCTH TOHOB, IOSBJICHUE CUCTOJMYECKOIO IIyMa «MBIIIEYHOTO XapakK-
Tepa», HEpPEeAKo HapyuieHue cepaeunoro putma. Ha OKI' — npusHaku HapymieHus
IIPOLIECCOB PENOIApPU3aLMU MHOKapaa. B psnxe ciydaeB HapyllaeTcsi BHYTPHUIIPE-
cepAHas U BHYTPMIKEIyJOYKOBAs IPOBOAUMOCTb.
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Pentrenosnoruuecku npu nud@dy3HoM MHOKapAUTE OOHAPYKUBAIOT yBeIUYe-
HUE pa3sMEpPOB CEPALA, CTIaXEHHOCTh cepaeuHbix Ayr. Ilo manneiM Y3U cepnma —
OTMEYAETCs] CHI)KEHNE COKPATUTEJIBbHOM CIOCOOHOCTH MUOKapja. B mocnenHue ro-
abl, Onaronapst panHeil nuarsoctuke CKB, mpeo6nagaeT MUOKapIuT CpeaHEN U Jier-
KOM CTENEHM TSHKECTU, UMEIOLUI 00Jiee CKyJIHblE KIMHUYECKHUE MPOSIBICHUS U 00-
Hapy>KUBAEMbI JIMIIb IPU KOMIUIEKCHOM MHCTPYMEHTAIBHOM OOCIIEJOBAHUU.

KimmHndeckne cuMNTOMBI SHAOKApPAUTA B BHUJIE CUCTOIMYECKOTO M JTUACTOJIM-
YEeCKOro IIyMOB OPraHMYECKOro XapakTepa HaOrogaeTcs Hevacto, Juiib y 15-20%
nereit ¢ CKB. Opnako, mpu KOMIUIEKCHOM HWHCTPYMEHTAIBLHOM OOCIICIOBAaHUH,
BKJIIOYAIOIIEM 3XOKapAuorpaduio, Te WM WHbIE U3MEHEHUsS SHAOKapAa oOHapyX u-
BaloTCA 00Jiee UeM y MOJIOBUHBI MAIUEHTOB.

[Ipeobanatonym sBISETCS BalbBYJIUT MUTPAIBHOTO KianaHa (OTEYHOCTb,
YTOJILIEHUS, HEYETKOCTh CTPYKTYpPbI) WJIH €r0 IIOCJIEICTBHUS B BHUJAE YIUIOTHEHUS
CTBOPOK, KOTOPBIE HE BBI3BIBAKOT HAPYIIEHN TEMOIMHAMUKHN U HE CO3JAI0T yCIOBUI
JUTsl BOSBHUKHOBEHUSI OPraHUYEeCKHUX IIyMOB. MIHOrja BasIbBYIMT MUTPAIBHOIO Kjlamna-
Ha COYETAETCA C MOPa)XEHUWEM KJIAllaHOB aoOpThl WA TPEXCTBOPYATOrO KilamaHa. B
TUIMAYHBIX CIIy4asX OpH ayCKyJbTallUM y NAlMEHTa OOHAPYKUBAIOT OTUYETIUBBIN CU-
CTOJIMYECKUU IIIYM OPTAHUYECKOTO XApaKTEPA UM COYETAaHUE CHCTOJINYECKOrO IIyma
C AUACTOJIMYECKUM.

B nocnegnue roapl xapakTtep 3HaoKapauTa uaMenwica. Ha ¢pone paHo Haua-
TOM M aKTUBHO NMPOBOJUMOMN Te€panuu MpOsIBICHUS SHAOKApIUTA PEAKO ObIBAIOT SIPKO
BBIPAKEHHBIMU U MPETEPIIEBAIOT OBICTPOE 0OpAaTHOE pa3BUTHE HA (POHE CBOEBPEMEH-
HOM KOMIUIeKCHOW Tepanuu. Crnenyer noadyepkHyTh, yTo st CKB HexapakTtepHO
(bopMHpOBaHUE KJIaTaHHBIX TOPOKOB.

B maronorunueckuii nmpouecc npu CKB BOBIEKarOTCS Takke COCyAbl, B OCHOB-
HOM apTepHUH CPEIHETO U MEJIKOTO KaluOpa, HO BO3MOXKHO TaKKe MOPaKeHUE aOpThl
1 ee KpynHbIX BeTBer. Hepenko npu Beicokoi aktuBHOCTH CKB y nerert otmedaror
MpU3HAKKW KOpOHapuTa (B €AMHHYHBIX Cllydasx ¢ (HopMHUpOBaHHEM WH(papKTa MHO-
Kapa).

VY nerelr OTHOCUTEIBHO PENKO B OTIMYME OT B3POCIBIX BCTPEYAETCA CHHIPOM
PeliHO — mepuoaMyYecKy pa3BHBAIOLIASCA MIIEMHS MajblEB, 00yCIOBIEHHAs Ba3o0-
CHAa3MOM U CTPYKTYPHBIMH MOPAKEHUSMHU COCY/I0B.

[TopaxeHne JIerkux y AeTed OTMEYaeTCsl JOBOJIBHO YaCTO U XapaKTEPU3yETCs
HOJIMMOP(PU3MOM KIMHUYECKUX TPOSBICHUI, UTO COOTBETCTBYET MOP(OIOTrHYECKUM
WU3MEHEHUSIM COCYJI0B M UHTEPCTHULMS JeTKUX. COCYUCTBI KOMIIOHEHT MOXET OBITh
IpeJcTaBiIeH JM00 BACKYJIUTOM, JIMOO CKJIEPO30M COCYJOB JIETKMX, & MHTEPCTUIU-
QJIbHBII — MOPaKEHUEM MHTEPCTULMS (B TOM YHUCIIE MHTEPCTULMAIBHON ITHEBMOHU-
eit) uim mHeBMO(pUOPO30M.

VY nereil npeobiiagaroT Majao- U OECCUMITOMHBIE BAPUAHTHI TEUEHMSI JIETOYHO-
ieBpaigbHoro cunapoma (y 80%), T.e. y 60JbIIMHCTBA OOJBHBIX (PU3UKATIbHBIE MTPU-
3HAKM MOPAXEHUS JIETKUX CKYJIHBIE WM OTCYTCTBYIOT. TeM HE MEHee, METO[bI
(GYHKIIMOHATPHOW JMArHOCTUKHM BBIABIISIOT CHUKEHHE (DYHKLIMU JETKHUX, SIBICHUS
PECTPUKILIMY U HapylIeHus: AUPpPy3un.

[Touku y manuenta ¢ CKB siBnsitoTcs TeMu opraHamu, yoTopble HanboJjee ya-
CTO BOBJICKAIOTCS B MATOJOTHYECKUH Tpoiiecc. Bomyanounstit Hedput (BH) xnunu-
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yecku BoisaBisAeTcs y 50-70% nanumentoB ¢ CKB, a mopdonornueckue u3smMmeHeHHs B
MoYKax BCTpeyaroTcs eni€ yaile — npakTuyecku y Bcex 0onbpHbIX. st BH xapakrep-
HbI BCE KJIIMHUYECKHE MPOSBIICHUS, ONMMCAHHBIE NIPU TJIOMEPYIOHEPPUTAX BIIEJIIOM —
OT M30JIMPOBAHHOTO MOYEBOT'O CHUHApPOMA A0 Pa3BUTHS TSHKEIOro HEHPOTHUECKOTO
CUHApPOMA U OBICTpOIIporpeccupytomiero rimomepyionedputa. [Ipu 3ToM HET Kakux-
6o cnenu@uyeckux MpU3HAKOB, CBOMCTBEHHBIX MMeHHO BH, u mpu moctaHoBke
JIMarHo3a OPUEHTUPYIOTCS B MEPBYIO ouepeab Ha APYTrUe KIMHUYECKUE MPOSBIICHUS
CKB u Ha cBOWCTBEHHbIE €l MMMyHosoruueckue usMmeHenus. IIporno3 CKB Bo
MHOIOM OMpEeeNIeTCs] UMEHHO BOBJIeUYeHHEM Movek. Y 20% mMmaiueHToB Jomyc-
He(PUT MOXKET NMPUBOJIUTH K TEPMUHAILHON MOYEYHON HEJOCTaTOUHOCTH, OCOOEHHO
IPU OTCYTCTBUU a/IEKBATHOTO JICUCHUSI.

Hedput npu CKB knuandecku quardoctupyrot y 70-86% nereii. BH y nereit
B OOJIBLIIMHCTBE CJIy4aeB MPUCOEIUHAETCS Ha IEPBOM — BTOPOM oy 3a00jeBaHus, a
y TpeTH OONBHBIX €r0 CUMITOMBI UMEIOT MECTO Y€ B MOMEHT Jie0roTa. [Ipu sTom He
Bcerga takue sapkue cumnrtoMbl CKB, kak nepMaTuT v BOJdYaHOYHas «0aboOykay,
apTPUTHI WM apTPAIrUU, BOZHUKAIOT OJHOBPEMEHHO ¢ HePpUTOM. Y KaKJOro BTO-
poro nauueHta npu pazsutur BH B ae0roTe KIIMHHMKA MOpPaXeHUs MOYEK SIBISETCS
JOMHUHUpYIOLEN U (GOPMHUPYET TaK HazblBaeMble «HeppuTHnueckue mackm» CKB.

BwmecTe ¢ Tem ciietyeT OTMETUTD, YTO 3aKII0YEHUE O HAIMYMU WU OTCYTCTBUU
He(puTa, OCHOBAHHOE TOJBKO HA U3MEHEHUSX B aHAJIM3aX MOYH, SIBJISIETCS B OINpe/e-
JIEHHON CTENEHU OTHOCUTENIbHBIM. JTO CBSI3aHO C TE€M, YTO MPH MPOBEIEHUU MOPPO-
JIOTUYECKHUX HCCIIEI0OBAaHUM T€ WM MHbIE U3MEHEHHUs B MOYKaxX BIUIOTH A0 JUQy3-
Horo mponudepaTuBHoro riomepyionedputa (I'H) oOHapyxkuBatoT y OOJBIIMHCTBA
NAIUMEHTOB, B TOM YHCJE U Y T€X, KTO HE UMEET KIIMHUYECKUX MTPU3HAKOB MOPAKECHHUSI
IIOYEK.

IIpu BBICOKON aKTMBHOCTH IMATOJIOTMYECKOTO Mporecca HeppUT OOBIYHO BO3-
HUKAeT paHo, IPUYEM MPHU TSHKEIIOM €ro TEYEHUU BCE OCTaJIbHbIE MPOSBIECHUS 00JI€3-
HU MOT'YT KYyIIHpOBaThcd, uTo 3arpynuser nuarnoctuky CKB. Kaptuna BH pa3snoo6-
pa3Ha: OT CTOWKON BBIPAKEHHOW MPOTEUHYPUU U MHUKPOTEMATypUU 10 OBICTPOMPO-
rpeccupyromiero I'H u TepMuHanbHONW CTaguy XPOHUYECKOM MOYEYHOW HEAOCTATOY-
Hoctu (XITH).

B cootBetcTBHHM ¢ knaccupukanmen nopaxenus nouek npu CKB, ocHoBaHHOI
Ha JaHHBIX MOP(}OIOrHUECKOro McCiaeoBaHus Movek, npemioxeHHon BO3 B 1982
rojly U nepecMoTpeHHou B 1995 rony Bwiaenstor 6 MOp(dOIOrHYecKUX TUIIOB BOJIYA-
HOYHOTO Hepura.

| Tun — OTcyTCTBHE U3MEHEHUH 10 JAaHHBIM CBETOBOM, UMMYHO(IIOOPECIICHT-
HOM M DJIEKTPOHHON MHUKpOcKonuu. KiamHuKo-1abopatopHbie MPOSBICHUS OTCYT-
cTBYIOT. [IporHo3 GiaronpusaTHbIf, HO BO3MOKHA TpaHchopmalus B 0oJiee TSHKeIbIi
TN HedpUTa.

I Tvm:

A — Me3anruanshseiii ['H ¢ MUHUMAaNIbHBIMU U3MEHEHUSIMU (OTCYTCTBUE CBE-
TOONTUYECKMX M3MEHEHUN B OMoNTare Mpu HAIMYUHM OTJIO)KEHUH MMMYHHBIX KOM-
IUIEKCOB B ME3aHTUYME IO JaHHBIM UMMYHO(MIIOOPECHEHTHON U 3JIEKTPOHHON MUK-
pockomnun). Knunuko-nmabopaTopHble NpOsIBICHUS OTCYTCTBYIOT. IIpornos oOmaro-
MPUSTHBIN, HO BO3MOKHA TpaHchopmalus B 6oJiee TSHKEIbINA TUTT HedpuTa.
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Il B — Mezauruansubiii ['H (pa3nuyHasi cTeneHb ME3EHTHMalbHON THUIEpKJIIe-
TOYHOCTM C HAJIMYMEM HMMMYHHBIX JI€TIO3UTOB B Me3aHrum). [lporeunypus <1
r/cyTku. DputpouuThl 5-15 B mosie 3penus. [Iporuo3 GaronpusTHbINA, HO BO3MOXKHA
TpaHcdopmarius B 0oJiee TsKEbI TUI HedpuTa.

Il Tum — OuaroBeiii nponudepatuBHbii ['H (akTHBHOE WM XPOHUYECKOE,
CErMEHTAapHOE WIHM TOTAJIbHOE, DHJIO- WA IKCTPAKAMMIUIIPHOE MOBPEKICHUE C BO-
BicueHreM MmeHee 50% kiryOoukoB). [Iporeunypust >1 r/cytku (B 20-30% cnyyaes
pa3BuBaeTcs HehpoTUUeCKUil CUHIPOM). MI3MeHeHUsT MOUEeBOTO Ocajika yMEPEHHOTO
xapakTtepa. TeueHne xapakTepu3yeTcsi HEYKJIOHHBIM IPOrPECCUPOBAHUEM, BBICOKHIA
puck passutus XIIH, Bo3MOKHaA pE3UCTEHTHOCTh K UMMYHOCYIIPECCUBHOW TEPaIIHH.
[IporHo3 oTHOCUTENHHO OJIATONPUSATHBIN MPU aJIEKBATHOU TEpaIUu.

IV tun — quddyssasiii nponudeparuBabiii [ H (Te e n3MeHEeHHs, 4TO B KJ1acce
I11, ¢ BoBneueHuneMm Gosee 50% kimyboukoB). [Iporennypust >2 r/CyTKH, BhIpaskeHHAsI
reMaTypus U IWIMHIPpYpuUs. Beicokas yacToTa aprepuanbHON TMIIEPTEH3UH U TTOYey-
HOI HEIOCTATOYHOCTH PA3MYHON CTENEHH BBIPAKEHHOCTH, HU3KHUI YPOBEHb KOM-
riemenTa. [I[poruo3 npu HeajgekBaTHOW Tepanuy HeOJaronpUsTHHIN.

V tun — Mem6Opano3usiii ['H (paBHOMEpHOE yTouIeHne 0a3aabHONH MeMOpaHbl
KJIyOOYKOB BCJIEACTBUE CYORMUTENbATILHOIO U BHYTPUMEMOPAHHOTO OTJIOXKEHUS UM-
MYHHBIX KOMIUTEKCOB). [Ipotennypust >3 r/cyTku, HepOTHUECKUI CUHIPOM, HEpEeI-
KO CKYJIHbIM MOYeBOW ocanok. [loueuHass HEJOCTATOYHOCTh M apTepUANIbHAA TUIIEP-
TEH3Us] OTHOCUTEJIBHO PEIKH, UMMYHOJIOTHYECKHE HApYIIECHUs BBIPAKEHBI YMEPEH-
HO. [IporHO3 OiaronmpusATHBIA 71 MAIMEHTOB C YMEPEHHOU MpOTeHHYypueH, Oosee
Cepbe3HbIN NpU HEPPOTUUECKOM CUHAPOME (OCOOCHHO JJIUTENBHO COXPAHSIOIIEMCS).

VI tun — XpoHudeckuid riomepysiockiepo3 (muddys3Hblii U cerMeHTapHbIN
IJIOMEPYJIOCKIEepo3, aTpodusi KaHaJbLEB, WHTEpCTULHANbHBIN (UOpO3, aprepuo-
nockiepos). Knunuko-naboratopusie mpusHaku XIIH pasznuuHOi creneHu BbIpa-
XKeHHOCTH. [IporHo3 HeOIaronpusTHBIM.

Bo3moxHO couetanre MOP(OIOTHIECKIX U3MEHEHUH, MPUCYITUX Pa3TMUYHBIM
TUnaM HedpHuTa, y OJHOTO MaIMeHTa W TpaHchopMalusi OJHOTO Tuma HedpuTa B
JIPYTOM.

Cormacao xnmHndeckon kimaccudukaruu (B.M.Kapramesa 1982 r.) mMoxHO
BBIZICIUTH 3 OCHOBHBIE (HOPMBI BOJTYAHOUHOTO HEDpHUTA Y ACTCH.

Hegpum swvipasicennoti popmol ¢ neghpomuueckum cunopomom. Hanbornee ya-
cto (B 60-68% cnyuyaeB) BH y gereit MoxkeT ObITh mpeacTaBieH HeGpOTHUECKOM
dbopmoii, caMoi TSXKEION MO KIMHUYECKOMY TEUEHHUIO U MPorHo3y. OH xapakTepusy-
ercst qudPy3HbIMU OTEKaMH BIUIOTH J0 Pa3BUTHUSI aHACAPKU, MACCUBHOM MPOTEUHY-
pUel, IPEUMYIIECTBEHHO HU3KOCEJIEKTUBHOIO THUIIA, TUIIONPOTEMHEMHEN, HEPE3KOU
TUIEPXO0JIECTEPUHEMUEH, 3HAUNTEIBbHOUN spuTpouutypueit (y 1/3 GoabHBIX Makpore-
Marypuei), TuMQPoIUTypue U MWIMHAPYpHUEeH. Y OOJBIITMHCTBA JeTel pa3BUBAIOTCS
CTOMKas apTepuagbHasi TUIEPTEH3US U THIIEPAa30TEMHS.

B ocHoBe HedpoTHueckoro HedpuTa Haie BCEro JeKaT MOP(OIOrHUecKue
M3MEHEHHUs B MOYKax mo tumy auddysHoro npoaudeparuBHoro BomyaHoyHoro I'H,
pexxe Becrpeuaetcs: ['H mMe3anrnokanwuisipHoro, MeMOpaHo3HOro win (pudpoIriacTu-
YEeCKOTO0 THUIIA, a TAK)Ke HEPPOCKIIEPO3.
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Haubonee Tsoxenyio rpynmy O0JIbHBIX MPEACTABISAIOT AETH C OBICTpOIpOrpec-
CUPYIOIIUM BOJIYAHOYHBIM HE(PUTOM, AJIi KOTOPOTO XapaKTepHbl HEPPOTUUECKHI
CUHIPOM, BBIpaKEHHAasi (MHOI/IA 3J0KAaYeCTBEHHAs) apTepuaibHas TUNEPTEH3Us U
OBICTpOE pa3BUTHE MOYEYHOW HEIOCTATOUYHOCTH C HAPACTAHUEM KIMHUYECKUX IPO-
SABJICHUM YpEMUU, TPUBOSIIEH K HEOIArONpUSITHOMY UCXOIy B T€YEHUE HECKOJIBKHUX
HeJleNb WM MecsaeB. Mopdhoaoruuecku Mmpu 3TOM 00BIYHO OOHApYXKUBAIOT U dy3-
HBII nponrQepaTUBHBIN BOJYAHOUYHBIN HEPPUT YACTO C MOTYITYHHUSIMHU.

Hegpum svipasicennou ghopmul 6e3 Heppomuueckoeo cunopoma. Berpedaercs
y 12-15% mnanuentoB ¢ CKB. XapakTepusyercst MeHee BBIPAKEHHOW MPOTEHHYPHUEH
(1,5-3 r/cyT) yMEpEeHHO WIM HU3KOCEIEKTHBHOTO THIIA, 3HAYUTEIbHON reMaTypuei (y
16% wmaxporemarypus), MOYTH y TMOJOBUHBI MAallMEHTOB YMEPEHHOU apTepuanbHON
TUNIEPTEH3UEN U HapacTawoliei runepazoremueii. Y 60% mnanueHToB Mopdooruye-
CKH€ M3MEHEHHUs B IMOYKaX OKa3bIBAIOTCS COOTBETCTBYIOIIMMH TJIOMEPYJIOHEPPUTY
MEMOPaHO3HOTO, a Y OCTAIbHBIX — ME3aHTUOTPOIH(DEPaTHBHOTO THTIA.

Jlamenmnas ¢opma eonuanounozo I'H. Pa3zBuBaercs y 20-25% OonbHBIX, Xa-
pakTepu3yeTcss YMEPEHHO BBIPAKEHHBIM MOYEBBIM CHHAPOMOM (mpotennypus <l,5
r/cyT; rematypusi < 20 3pUTPOLIMTOB B MOJE 3peHus; JeiikonuTypus <20 B mojie 3pe-
Hus). Mopdonornueckas kKapTUHA B MOJIOBUHE CIy4aeB COOTBETCTBYET MPHU3HAKAM
I'H me3anruonponudepaTUBHOTO THUIIA, B OCTaJbHBIX ciydyasx BbiaBistoTcs ['H me-
3aHTHOKAMMIISIPHOTO MM MEMOPaHO3HOTO THIA, OYaroBbIi Mpoin(epaTUBHBINA BOJI-
YaHOYHBIA HEPPUT WM HEDPOCKIEPO3.

Crnenyer OTMETUTh, YTO KIMHUYECKUE TNPOSIBICHUS HEPpUTa BECbMa OTHOCH-
TEJIbHO KOPPEIUPYIOT ¢ MOP(POIOTrHUECKUMU U3MEHEHUSMH.

Tax, ymepeHHasi IPOTEUHYpUS U TeMaTypusi OOBIUHO CIIy’KaT OTPaKEHHUEM Me-
3aHTHAJIBHOTO WJIM OYaroBOr0 NpoiH(epaTUBHOrO TrioMepyioHedpuTa, MpH 3TOM
OHM MOTYT HaOmoaaTees U npu Auddy3znom Bapuante ['H. Takum obpazom, 6uorcust
MOYEK B OTIENBHBIX CIy4asX MOXET BBIABUTH Ipu3Haku nuddysnoro mponmdepa-
TUBHOTO TJOMepyJjoHedpuTta y OONBHBIX C BeChbMa YMEPEHHBIM MOUYEBBIM CHHIPO-
MOM U COXpaHHON (yHkumen mouek. Cumraercs, 4ro 6e3 HEPPOOHONCHUU AUATHO3
BH He coBceM KOppeKTEH.

Jleuenne BH cnoxnas n BecbMa He OfHO3HAa4Has 3anada. [Ipm orcyrcTBHM
nedenuss AUQPQy3HBIH TpoaudepaTUBHBINA TIOMEPYIOHEDPUT OBICTPO MPUBOAMUT K
Pa3BUTHUIO MOYEUHON HETOCTATOYHOCTH, MEMOPAHO3HBIA MOXKET OCJIOKHITHCS pa3BU-
THEM HEPPOTUYECKOTO CHUHIPOMA U apTepUAIbHON TUIEPTEH3HUH, TaKKE YrpoKaeT
pazsutreM XIITH.

[TopaxkeHue Kenya0YHO-KUIIEUHOro TpakTa yacto Bcrpedaercs npu CKB. B
OCTpOM TiepHuojie 3a00JeBaHUs OOBIYHO CHHUKAETCS aIleTUT, BO3MOXHBI TOIIHOTA,
pBOTa, 00Jb B *KUBOTE, Auapes. I[Ipu 3HIOCKOMMYECKOM HUCCIIEIOBAHUM BBISIBISIOT
NOpa)KEHUE CIU3UCTON 000JOUKH MUIIEBOIA, JKETyIKa U JBEHAIATUIIEPCTHOM KUIII-
KM MHOTJa ¢ 00pa30BaHuE 3PO3Uil U Jaxke fA3B.

[laTosmorusi KMIIEYHHWKA B MEPBYIO OYEpE/Ib CBA3aHAa C MOPAKEHHEM COCY/IOB
OpbDKEHKH, C BO3MOXKHBIM Pa3BUTHEM TPOMOO30B, MPUBOASIINX K BO3HUKHOBEHUIO
reMopparuii, ”HpapKTOB U HEKPO30B, YIPOXKAIOIIUX Mepdopaiueil, KUIEeYHbIM Kpo-
BOTEUEHUEM W/WIH (PUOPO3HO-THOMHBIM MEPUTOHUTOM. OMHCAHBI CIIy4al CHMIITO-
MOKOMITJIEKCA 3JI0KaYe€CTBEHHO TeKyIei 6one3nn Kpona.
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['emaromMeranusi pa3Hoil CTENEHU OTMEYAeTCsl NouTH y Beex nanueHtos ¢ CKB.
B OonpmMHCTBE CilydaeB OHa UMEET PEAKTUBHBIN XapakTep. YBeIWYeHUE pa3MepoB
NIEYEHU MOKET MOSIBUTHCS MOCJE Hayanga KOPTUKOCTEPOUIHOM TEpaIiiu, CBUIACTEIb-
CTBYS O JKUPOBOM MHOUIBTPALMK U B MOCIEAYIONIEM O KUpoBoil auctpoduu. Cob-
CTBEHHO BOJYAHOYHBIN TenaTuT HaOJI0AaeTCs JOCTATOYHO PEKO U €ro HEOOXO0IUMO
nudepeHIpoBaTh ¢ rernaTuTaMu BUPYCHOM ATHOJIOTHH.

[lopaxxeHne  HEpPBHOM  CHUCTEMbl  MPU  KOMIUIEKCHOM  KIIMHUKO-
WHCTPYMEHTAJILHOM HCCIICIOBaHUU BBIsIBIsieTCs: Oosiee uem y 50% neteit ¢ CKB,
IIPUYEM B HEKOTOPBIX CIy4yasx H30JIMPOBAHHBIE HEBPOJIOIMYECKUE PacCTPONCTBA
BO3HUKAIOT 33J0Jr0 10 (HOpMHUPOBAHUS MOJMCUHAPOMHON KIMHUYECKON KapTHUHBI
3aboneBanus. Tsoxenoe nopaxenue [[THC mMoxeT sIBUTHCS MPUUUHOM JIETAIBHOTO UC-
xoJa, mosToMy paccmatpupaercsa npu CKB B xauecTBe HEOIaronpusaTHOrO MpPOTrHO-
CTHYECKOro (hakTopa.

Heliponcuxuueckue Hapyuenus, Ha0mogaemele pu CKB, MoryT ObITh 00y-
CJIOBJIEHBI PA3JIMYHBIMU MPUYUHAMU: TOPAXKEHUEM HEPBHOM CHUCTEMBI BCIEICTBHUE
COOCTBEHHO BOJTYaHOUYHOTrO mporecca (antudochomumuaasii cuaapom (ADPC), Bac-
KYJIUT W BacKyJOMaTHs ¢ THAJMHU3ALMEN COCYI0B M 3HAOTENUaIbHOU mpoaudepa-
Mel, MMMYHOKOMIUIEKCHBIN BaCKYJIUT, TPOMOO3 MEJNKUX M KPYIHBIX COCYAOB, BO3-
NENUCTBUE aHTUHEUPOHAIBHBIX aHTUTENI U aHTUTEN K puOOCOMaIbHOMY MPOTEUHY P,
OTEK MO3ra W Jp.); BTopuuHbIM nopaxkeHueM LIHC npu Tspkenod mojamopraHHOM
CUMIITOMATUKE (IKIAMIICUSI TIPU TsDKEIIOM HedpHuTe, TPoOMOOIMOOINYECKUE OCIIOXK-
HEHUs Ipu 00pOoAaBYATOM SHAOKAPAUTE U JIP.) U MOTYT SIBUTHCS CIEACTBUEM OCIIOXK-
HEHUI MPOBOAMMOIO JICUEHUS («CTEPOUIHBIE» MCUXO03bl, HH(PEKIIMOHHBIE OCIOKHE-
HUs, apTepuajgbHas TMOEPTEH3US U T.I1.) WIM COIYTCTBYIOLIETO HEBPOJIOIMYECKOrO
3a0osieBaHusl. BO3MOXKHO pa3BUTHE MCUX030B, CYAOPOKHOTO CHHAPOMA, SMHUJICHTH-
YECKUX NPUMIAIKOB.

Hapymenus ¢pynkunu nepBroit cuctemsl mpu CKB y geteii upe3Bbruaiino pas-
HOOOpa3Hbl, MOPAXaThCsl MOTYT MPaKTUYECKH JH0ObIe ee oTaenbl. Cpenu KIMHAYe-
CKUX TPOSIBJICHUN y JI€TEH 4acTO BCTpeYaeTcs rojioBHas 00Jb, B TOM YHCJIE MHIpPE-
Henoao0Hast. [IpuurHbI roJIOBHOM 007U BeCbMa MHOTOOOpPa3Hbl, HO HEPEAKO OTYET-
JMBO MPOCIEKUBAETCS CBSI3b BO3HUKHOBEHMSI M MHTEHCUBHOCTH TOJIOBHOW 00IM C
HapacTanueM akTuBHOcTH CKB, 4To 3acTaBisieT cuuTaTh €€ MPOSIBIEHUEM OCHOBHO-
ro 3aboneBanus. IHTeHCHBHAs ToyIoBHAs 00JIb MOXKET YKa3blBaTh Ha pa3BUTHE Ce-
PO3HOTO MEHUHTHUTA, TPOMOOTUYECKUX OCIIONKHEHUHN U Ap., 4To TpedyeT auddepeH-
[UAJIBHOTO IMarHO3a U MPOBEICHUS TIIATEIHHOTO HEBPOJIOTUYECKOTO 00CIe0BaHUSI.

Cynopoxxublii cuHapoM HaOmromaercss y 5-8% mnanuentoB ¢ CKB u uacro
MPEACTABIICH T€HEPAIN30BaHHBIMU SIUJICNITUYECKUMH NpunaakamMu. Cynoporu Mo-
I'YT OBITh OTPAXKEHUEM OYArOBOTO MOPAKEHUS MO3Ta, HO B ocHOBHOM Tipu KT u MPT
HE BBIBIIETCS HUKAKUX OYAaroBbIX M3MEHEHHH. Y OOJBIIMHCTBA ATUX MaIlMEHTOB
oOHapyxuBatoT antudochomunuaasie anturena u auarHoctupyior ADC. Nuorma
SNWIENTUYECKUE MPUIIAJKH 33J0Jr0 NpeamecTByoT Apyrum nposisieHusM CKB B
BUJI€ MOHOCUHAPOMA, HO Yallle OHU MPOSBISIOTCS MIPHU JAJIbHEHUILIEM MPOrpPECCUPOBa-
HUU 3a005eBaHUs HA (POHE OYepeaHOro OOOCTPEHHS U COYETAIOTCS C IPYTUMH Opra-
HUYECKUMHU 11epeOpaibHBIMUA CUHAPOMAMH.
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Opranmnueckoe nopaxenue roioBHoro mosra npu CKB wacto o0ycnoBieHo
TPOMOOTHYECKOM BacKysonatuend ¢ (popMHUpOBAaHMEM MHOKECTBEHHBIX MEJKUX HH-
(apKTOB B KOPKOBBIX WJIM IOJKOPKOBBIX OTJE]axX MO3ra, a Takke AUPQPYy3HbIM €ro
IIOPAKEHUEM, OIOCPEAOBAHHBIM AaHTUHEHPOHAIBHBIMU aHTUTEJIAMHA. JTO 4acTo Mpo-
ABJIIETCS HapYLUIEHUEM KOTHUTHUBHBIX (PYHKIMH (TIaMAThb, BHUMAHHUE, MBIIUICHUE) U
AMOLIMOHAIBHO-IMYHOCTHBIMUA PacCTPOMCTBAMHU MAalMEHTa (IMOLIMOHAJIbHAS JaOUIb-
HOCTb, pPa3IpaKUTENbHOCTD, allaTus, ACTPECCUs).

Y OonpmIMHCTBA JeTe€ll KOTHUTHUBHBIE U HAMOILMOHAIBHO-JIMYHOCTHBIE pac-
CTPOMCTBA BBIPAKEHBI YMEPEHHO, HO B HEKOTOPBIX CIIy4YasX OHM IIPOTPECCUPYIOT U Y
MTALIMEHTOB 3aMETHO CHWIKAETCS] MHTEJJIEKT BILIOTH 10 pa3BuTusa nemeHuuu. [Ipenmo-
JararoT, YTO MPUYMHON KOTHUTHBHBIX HApYIIEHUNW MOXKET ObITh TaKXKe JIUTEIbHAs
KOPTHUKOCTEPOUIHASI TEPAIIUSL.

VY nauneHToB ¢ BbICOKON akTUBHOCTHhIO CKB MOeT pa3BuUBaThCS MPOILYKTHUB-
Has CHMITOMAaTHKa B BUJI€ 3PUTENBbHBIX U CIYXOBBIX FJUTIOLMHALINHI, IIHU30(PPEHOIIO-
JTOOHBIX paccTPOUCTB, AP(EKTUBHBIX CUHIPOMOB (MAaHHAKAIBHBIM U IETIPECCUBHBIN),
JBUTATENIBHOIO OECIOKOMCTBA, HAPYIIEHUH CHA. YKa3aHHAas CUMITOMATHKA MOXET
COXPAHATBHCSA B TEUEHHE HECKOJBKUX HEJEIb U MOCTENEHHO MCYE3aTh 10 MEPE CHU-
’KEHUSI aKTUBHOCTU 3a00JIEBaHUSI M YMEHBILIECHUS BBIPAXKEHHOCTU KIMHUYECKUX MPO-
SBJICHUI BOJTYAHKHU.

[Ipu BbBISBIIEHUH HEBPOJOTMYECKOM CUMNTOMATUKU HEOOXOAMMO YCTaHOBHUTb,
BbI3BaHO Ji nopaxkeHue [{HC nepBUYHBIMUM ME€XaHM3MaMU — UMMYHHBIMH MpPOLEC-
camH, BaCKYJUTOM WJIM BacKyJIONaTHEW WM BTOPUUYHBIMU — MH(EKIIMOHHBIMHU, TOK-
CHUYECKHMHU U JIp., TPEOYIOIUMHU CHEUAIBHOTO JICUEHHs. Y TOUHEHHE IFeHe3a HEBPO-
JOTHYECKHUX PACCTPOICTB y OOJBHOrO Ype3BhIYAITHO BaXKHO JJIsl BBIOOpA aJ€KBATHOM
TEpanuu, HO BBI3bIBAECT OOJIbIINE TPYJIHOCTH B CBSA3HM C OTCYTCTBHEM YETKHX JIMArHO-
CTHUUECKUX KPUTEpPUEB U TpeOyeT MpOBEIEHUS AOMOJHUTENBHOIO 00CIe0BaHus Ma-
LHCHTA.

HccnenoBanme nepeOpOCIMHATHFHON KUAKOCTH B TIEPBYIO OY€pEIb MO3BOJISIET
UCKJIFOUYNTh MH(EKIIMOHHBIE OCIIOKHEHUS! WM KPOBOM3IUsHUE. B nuKBOpe manueH-
ToB ¢ CKB 00BbIYHO BBISBISIOT YMEPEHHBIN TUM(OIUTAPHBIIN TUIEOIUTO3 U YBEIHYE-
HUE COJIepKaHusl Oenka; MOTyT ObITh OOHApYKEHbl aHTHHEHpPOHAIbHBIC aHTHUTENA,
AH®, anturena k JIHK, Sm-, Ro-, La- u P-anturenam.

[Ipu nosiBaeHUM y OONBHOTO 3MHICNTUYECKUX MPUNAAKOB WIH JAPYTUX CHUMII-
TOMOB MOPaXEHUS TOJIOBHOTO Mo3ra nokazaHo nposenenue 9917, KT unu (npeamno-
yruteabHo) MPT, KoTopble O3BOJIAIOT UCKIIIOUUTh JpyTrue 3a001eBaHMsl, B TOM YHUC-
ae oobemubie. C momompio MPT y nanuentoB ¢ CKB o0OHapyXHBarOT 30HBI HUH-
(apKTOB M reMopparuii B roJJOBHOM MO3I€, SIBJISIOIINUXCS OJTHOM M3 BO3MOKHBIX IPH-
YUH ILepeOpanbHO aTpoduu, pacliupeHue O0opo3n, NMpHU3HAKU ruapouedanuu, a
TAK)K€ 04aru MOPaKEHUs B CHIMHHOM MO3T€.

AMEPUKAHCKOM PEBMATOJIOTMYECKOM aCCOUMALMEN ITPEIOKEHBI CIEAYIOIINE
KPUTEPUH TUATHOCTUKN HEHPOIICUXUYECKHUX paccTpoicTB y nmanueHToB ¢ CKB:

bonvwue kpumepuu:

Hesposornueckue:

1) cymopoXHBIE IPUCTYIIBI,
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2) o4aroBble JBHTATEIbHBIC WM YYyBCTBHUTEIbHBIC HApYIICHUs (TeMUMapes,
napajiiyu YepernHblX HEPBOB, HAPYLIECHUE MOXOJKH, MONEPEYHBIH MHUENHNT,
HeWponaTus);

3) reHepaiaM30BaHHBIC PACCTPOMCTBA (HApyIIEHUE CO3HAHUS, SHIIC(AINT, OUa-
rOBbIE MO3TOBBIE CUH]IPOMBI).

[Tcuxuyeckue:

1) ncuxo3 (PHIOTEHHAS JenpeccHs, MUKIndeckue aheKTUBHBIC HAPYIICHUS,
mu30(PEeHONOI00HBIC HAPYITICHUS );

2) OpraHMYeCKUe CHHIPOMBI MIOPAKEHUS TOJIOBHOTO MO3Ta.

Manvie kpumepuu:

Hesponoruueckue:

1) mapecrte3un 0e3 00BEKTUBHOIO TOATBEPIKICHUS;

2) royioBHast 0OJIb;

3) ICEeBIOOTEK IHCKA 3PUTEIBHOTO HEpBa M JOOpOKAYEeCTBEHHAs] BHYTpHUYEC-
pernHasi TUIEPTEH3HS.

[Tcuxuyeckue:

1) peakTHBHas qETIPECCHS;

2) mepenabl HACTPOCHUS;

3) HapylIeHHEe YMCTBEHHBIX CIIOCOOHOCTEHH;

4) 0ecCIIOKOICTBO;

5) HapymieHHe MOBEICHHS.

st nuarnoctuky nopaxkenus [{THC npu CKB HeoOxoauMo Haau4ue 0gHOTO
0O0JIBILIOTO WK OJTHOTO MAJIOTO KPUTEPHSI B COUETAHUU C U3MEHEHUsIMU Ha D01 miu
CIMHTUTPAMM€, U3MEHEHUSIMU COCTaBa IEepeOPOCIMHAIBHOM KUKOCTH, a TaKXKe
HapYIIEHUSMHU, BBISBICHHBIMU TIPH 1IepeOpalibHON aHTHOTpauu.

Knaccudukanus CKB ocHoBaHa Ha ompeneneHny akTUBHOCTU M KIIMHUYECKO-
ro BapuaHTa TeYeHUs OOJIE3HU.

B 3aBucumocTH OT OCTpOTHI Hayasia, BpEMEHH HACTYIUICHUS T€HEpaTH3aliu
mpolecca, 0COOCHHOCTEN KITMHUYECKONW KapTUHBI M CKOPOCTH MPOTPECCUPOBAHNUS 3a-
OoseBanus BeIAEHAIOT 3 BapuanTta TeueHus: CKB:

® OCTpBIl — BHE3AMHOE HA4Yaio0, ObICTpas reHepanu3anus ¢ GOpMUPOBAHUEM TI0-

JUCUHIPOMHON KIMHUYECKON KapTUHBI, BKJIIOYAIONIEH TMOpa)K€HUE IOYeK

u/umn LHTHC, BbIcOKasi UMMYyHOJIOTHYECKAss aKTUBHOCTb, HEOJIArONMPHUSITHBIN UC-

XOJl IPU OTCYTCTBUU JICUCHUS;

® TI0JIOCTPBHIN — MOCTENIEHHOE Havao, 0oJiee MO3/AHss TreHepaIn3alus, BOJIHO00-
Pa3HOCTh C BO3MOXXHBIM Pa3BUTHEM PEMUCCHI U OoJiee OIaronpusTHBIM MPO-
THO30M;

® TEPBUYHO-XPOHMUECKUN — MOHOCHHJIPOMHOE HAuyajio, MO3JHSS U KIMHUYECKU

MaJOCUMITOMHAs T€HepaIU3aIusi U OTHOCUTEIBHO OJIarONpHUSTHBIN MPOTHO3.

B GousbiiMHCTBE ciy4yaeB y JETel OTMEYAETCs OCTPOE M MOJOCTPOE TEUEHHUE
CKB. IlepBuuHO-XpOHHYECKOE TeueHUE 3a00eBaHNs HAOIIOIAeTCs UMb Y KaX0T0
JIECSATOTO peOeHKa.

AxtuBHOoCTh CKB omnpenensitoT Ha OCHOBaHUU TSXKECTU COCTOSIHUS MAllMEHTa C
Y4ETOM MMEIOLIUXCS KIMHUYECKUX U JIaDOpaTOPHBIX MPOSIBICHUI 3a00aeBaHus. ITO



159

uMeeT OOJbIIOe 3HAUCHUE JIJISl ONPEICIICHUs TAKTUKY JICYCHHUS Ha KaXKJOM JTare 3a-
OoneBanus. TpaAUIIMOHHO BbIAETAIOT 3 crenenu aktuBHocTU CKB.

s Beicokoi aktuBHOCTH (III cTenenb) xapakTepHa BbICOKAs IUXOPAJIKa, BbI-
paK€HHbIE U3MEHEHHUSI CO CTOPOHBI BHYTPEHHUX OpraHoB (HEPUT ¢ HePpOTUUECKUM
CUHAPOMOM, 3HJIOMHOKAPAUT, IKCCYJAATUBHBIA MEPUKAPAUT WU/ WM TUIEBPUT), TsDHKE-
noe nopaxenue [THC, koxu (IepMaTuT), ONOPHO-ABUTATEILHOIO ammapara (OCTpbIi
MOJIUAPTPUT U/UIIU TTOJIMMHUO3UT), TToBbIIIeHHe COD 6onee 45 mm/4, Hannune AH® u
AT x JIHK B BbICOKOM TUTpE, 3HAUUTENBHOE CHUKEHHUE OOIIeH reMOJIMTUIECKON aK-
TUBHOCTU KOMITJIEMEHTA B €ro KOMIIOHEHTOB Cs, Cy).

st ymepennoit aktuBHOCTH (Il cremenp) xapakrtepHa cyOodeOpuiibHas JINX0-
pazka, YMEPEHHO BBIPQ)KCHHBIC NMPU3HAKA MOPAKEHUS Pa3IMYHBIX OPraHoB (IOJH-
apTpajJruy WX MOJMAPTPUT, IEPMATUT, YMEPEHHAsI PEAKLHsI CO CTOPOHBI CEPO3HBIX
o0oiiouek, HepuT O6e3 HEPPOTHUECKOrO CHHAPOMA U HAPYIIECHUS MOYEUYHBIX (PYHK-
1uif), noseienne COD B npenenax 25-45 mm/gac, Hanmnune AH®, AT x IHK, [TUK
B YMEPEHHOM THUTpE.

[Tpu Huszkoit aktuBHOCTH (I cTenenpb) odlee COCTOSAHNUE MalUeHTa OOBIYHO HE
HapyIlIeHO, Ja0OpaTOpHbIE MOKAa3aTeId HM3MEHEHbl Maylo, MPU3HAKU MOPAKEHUS
BHYTPEHHUX OPTaHOB OINPEAEINISAIOTCS TOJIbKO NPU KOMILJIEKCHOM MHCTPYMEHTAJIbHOM
o0cne0BaHNM, OTMEYAIOTCS HEAPKHUE MPOSBICHHUS] KOXKHOTO U CYCTaBHOI'O CHUHAPO-
MOB.

[Ipu pemuccun y manueHTa OTCYTCTBYIOT KIIMHUYECKUE U JJAOOpaTOpHbIE MpH-
3HAKW aKTHUBHOCTH ITpoLiecca.

Jly1s GoJiee TOUHOM OLIEHKH COCTOSIHUS MAllMEHTOB IPU TUHAMUYECKOM Ha0IIo-
J€HUU HCIIOJIb3YIOT PAa3IMYHble OaJIJIbHBIE UHACKCHI.

«BouaHOYHBIN KpU3» JUATHOCTUPYIOT y MAlMeHTa B KPUTUYECKOM COCTOS-
HUU, XapaKTEPU3YIOIIEMCSI PA3BUTHEM BBIPAKEHHOW (PYHKIIMOHAIBHOW HEIOCTATOY-
HOCTH KaKoro-imbo oprana Ha (poHe 4ype3MepHO BBICOKOW aKTUBHOCTH MaTOJOTHUYE-
CKOTO Ipoliecca.

[Ipu BOTYAHOYHOM KpHU3€ COCTOSHUE MALMEHTa OYEHb TSXKEJIO€ WU KpUTHYE-
CKOE 32 CUET BOBJICYECHMS B MATOJOTMYECKUIN MPOLIECC MHOTMX OPTaHOB U CHCTEM U
Pa3BUTHS BBIPAKEHHON (DYHKIIMOHAJIBHOM HEJOCTATOYHOCTH KPU30BOTO OpraHa, 00y-
CIIOBJICHHOM ayTOMMMYHHBIM mporieccoM. Kpus mpoTekaeT Ha (OHE 3HAYUTEIBHBIX
MMMYHOJIOTHYECKUX CABUTOB, 00S3aTEIbHBIM €0 KOMIOHEHTOM SIBJISIETCS BBIPAXKEH-
Hasl DHJIOTCHHAs] UHTOKCUKAIUS, OTPAXKEHUEM KOTOPOMW CITY>KUT BBICOKas TEMIIEpaTy-
pa, nucTpodusi, aHOPEKCHsl, TAXUKAPUS U MUKPOILUPKYJIATOPHBIE HAPYILICHHUS.

B 3aBucumMoCTH OT TOrO, YTO SIBJSIETCS OPTaHOM-MUIIEHBIO WIH «KPU3OBBIMY
OpraHoM, MOPaXKEHHBIM Hau0OJIee TKETO U OMPEACIISIONIMM BO3MOXKHOCTD JIETalb-
HOTO MCXO0J1a, BBIACISAIOT KIMHUYECKHE BapUaHThl BOYaHOYHOro Kpusa (mo Kapra-
meBoit B.W., 1995): monoopraunsiit (85%) (moueunsiii — 32% cnyyaes, 1epedpaib-
HbI — 20%, remomuTraeckuit — 18%, xapauanpabii — 10%, abgomuHanbHbIN — 3%,
nerounbiid — 2%) u nonuopranusiii (15%) (moueuno-adaoMuHaNbHBIN — 9% ciiyuaes,
MIOYEeYHO-KapAuaibHbIi — 3%, nepedpo-kapauanbHeiii — 3%).

VY nereli B OONBIIMHCTBE CIy4aeB KPU3 UMEET XapakTep MOHOOPTaHHOTO, MO-
JMOPraHHbI KpHU3 BCTPEUYAETCS 3HAYUTENBHO pexe. Cpelu MOHOOPraHHBIX KpHU30B
[0 4acTOTe MpeobiasaeT MoYeyHbId, KOTOPbI, KpOME TOTO, SIBISIETCS COCTABHOM Ya-
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CTBIO MOYTH BCEX MOJIMOPTraHHBIX Kpu30B. [Ipu m1000¥ opraHHO# JIOKaIU3aIuy BOJI-
YaHOYHOI'0 KpH3a IMOYTH y BCEX JETEH MOPAXEHBbI U IPYTHE OPraHbl U CHUCTEMBI, HO
MEHee TsDKeNo, 0e3 pe3Koro HapyueHus: ux QYHKIUU U TeX MOP(OJOTHYECKUX U3-
MEHEHUH, KOTOPBIE MPUCYIIN KPU30BOMY OpPTraHy.

ATpulyTaMu noueunoeo Kpuza SIBISIOTCS HEPPOJOTHUECKUM CHUHAPOM, Mac-
CUBHAs 3PUTPOLUTYpHUs (HEPEIKO MaKporeMmaTrypus), ocTpasi mouyeyHas HeJoCTaToy-
HOCTb, apTe€pHabHAas TUIIEPTEH3US 3HAUUTEIbHON BbIPA)KEHHOCTH.

[Ipu yepedpanvrom kpuze HapsIy € BUCLEPAIbHON MATOJOTHEH OTMEUYaroTCs
nepeOpasibHble CHHIPOMBI, UMEIOIINE OPTaHUYECKYI0 OCHOBY U COMPOBOKIAIOLTHECS
nepeOpaibHOM HE0CTaTOYHOCThIO. HeBposoruueckass CUMIITOMAaTHKA, OMpPEesio-
11asi KpUTUYECKOE COCTOSIHUE OOJIbHBIX, BKIIIOUAET: CYIOPOKHBIH CHHAPOM, OCTPBIii
MICUX03, TEMUILIETUIO U TMaparvieruio, rpyoble KOPKOBbIE HAPYIICHUS B COUETAHUU C
AKMHETHUKO-PUTHIHBIM CHHJIPOMOM, XPOHHWYECKHI THIIEPKHHE3, NONEPEUYHBIN CIU-
HaJbHBIM Oy0K. Hapyiienue co3HaHusl pa3HOUM CTENEHU BBIPAXKEHHOCTU. Y Ka3aHHBIE
CUMIITOMBI SIBJIIFOTCSL PE3YyJIbTATOM MEHHUHTO3HIIE(PaTOMHUETIONOINHEBPUTA, MHEIIO-
sHUE(danuTa, pexe HIedaTuTa UWid MEHUHTUTA U JIP.

Kapouanvuweiii kpu3 AuarHoCTUPYIOT TPU KPUTHUYECKOM COCTOSIHUM OOJIBHOTO,
0OyCIJIOBJIEGHHOM MOPAKEHUEM CEpJILla C HapylIeHUueM ero aesTesibHocTH. CoOCTBeH-
HO BOJYAHOYHBIM ayTOMMMYHHBIN KapAUadbHbII KPU3 MOXET Pa3BUTHCS BCIEICTBHE
AKCCYAATUBHOTO MEPUKAPAUTA C MACCUBHBIM BBIIIOTOM B MEpPUKAp/l, KOI/1a BOZHUKAET
TaMIIOHaJa CepALla WM UMEETCs PealIbHAs yrpo3a €€ Pa3BUTHsI, a TAK)KE BCIEACTBUE
OCTpOIl CepIeuYHON HEJOCTATOYHOCTH M HApYIICHUH CEpJACYHOr0 pUTMa, 0OYCIIOB-
JeHHbIX dHA0KapaAuToM Jlnbmana-Cakca, TSHKEIBIM MUOKApIUTOM, HHPApPKTOM MHO-
KapJa.

Ab60omuHanbHbIl Kpu3 TPOTEKAET C KIMHUYECKON KapTUHOM OCTPOro *KHUBOTA.
Yame Bcero OH OTpakaeT MOPAKEHHE KHUIIEYHUKA BCIEACTBUE BacKynuTa. IIpuso-
ISUIET0 K Pa3BUTHUIO MILIEMUYECKOT0 SHTEPUTA WIIH SHTEPOKOJIUTA C U3bA3BICHUSIMM,
BO3HMKHOBEHUIO KPOBOM3JIMSIHUM, MHOTIa WH(papKTOB KuieuyHuka. [Ipomecc Moxer
OCTIOKHATHCS TApe30M KHIIEYHHKA, mepdopaiueil ¢ pa3BuTueM NepPopaTHBHOTO
NEPUTOHHUTA, KUIIEYHBIM KpoBOTeUeHHEM. [IpuunHoil ab1OMUHAIBHOTO KpH3a MOTYT
OBITh TaKXE MEPUTOHUT KAK MPOSBICHUE MMOJIUCEPO3UTA, OCTPBIM BOTYAHOUHBINA NaH-
KPEOHEKPO3 KaK CIEACTBHE apTepPUHUTa WM TPOMOO3a, aroIJIeKCUsl SMYHUKA, Pa3phiB
MIEYEHU WM CEJIE3€HKU BCIJIEJCTBUE IMAPEHXUMATO3HOTO KPOBOMW3IUSHUSA WU WH-
dapkra.

Jlecounwiti kpu3z MpeacTaBIsieT cOOOM TSKENOe MOPAKEHUE JIETOYHOM TKaHW,
YTO COMPOBOXKIAECTCS CHHAPOMOM JbIXaTEIbHBIX PACCTPOMCTB U JIETOYHBIM KPOBOTE-
yeHueM. KIMHuYecKuMy Nnpu3HakaMuy JIETOYHOTO KpHU3a SIBIIIFOTCA OCTPOE Pa3BUTHUE
JBIXaTENbHOTO JUCTPECC-CUHIIPOMA C MPU3HAKAMU JIETOYHOM HEOCTATOYHOCTH, IO-
SBJICHHE W OBICTPOE PACIPOCTPAHEHHUE MO BCEM MOJISIM JIETKUX BIIAXKHBIX XPHIIOB,
KPOBOXapKaHhE W PE3KOE TAJCHUE COJAEPKAHUS TeMOTJIOOMHa KpoBHU. JlerouyHsIit
KpHU3 MOXET ObITh 00yCIOBICH (PUOPUHOUTHBIM HEKPO30OM COCYAOB. AJIbBEOJISIPHBIX
CTEHOK M MEPETOPOAOK, a TAKKE TAKEIBIMHU KOAryJIOJOTMYECKUMH HAPYIICHHUSIMHU.

I'emamonocuueckuti Kpu3 BKIIOYA€T TEMOJUTUUYECKUI KPU3, OCTPbI TpOMOO-
LIATOIICHUYECKUN CUHIPOM, OCTPYIO JIEMKOIIEHUIO CO CHMYKEHHEM YHCJIa JIEUKOIUTOB
bi o) 2,0X109/J1 1 MEHEE WIN UX COUETaHHUE.
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JIJ1sl TeMONIUTHYECKOTO KpHU3a XapaKTEpHO OCTPOE PA3BUTHUE TSKEIOW ayTOUM-
MYHHOUW aHEMHUHU C YIPO30H CEpbEe3HBIX OCIOKHEHHUH (aHEeMUYecKasi KoMa, TPOMOO3bI
¢ popMupoBaHueM MH(APKTOB, UTO COMPOBOXKIAETCA PA3BUTUEM I'€MOPPArHuE€CKOro
CUHJIpOMA C TMOSABJIECHUEM IETEXUN, IKXUMO30B, KPOBOU3IUAHUN PA3TUYHON JIOKAJIU-
3allM1, HOCOBBIX KPOBOTEUYEHHUM, MEHOPPAruii, TeEMaTypUH U JIp.

Kputndeckue cutyaruu pa3inyHoro poja, o0yciaoBIeHHbIE TPOMOO30M U/UIN
KPOBOTOUYMBOCTBIO, MOTYT pa3BuThcs y 00iabHBIX CKB ¢ antudochomunuansimM cun-
JPOMOM.

Ilepugepuueckuii cocyoucmulii Kpu3s BKIIIOYAET PACIPOCTPAHEHHOE MOPAKEHUE
KOXH TI0 TUTTY OyJuie3HOTo eMdurouna, a Takxke reprneTu@opMHOTO JepMaTUTa UK
AKCCYAATUBHON MHOTO(OPMHON SPUTEMBI.

Onenka aktuBHoctd CKB mMmeer Oosbiioe 3HaueHHE AJisi BHIOOpa Tepamu.
Monutopunr aktuBHOcTH CKB Ha COBpeMEHHOM JTale pa3BUTHS PEBMATOJIOTUU
BKJIIOYAeT B ce0sl CrenuaibHO CO3JaHHbIE MHCTPYMEHTHI — WHJIEKChl aKTUBHOCTH.
Bce coBpemennbie mHaekcbl aktuBHoctu CKB mpencrasistone co0oil koMOMHa-
LU0 KJIMHUYECKUX U JlabopatopHbix npuzHakoB CKB, Obln pazpaboTaHbl C LEBIO
CTaHAapTU3aIMU OLEHKH aKTUBHOCTHU 3a00JIEBAHMS, IIPU 3TOM 5 UHJIEKCOB aKTUBHO-
ctu CKB npomm BaMIanuio U NIMPOKO MCIOIB3YIOTCS B MHUPOBOW MEIULIMHCKON
ne4eOHOM U HAyYHOU MpPaKTUKE:

1.Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index (SLEDAI), (Bom-
bardier u coapt. 1992)

2.Systemic Lupus Activity Measure (SLAM), (Liang u coast. 1989)

3.European Consensus Lupus Activity Measurement (ECLAM), (Vitali u co-
aBT.1992)

4.Lupus Activity Index (LAI) (Petri u coaBt. 1992)

5.Classic British Isles Lupus Assessment Group Index (Classic BILAG) (Hay u
coanT. 1993)

B nenuarpuueckoil peBMaTOJIOTHMU Haille UCNoib3yroTcs mkainsl SLEDAI u
BILAG.

J{ns konmuuecTBeHHOM orleHKkH nuHamuku aktuBHOCTH CKB B mporuecce seue-
HUS B TEUCHHME IOCIICTHETO ACCSITHICTHS HCHOIB3YIOT OamnbHyio mkany SLEDAI
(mpunoxenwue 2). C momonrpio mkaiasl SLEDAI MoHO OCyIIecTBISITh 00BEKTUBHBIN
MO3TAIHBI KOHTPOJIb 32 JUHAMUKON COCTOSHUSI OOJBHOTO U OLIEHHWBATH 3 (HEeKTUB-
HOCTb ITPOBOAUMOM TEpAUU.

Muarnoctuka CKB y nereit

Knunnueckue n ummyHonoruyeckue nposisieruss CKB HacToiabko MHOroo0-
Pa3Hbl, YTO MPAKTUYECKU Y KAXIOT0 MaleHTa UMEIOTCS WHIWBUIyalIbHbIE OCOOEH-
HOCTH, OTJIMYAOLIUE Er0 OT APYTHUX.

UpesBpiuaiinpiii kimuHUYeckuii mommopdusm CKB siBasiercst riiaBHOM mpuyn-
HOI TOr0, 4TO €€ IMarHOCTHKA OCTAeTCs CIO0KHOM 3aauell. OObIYHO JUArHo3 HE Bbl-
3bIBACT 3aTPYJHCHUU JIUIIb B TUIMYHBIX CIy4YasX IMPU HAIUYUU XAPAKTEPHBIX KOXK-
HBIX U3MEHECHHI B BUJE IPUTEMATO3HON «0a00YKM», COUETAIOIIUXCS C MOJTHAPTPH-
TOM, JIMXOPAJKOH, ajomeruei, mporpeccupyromei auctpodueid Ha ¢GoHe Jeikore-
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HUW, 3HaUMTeNbHO TOBBIMIeHHOW COD, rumeprammarioOynuHemuu. [Ipu BbICOKOI
AKTUBHOCTU KJIMHHYECKasi KapTHUHA JIOMOJIHAETCS BhIpaKEHHOU numdaaeHonaTHe,
MOJINCEPO3UTOM, HEPPUTOM, IHIOKAPIUTOM, THEBMOHUTOM, LIEPEOPOBACKYITUTOM.

Opnako Tunuunbie Juist CKB spuTemaTo3HbIe BBICHITIAHUS HA JIMIIE BCTPEYAIOT-
csl He y Bcex nmanmueHToB. Kpome TOro, KoKHble M3MEHEHUS! 0OBIYHO OBICTPO KyIU-
PYIOTCSl IO/ BIIUSIHUEM JIEYEHUsI KOPTUKOCTEPOUIAMU U LIUTOCTaTUKaMu. B HEKOTO-
PBIX CIy4asix Ha MPOTSXKEHUU MECSIEB U JaXke JIeT 3a00JIeBaHUE MOXKET MPOSBISITHCS
MOHOCHHAPOMOM, HaIpUMEpP MOJUAPTPUTOM WK cuHApoMoM Bepnbroda, hopmupys
KimHnyeckne «Mackum» CKB, 4To 3aTpyaHsSeT AMarHOCTUKY. Y IPYrux MHalMeHTOB
tunnuHbie pu3Haku CKB ObicTpo mcdes3aroT, a B KIMHUYECKOW KapTHHE TOMUHU-
PYIOT CHHIPOMBI, JHILIEHHBIE HO30JIOTMYECKON creun(uyHOCTH, HampuMep Movey-
Hasl.

JlanHble 7a00pAaTOPHBIX METOAOB B KAaueCTBE JUArHOCTHMUYECKHUX TECTOB HE
YAOBJIETBOPSIIOT MOJHOCTBIO 3alpocaM MpakTUKa, TaK KaK HE MMEIOT abCOIIOTHOMN
cnenu(UIHOCTH W YyBCTBUTEIBHOCTH, OINPEACNAIOTCS y OOJIbHBIX B OCHOBHOM B
OCTPOM MEPHOJIE NMPU HATUYHH MOJMCUCTEMHOIO, Pa3BEPHYTOr0 3a00JIEBaHUS U OT-
CYTCTBYIOT B IEpUOJI€ peMUCCUU U B HauanbHOU (paze CKB. /lnaruos craBsT Ha oc-
HOBaHUU KIMHUYECKUX AAHHBIX U MOJATBEPKAAIOT CreUUPUUECKUMHU J1a00OpaTOPHBI-
MU U3MEHEHUSIMHU.

Jlnarao3 CUCTEMHOW KpacCHOW BOJYAHKHU JOJKEH ObITh OOOCHOBAH HaJUYUEM
KJIIMHAYECKHUX TPOSIBICHUN M TaHHBIMU JaObOpaTOpPHBIX MccheaoBaHuil. J{ins quarno-
ctuku CKB B Hacrosiiiee BpeMsi HauboJjee MUPOKO UCIOJB3YIOT KpUTEpUH, pa3pado-
TaHHBbIE AMEPUKAHCKON peBMartojornueckoit accormanueit (APA) B 1997 roay. Co-
IJIACHO KJlaccu(uKanuu BeICNAoT 11 mpu3HakoB:

1. Brichimanusi B CKyJOBOM 00yiacTu: (PUKCHpOBaHHAs dpUTEMA IIOCKAs WU TIPH-
NOJHUMAIONIIASCA Ha CKYJIOBBIX Ayrax ¢ TEHJICHIIMEN K paCIPOCTPAHEHUIO HAa HA30J1a-
OWaJTbHBIC CKITIAIIKH.

2. JIuckouHbIC BBICHIIAHMS. SPUTEMATO3HbIE MPUIOJHUMAIOIINECS OJSIIKHA C Kepa-
TOTHYECKUM HapylIeHHWEeM U (OJUTHKYISIPHBIMU MPOOKAMH; Ha CTapbIX OYarax MOTyT
BCTpeUaThCs aTpopuiecKue pyounKu.

3. ®oToceHcHOUIM3aLMs: KOXKHBIE BBICBHIIIAHUS KaK pe3yibTaT HEOOBIYHOM peakluu
Ha MHCOJIALIMIO IO JAaHHBIM aHAMHE3a WM HAOJII0ICHHUSM Bpaya.

4. $13BBI monocTU pTa: S3BBI BO PTYy WJIM HOCOTJIOTOYHOM oOnacTt, 0ObIHO 0e300-
JIE3HEHHbIE, HA0JI0/1aeMbl€ BPAUOM.

5. ApTpuUT: HE’PO3UBHBIA apTPUT ABYX WM OoJiee nmepudepruyeckux CycTraBoB, Xa-
paKTepU3YIOLIUKCS 00JI€3HEHHOCTHIO, TPUITYXJIOCTHIO MIIA BBHITTOTOM.

6. Cepo3sur:

a) mieBpuT (TUIeBpaJibHbIe OOMM B aHaMHE3€ W/WJIM IIyM TPEHHUsS IUIEBPHI IPH
ayCKyJbTallUM W/WJIU TJIEBPAIbHBIN BBITIOT) W/UIH

0) mepukapAuT (IIyM TPEHUs MEpUKapAa NMpU ayCKyJIbTallUUd W/WIW BBIIOT B MEpH-
kapje npu sxokapauorpaduu, K[ -npusnakn).

7. IlopaxkeHune noyex:

a) croiikas mpoteunypus oosee 0,5 r/cyT unm

0) muIMHAPYpHUs (SPUTPOITUTAPHBIE, KAHATBIIEBbIC, 36PHUCTHIC, CMEIIIAHHBIC TUTUH-

JIPBI).
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8. HeBposoruueckue HapyluleHHs: CyAOPOTH WU TICUX03, HE CBA3aHHbBIE C MPUEMOM
JIEKapCTB WM METa00JIMYECKUMHU HApyLICHUSIMH BCIEACTBHE YPEMUHU, KETOAIN103a,
AJIEKTPOJIMTHOTO JucOaaHca.
9. I'emarosiornyecKkue HapyueHus:
a) FEMOJIMTUYECKAsl aHEMUS C PETUKYJIOLUTO30M;
6) neiikorenns (Meree 4¢10%/11) Ipu ABYX 1 6oJIee OMPE/ICICHHUSX;
B) mmuMdorerns (Meree 1,5¢10%/1) npu AByX 1 GoJee HCCIIEIOBAHMSX;
') TPOMOOIIUTOTICHUS (MEHEE 100+10%1), He cBs3aHHAs C MIPUEMOM JIEKAPCTB.
10. UMMyHOJIOTMYECKUE HAPYLLIEHUS:
a) anturtena K HatuBHOW /IHK B MOBBIIEHHBIX TUTPAX;
0) HaIMYUe aHTUTET K SM-aHTUTEHY;
B) HaJIMYMe aHTU(HOCPOTUTUAHBIX aHTUTEIL:
® [OBBIIICHHBIH TUTP aHTUTEN K Kapauoaununy (IgM wmu 1gG);
® BBISBICHUE BOJTYAHOYHOTO AHTHUKOATYJISIHTA CTAHIAPTHBIM METOOM;
e JIOKHOIIOJIOKUTENIbHAsA peakliusg BaccepmaHa B TeueHue HE MeHee 6 MecsleB
npu J1abopaTOPHO MOATBEPKICHHOM OTCYTCTBUHU CHU(UITUCA C TTOMOIIBIO peak-

MM IMMOOUIT3AIMK OJICTHOW TPETIOHEMBI WK B TecTe abcopOImu (iroopec-

HUPYIOLUIUX aHTUTPETIOHEMHBIX AHTUTEIL.

11. AHTuHyKI€apHbId (QakTop (aHTHHYKJIEapHbIE AHTUTENA): MOBBIIMICHUE TUTPOB
AH® B tecte umyHO]IIOOpECICHINN (MM IPYTUM METOJIOM), HE CBSI3aHHOE C MpH-
€MOM JIEKapCTB, CIOCOOHBIX BBI3BIBATH JICKAPCTBEHHYIO BOTYAHKY.

ITpu Hanuuuu y nanueHTa 4 win 60see MPU3HAKOB B JIFOOOM COYETAHUU JHa-
rHo3 CKB cuuTaercs 10CTOBEpHBIM.

B ciydae BKiIIOUEHMS MTallMEHTa B KJIMHUYECKOE MCCIIE0BaHNE PEKOMEHYETCs
UCI0Jb30BaTh auarHoctudeckue kpurepun SLICC, 2012 (npusioxenue 3) , cOrjiacHO
KOTOpBIM AJis1 ycTaHoBJeHUs1 nuarHo3a CKB nomkHO ObITh 4 KpuTEpHsl, OUH U3 KO-
TOPBIX JOJDKEH OBITh UMMYyHOJIOTHYeckui (Jiroboit u3: a-JIHK, AH®, Sm, a-KL, Cs,
Cy).

Huddepenunanbupiii nuario3 npu CKB mpoBoasT ¢ cuHapoMoMm XpoHHYE-
CKO# ycranoctu, pubpomuanruei, cucreMubiMu popmamu KOPA, y3enkoBsIM nosu-
apTepUHUTOM, CMEUIaHHON KpuorioOynuHeMuel npu renature C, CbIBOPOTOYHON 00-
ne3upto, BUY-undexnueit/CIIN], 3moxayecTBeHHOMU 00pa3oBaHUSIMH, OBEpJIall-
cunapomom npu FOC u ap.

CKB u anTrdochounuaHbiii CHHAPOM

Antudochomunuaubii cunapom (ADC) npencrarisier codoli cBoeoOpa3HbIN
CUMIITOMOKOMIUIEKC, BKIFOYAIONTUN BEHO3HBIC W/UIU apTepHabHBIE TPOMOO3BI, pa3-
Tu4HbIe (DOPMBI aKyMIEPCKOW MATOJIOTHH C HEBBIHAIIMBAEMOCTHIO OEPEMEHHOCTH,
TPOMOOITUTOTICHUIO, & TAKXKE Pa3HOOOPa3HbIE HEBPOJIOTHUECKUE, KOKHBIE, CEPJICUHO-
COCYJIUCTBIE, TEMATOJIOTUYECKUE U APYTUE HAPYIICHUSI.

®opmupoBanue ADC CBSA3BIBAIOT C MPUCYTCTBUEM AHTUTEN K OTPULATEIBLHO
3apsHKEHHBIM, peke  HeWTpanbHbIM  (ochomunuaam  w/wnmm  pocdoaumnu-
CBS3BIBAIOIIUM CHIBOPOTOYHBIM OenkaM. MmeroTcst manubie o ToM, uto ADJI moryt
OKa3bIBaTh BIIMSIHUE KaK Ha COCYJUCTHIC, TAK U HA KJICTOYHbIE U TYMOpPaJIbHBIE KOM-
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MMOHEHTHI KOATYJISIITMOHHOTO Kackasa. [IpuBoas kK HapyIIeHHI0 HOPMAJILHOTO OanaHca
MEXAY TPOTPOMOOTHUYECKMMU M AHTUTPOMOOTHYECKUMHM IMPOILIECCAMH B CTOPOHY
TpoMbooOpaszoBanus. Kpome toro, A®JI urparoT onpeaesieHHy0 pojb B pa3BUTUU
TPOMOOIMTONIEHUU ¥ TEMOJIMTHYECKOW aHeMHH. BO3MOKHbIE MEXaHU3MbI aTOreHe-
tuueckoil akTuBHOCTH A®DJI 00yCiIOBJICHBI NPSIMBIM TOBPEKICHUEM DHAOTEINSA,
CTUMYJIALIMEN CUHTE3a SHI0TEINAIbHBIMU KJIETKaMH (haKTopa akKTUBAI[UU TPOMOOIH-
TOB, aHTUTEJI03aBUCUMON aKTUBAIIMEH TPOMOOIIMTOB, TMOJIaBICHUEM aKTUBHOCTH DH-
JIOTEHHBIX AHTUKOATYyJSIHTOB, HapylleHHEM Tporecca (GUOPUHOIN3A, aKTHUBAIHCH
HEUTPOPMIOB U HAPYIIIEHUEM KJIIMPEHCA UMMYHHBIX KOMILJIEKCOB H JIP.

Tabnuua 17 — Knunndeckue u naboparopusie nposisnenuss AD®C (no E.JI.Haconory

u qp., 1999)

Jlokamm3anus n3MeHeHn i

Bo3moxHBIE KITMHUYECKHE WK Ja00paTOpHBIE MPOSIBICHUS

1. Bennl

KoneunocTu Tpom003 ri1y0oKuX BeH, TpoMOodIeOuT
Mosr Tpom603 BEHO3HBIX CHHYCOB
[leuens:

KpYIIHBIE COCYIBI
MEJIKHE COCY/IBI

Cunnpom bagna-Kuapu

['enmaTomerausi, yBellMueHUE YPOBHSI IEYCHOYHBIX (hepMEHTOB

[Touku TpomM003 MeYeHOYHBIX BeH ¢ HHGAPKTOM WK O6€3 HEero

Hannoueunuku TpomM003 1eHTpanbHON BEHBI, rTeMOpparuu, HHGapKT, HAAMMOUCYHHUKOBAS He-
JIOCTATOYHOCTh

Jlerkue Jlerounast TpoM003MO0IHSI, KATMIIISIPUTHI C JISTOYHBEIMH TeMopparusamu. Jle-

rO4yHas rTunCpTCH3UA

KpymnHble BeHbl

CUHJIpOM BepXHEH WM HUKHEH MO0 BEHBI

Kosxka Ceruaroe TUBE0, KOXKHBIC Y3€IKU, MypITypa
I'naza TpomM003 BEeH ceTyaTKu

2. Aprepun

Koneunoctu WNmemus, ranrpena

T'onosHOM MO3r:
KPYITHBIE COCYTBI
MEJIKHE COCYTbI

WHCcynbT, TpaH3UTOPHBIE HITIEeMHYECKHe aTaku, cHHApoM CHenoHa

Ocrtpas unemuueckas sHiedanonarus, MyaIbTUHHQApKTHAS JSMEHITHS

IInamenTa

WHbapkT miuareHThl, BHyTpUyTPOOHast THOEIb 111014

Cepaue:
KPYITHBIE COCYIbI
MEJIKHE COCYbI

Wndapkt muokapaa, Tpom603 mynTa nociae AKII

OcTtpas cepaevHasi HeIOCTaTOYHOCTD, KapIUOMHUOIIATHS

KJIaIIaHbI Bereranuu, perypruraius, CTCHO3
MOJIOCTH CEpALa BryTtpucepaeunsrit TpoMO
ITouxku:

KpYTIHBIE COCYBI
MEJIKHE COCYAbI

Tpom0603 moueuHor apTepun, HHYAPKT MOYKU

[Toueynast TpoMOOTHYECKAsT MUKPOAHTHOTIATHS

Ileuenn

WHdapkT nieyeHu, y3ioBas pereHepaTopHasi FHIepIia3us

Aopra
COCY[IBbI IYTH a0PTHI
OpIOLIHON OTHEI

CHHApPOM IyTH a0pThI

Nmemus kumevynnka

Koxa JururanpHasi raHrpeHa, TOBEpXHOCTHBIE MsATHA. HarmoMuHaronme BacKyiu-
ThI, XPOHUUECKHUE SI3BBI TOJICHU, TEMOPPAruy B MOJAHOITEBOE JIOKE
I'maza Tpom003 apTepuii U ceTUYaTKH
Koctu AcenTtuueckuii HeKpo3
3. JlaGopaTopHbie TpomboruTonenus, KyMOC-11o10:)KUTeIbHAS TeMOJIUTHUCCKAsT aHEMHUS,
HapylieHus JITIPB, yymmaenane AUTB, HapymeHws THTHIHOTO OOMEeHa

4. HMMyHOIIOTHYECKHE
HapyLIeHus

AKIJI, Bom4aHOYHBII aHTHKOAryIsHT, antuTena K Bo-I'TIl u ap.; AH® (ga-
cto), AT x JHK (penko)
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B ocnoBe ADC nexar HeBocHanuTeIbHasi TPOMOOTHYECKasl BACKYJIONaTHsI, 3a-
TparuBarolas CoCyJbl JI00Oro KaauOpa U JOKaIU3alUU, YTO ONPENEISeT YpEe3BbI-
YalHYIO IIUPOTY CHEKTPA €ro KIMHUYECKUX MPOSABICHUN.

s nuarHoctuku ADC pa3zpaboTaHbl KIMHUYECKUE KPUTEPUH, JAOMOTHEHHbBIE
nabopaTopHbIMU TecTamH. JlabopaTopHas JAMArHOCTHKA B IIUPOKOW KIMHUYECKOU
IPaKTUKE OCHOBaHA Ha OMNpPEAEICHUH BOJYAHOYHOTO aHTHKoaryisHTa (BA) ¢ momo-
b0 GyHKIHMOHAIBHBIX TecTOB U AKJI ummyHodepMeHTHRIM MeToA0oM. B 1iennom BA
oOnanaer Oonee BbIcOKOM crenupuyHocteio, a OKJI — Gombliell 4yBCTBUTENBHO-
ctbto Juis nuarHoctuku ADC. Tlpennonaraor, yTo 00JbIIOE KIMHUYECKOE 3HAYCHHE
JUTSL OTIPENIeTICHUsI pUCKa TPOMOOTHYECKUX HAPYIICHHH MOTYT UMETh aHTHTENa M K
apyruM GhochOUUICBI3bIBAIOMNM OeKaM, B 4acTHOCTHU K [Bo-T'T1 I,

A®C moxer ObITh KaK NMEPBUYHBIM, TAaK U BTOPUYHBIM IPU PEBMATHYCCKUX
3a0oneBanusx. B tom uncne u npu CKB, ayrouMMyHHO# aTONOTUH, 31T0KaYECTBEH-
HBbIX HOBOOOPA30BaHUSX, IPUMEHEHUH JIEKAPCTBEHHBIX MPENapaToB, MHPEKIIMOHHbBIX
3a00JIeBaHUSAX U JP.

Uccnenosanus, nposeneHubie B Poccun (Llnmutonkosa O.B., 1997), npone-
MOHCTPUPOBAJIM, YTO HA OCHOBAHUU KIMHUKO-NTabopaTopHbiX kputepueB ADC aua-
rHoctupyercst 'y 35% pereit ¢ CKB, npuuem y 15% OonbHbIx mnpusznaku ADC
HaOmonaoTcst B AeOroTe 3a0oneBanus, a y 20% — MOSBISAIOTCS MPHU MOCIETYIOUIUX
peunInBax.

Benymuwm npusnakom ADPC npu CKB y gereil sBisieTcss TpoM003, onpeaess-
IOLIUI pa3BUTHE Pa3HOOOPA3HON KIMHUYECKON CHUMIITOMATHKH; peXe HaOII0Aat0TCs
reMaToJI0rMuecKue HapylmeHUus: — TPOMOOLIUTONICHHSI, TEMOJIMTUYECKAsT aHEMUS WJIIH
UX COYETAaHUE, U3BECTHBIE KaK CUHAPOM DBaHCA.

Cpenu tpomOoTHueckux ocnoxknenuii npu CKB y nereit npeobnagaer Tpom-
003 METKHUX COCYIOB KOXH, MTPEACTABICHHBIN JIAJOHHOW M TTOJAOIIBEHHON SPUTEMOH,
MOBEPXHOCTHBIM KOKHBIM HEKPO30M, CETUATHIM JIMBEIO, MyPITyPOH, I3BaMHU KOXKHU.

Cpenu 00JbHBIX BBISBISIIUCH CIy4au TpoMO03a apTepHil TOJIOBHOTO W CIIMH-
HOTO MO3ra, NPUBOAMBIIME K TPAH3UTOPHBIM HAPYIIEHUSM MO3TOBOTO KpOBOOOpa-
[ICHUS, UHCYJIbTY, MIIEMHUYECKOMY HMH(ApKTy CHMHHOIO Mo3ra. Berpewanuch WH-
bapKThl MOYEK, JETKUX, MUOKapaa, TPOMOOAIMOOIIHS JIETOUHOM apTepun. BeHO3HBII
TpoM0O03 OBLI MpEICTaBICH TPOMOO30M IIYOOKMX BEH KOHEYHOCTEH, IICHHBIX BEH,
LEHTPaJIbHON BEHBI CETYATKH, IOYEYHBIX BEH.

Teuenne ADC, TKECTh U PACIPOCTPAHEHHOCTh TPOMOOTHUECKUX OCJIOXKHE-
HUHM TPYIHO NPOTHO3UPYEMBIE, TOCKOJIBKY HE KOPPEIUPYIOT C U3MEHEHUSMU TUTPOB
A®JI u aktuBHOCThI0O CKB. HanbGonee Tsokenblii mporHO3 OTMEYEH MPU Pa3BUTHH
Tak Ha3biBaeMoro karactpoduueckoro ADC (ocTpas TMCCEMUHUPOBAHHAS KOATYJIO-
MaTHUs1/BaCKyJIONATHs ), XapaKTEPU3YIOIIAACS OCTPHIM MYJIbTHOPTAHHBIM TPOMOO30M H
UMUTHPYIOIIAs. CUHIAPOM JIHCCEMUHHUPOBAHHOTO BHYTPUCOCYAMCTOTO CBEPTHIBAHUS
WJIM T€MOJIUTHUKO-YPEMUYECKHUI CUHIPOM.
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Tabmuma 18 — Knaccudukanumonnsie kputepun ADC (Alarcon-Segovia D. Et al.,
1992; B moauduxaruu Piette J.-C., 1996)

A. Knunanueckue | CeTuaToe JTUBEIO

MPOSIBJICHUS TpombonuToneHus

[IpuBBIYHOE HEBBIHAIIIMBAHHE OEPEMEHHOCTH
Benosnsiit TpomM603

I'emonuTHyeckast aHeMuUs

ApTtepuanbHbIil TPOMO03

S13BBI TOJICHU

Jlerouynas runepreHsus

IToniepeyHbIi MUEIIUT

b. Kinaccugukamonssie rpynmnsl

Yposens AKJI Uncino KIMHUYECKUX TPOSIBICHUI

2 1 0
Bricokuii/ymMmepeHHbIi OnpeneneHHblil BeposiTHbII COMHUTENBHBIN
Huzkuii Beposrnbiit COMHUTENBHBIN OTCyTCTBYET
OTtcyTCcTBYET CoOMHUTEINIBbHBII OTtcyTcTBYET TO XKeE

[IpaBunbHasi TpakTOBKa CHUMIITOMOB W CBOeBpeMeHHOe BbisBieHHEe ADC y
o6onpHbIX CKB nmeroT 0oiibllioe MpakTUYECKOE 3HAUYE€HHE, MOCKOJbKY 3aCTaBJSIOT
CYILIECTBEHHO KOPPUTUPOBATH IPOBOJUMYIO TEPAMHUIO.

Jleuenne CKB y nereit

OcnoBnas nenb papmakorepanuu CKB — noctikenue pemMuccuu (UM HU3KON
AKTUBHOCTH) 3a00JICBaHMs, a TAaKKE CHI)KCHUE PHCKAa KOMOPOHUIHBIX 3a00JIeBaHUM.
Jleuenne nanrenToB ¢ CKB 10KHO MPOBOIUTHCA BpayaMU-PEBMATOJIOTaMH C MPHU-
BJICYEHHUE CIEIHUATNCTOB APYTUX MEIUIIMHCKUX CIIeHAIbHOCTEN (Bpaur-HEPPOIorHy,
Bpauyu-JIe€pMaTOJIOTH, BpPAYMU-T€MaToJIOTH, BpauyU-KapAUOJIOTH, BpPayU-HEBPOJIOTU U
JIp.) U OCHOBBIBATHCSl HA TECHOM B3aWMOJICHCTBUHU Bpaya U MalUEeHTA.

Crnenyer pekoMeHIOBaTh MalMeHTaM u30erath (PakTopoB, KOTOPHIE MOTYT
MIPOBOIIMPOBATH 000CTpeHUe 00JIe3HN (MHTEPKYPPEHTHbIE WH(MEKINHU, CTPECC, UHCO-
JSAUMS,, HEMOTUBUPOBAHHBIN MPUEM MEIUKAMEHTOB U JIp.), CTPEMUTCS K MOAAEpKaA-
HUIO HOpMaJbHOM Macchl Tena. Y maiueHToB ¢ CKB noBblillieH pUCK pa3BUTHS WH-
TEPKYPPEHTHBIX MH(EKIINUMA, aTepOCKIepo3a, apTepUabHON THIEPTEeH3UH, nuadera,
3JI0KQY€CTBEHHBIX 3a00JICBAaHUM, UTO B 3HAUUTEIHLHON CTENICHU YBEJIIMUMUBACT JICTAJb-
HOCTb. [lalieHThl ¢ MOBBIIMICHHBIM PUCKOM MOJIeKaT HAOMIOJEHUIO U o0clieoBa-
HUIO COBMECTHO € NMPOGUIbHBIMU CTICIIUATUCTAMH.

OcnoBHoe MecTo B jeuennn CKB 3anumarot rimokokoptukoctepou bl (I'KC),
[IUTOCTAaTUKU U aMUHOXHWHOJUHOBBIE TTPENapaThl.

st neyennsi CKB ¢ HEBBICOKOHM CTENEHbIO AKTUBHOCTU M 0€3 MOpa)KeHus
YKM3HCHHO-BYKHBIX OPT'aHOB JOJDKHBI OBITH MCIOJIb30BaHbl HU3KUE 10361 [ KC n\niu
aMmuHOxuHONMMHOBBIE Tmpenapatbl. HIIBJIC wucnons3yroTrcss B TE€UEHUE KOPOTKOTO
BPEMEHHU U TOJIBKO Y MAIIMEHTOB ¢ HU3KOW CTEMEHBIO BEPOSITHOCTH PA3BUTHSI MOO0OY-
HbIX 3 dexroB. [Ipu Henocratounoit 3¢gdexruBHocTr ['KC mnm ¢ 1enpio ymeHsblie-
HUS J03bl BOBMOXXHO Ha3HA4YeHHE IUTOCTATUKOB (a3aTHONpPHUH, MOdeThuiIa MUKOde-
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Houat Wi metorpekcar). [Ipu Huskoi aktuBHOCTH CKB — HazHayaroT NpeIHNU30J10H
B no3e 0,3-0,5 Mr/kr B CyTKH, peKOMEHyeMas eXKeTHEBHAsI 7032 HE JO0JDKHA TPEBbI-
matb 20-25 mr. IlanmenTam ¢ yMepeHHON aKTUBHOCTBIO 3a00J1€BaHUs — HA3HAYAIOT
cpeanue a03bl ['K: 0,7-1 Mr/kr B cyTku B TedeHUe 2-4 HeJeab C MOCTEIEHHBIM CHU-
KEHUEM JI0 TojjepkuBaroiieit 10361, [Ipu Tsxensix popmax CKB (Beicokast akTuB-
HocTb, nopaxxenne [IHC, nepput u np.) — 1-1,5mr/kr/cytku (Ho He Gosiee 60 mr B
CYTKH), JJIUTEIBHOCTHIO 4-12 Hefenb, ¢ MOCTENIEHHBIM CHIDKEHUEM JI0 MOJCPKUBa-
romeit (7,5-10 mr B cytku) Ha nonrue ropasl. Ilynbc-tepamnus (undy3uu 6-
METHJINICIHN30JI0Ha 3 aHs u3 pacueta 10-20 mMr/Kkr) Ha3HA4YaeTcsl B CIIydasx TOPIIHI-
HOTO TEYCHMs, MPU KPUTUUYECKUX CHUTYyalUusX Wik HEIPPEKTUBHOCTH HA3HAUYCHUS
MIPEHU30JI0HA BHYTPb.

Hapsiny ¢ ocHOBHBIMU TIpenapataMy MpH MOKa3aHUSIX MOTYT OBITh MCIOJIB30-
BaHbl AHTUOMOTUKH, TPENapaThl KPOBH, MPOTUBOBUPYCHBIC W MPOTHUBOTPUOKOBHIC
npernaparhl, aHTUKOATYJISIHTHI, JIe3arperaHThl, MOYETOHHBIE U THIIOTEH3UBHBIE Mpera-
patel. [Ipu nopaxennn [{HC mMoryT Ha3HayaTbCs CeJaTUBHBIE, IPOTUBOCYIOPOKHBIE
Y TICUXOTPOITHBIC MPEapaThl.

[Topaxenue xu3HeHHO-BakHBIX opraHoB npu CKB moxeT mpuBectu K HEOO-
paTuMoi yTpate GYHKIMU WM\WJIM JIeTalbHOMY Mcxoay. Hampumep, npu Hedpute, K
Pa3BUTHUIO TEPMUHAIBHOM TMOYEUHOW HENOCTATOYHOCTH, MPHU MOPAXKEHUU CepJilia K
TSXKEJION CepJIeYHOM HEIOCTATOYHOCTH, YIpo3a >KU3HU HEpeako Halmronaercsa Mpu
nopaxxenuu [[THC, pazButuu anbBeosimTa, aHeMUU U TpombOouuToneHuu. B ciydasx
nporpeccupytoiiero teueHus CKB, ¢ BbICOKON aKTHBHOCTBIO U TSIKEIBIMU MOpAXKe-
HusiMu BHYTpeHHUX opraHoB ['KC HazHauaroTcst B BHICOKHX (ITOAABIISIONINX) 103aX.
I'KC B Tepanuun CKB 3anumaroT oco6oe MecTo U MX Ha3HAuYCHHE SIBIIsIETCA 00s3a-
TEJIbHBIM MIPU CpeaHeil U BbicOKO akTuBHOCTH CKB. /InmuTensHOCTh TEpanuu mpak-
TUYECKU HE OrPAaHMYEHA M MOXET MPOJOJIKATHCA B TeueHUWEe MHoOrux JjeT. [lpu go-
CTW)KCHUH YIYUIICHUS, CHIDKCHUHM aKTUBHOCTH Oone3nn — mo3a ' KC MoxkeT ObITh
MEJJICHHO yMeHbIeHa (00bpraHO 1Mo 1 Mr B 7-10 gHEH) M0 MOaAepKUBAOIICH, KOTO-
past BApbUPYET B 3aBUCUMOCTH OT T€UCHUS 00JIC3HU, MOPAKESHUS TOTO WJIM HHOTO Op-
raHa WIA CHUCTEMBI, pUCKa Pa3BUTHSA OOOCTpPEHHS, KOMOPOUIHBIX 3a00JICBaHUN |
ocnoxkuenuit. [Ipu qnurensaoM npueme ['KC y 60apHBIX HEOOXO0AUMO KOHTPOIHPO-
BaTh U MPOBOJUTH MPOPUIAKTHKY OCTEOIOPO3a, CaxapHOTo AnadeTa, aTepocKiIeposa,
TUIIEPIUIUAEMAN, apTEPUAIIBHON runeprensuu, nopaxenus JXKT, katapakrtsl, rnay-
KOMBL.

[MuTocTaTnku (IMTOCTATHYECKHME HMMYHOJICIIPECCAHThI) HAa3HAYAIOTCS OOJIb-
HeiIM CKB npu nmporpeccupyromeM TeYeHUU, BBICOKOW aKTUBHOCTH, COIPOBOXKAAI0-
IIMMHCS TOPAXKEHUEM YKU3HEHHOBAXKHBIX OPraHOB M CHUCTEM. /[ MHAYKUIHMOHHOMW
Tepanuu ucnoibdyercs nukiaopochamua (I{P) wunu moderuna wmukodeHomar
(MM®). L1® nHasHauaeTcst IpH Pa3sBUTHU BOTIaHOUHOTO Hedpura o 500-1000 mr/m’
BHYTPUBEHHO €XKEMECSYHO B TeueHue 6 MecsueB uiau 1o 500 Mr kaxabie 2 Helenu,
110 6 nHdYy3Hit. MM® Hasaauaercs B go3e 600 mr/m” 2 pasa B cyTku (He Goiee 2 T) B
teueHue 6 mecsieB. [[® 1 MMO® npuMeHstoTcsi B KOMOMHAILIUU C MyJIbC-Tepanuei 6-
METWJINPETHU30JIOHOM U mocienyomum HazHadeHnnem ['KC Baytps B mo03e 0,5-1,0
Mr\Kr. HIyKIIMOHHAS Tepamus MPOBOAUTCS B TeueHue 3-6 mecsies. [Ipu noctimke-
HUW KIMHUKO-TA00paTOpHOTro 3(d(eKTa HUTOCTATHUKU HCIOJIB3YIOTCS B KadyecTBE
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nojnepxkuBatomei repanuu: MM® B go3ax 600 mr/m? 2 paza B CyTKU WJIA a3aTHO-
npuH 2 Mr\KT B JICHb B TEUCHHE 6 MecsIeB. B OTIeIbHBIX CllydasX MOXKET ObITh HC-
M0JIb30BaH HUKIOCHOPUH. LIUTOCTaTUKK SBISIOTCS BaKHEUITUM KOMIIOHEHTOM Jieye-
Hust CKB, ocoGeHHO npu yrporKaroIieM TeUeHuu ¢ nopaxenueM nodek, [{HC, rene-
paIM30BaHHOM BacKyJIHUTe, alibBeoauTe. HazHaueHne MUTOCTaTUKOB KaK B MHIYKIIU-
OHHOM (paze, Tak ¥ IPH MOJAEPKUBAIOLIEH TEpanuu JOKHO HAXOAUTHCS MO/ MOCTO-
STHHBIM KOHTpoJieM. [Ipr Ha3HaueHWH ATHX MpemapaToB BBICOK PUCK Pa3BUTHUS OaKTe-
pUATBHBIX U BUPYCHBIX MH(EKIINA, TOKCUYECKOTO TernaTuTa, YTHETEHUsI KOCTHOMO3-
rOBOT'O KPOBETBOPEHHSI.

Huxnodochamun sBiseTcs: mpenapaToM BeIOOpa MPU BOTYAHOYHOM HEPpPHUTE,
npu Tsokenmom nopakenun I[HC. Haznauenue mmkimodochamumga eKEMECSIHO I10
500-1000 mr/m® B/BEHHO KaleabHO B TEUEHHE 6 MECSIIEB, a 3aTEM KaKable 3 Mecsla
B TE€YEHHUE 2-X JIET B COYETAHUU C MYJIbC-TEPANMEN METHIIpeAHU300HOM (1o 1,0
I/CyTKM B T€UEHHUE 3 MOCIEeIOBATENbHBIX JHEN) U IEPOPATbHBIM MPUEMOM MPETHU3O0-
nona 0,7-1,0 Mr Ha Kr Macchl): 3TO €AMHCTBEHHBIN MyTh, YBEIUUNBAIOIINNA BEIKUBA-
€MOCTh OOJIBHBIX C MPOJM(EepaTUBHBIM BOJTYaHOUYHBIM HedpuTom. [Ipumenenue nuk-
nodochamuaa npu popmax CKB, pedpakTepHbIX K MOHOTEpPAITMH MPETHU30IOHOM.

Cxembi ieyenuss yuxiogocgamuoom: nepopanbHbI MpUEeM Mpernapara B 103€
1-2 Mr/Kr/cyTKu; UHTEPMUTHUPYIOIIEE B/BEHHOE OOJIIOCHOE BBEJIEHHE BBICOKHX 103
npemnapata (500-1000 mr/m%), To eCTb Mmysbc-Tepamus; Ha (HOHEe B/BEHHOTO BBEICHHS
nukiodochaMuga 4acToTa MOOOYHBIX PEaKIUii MEHbIIE, OCOOCHHO MPOSBICHUI re-
MOParu4ecKoro UCTUTA.

[To6ounbie peaknuu 1ukiIopochamuaa. Haubonee gacteie mposiBIEHUS - TO-
JaBJICHHE KOCTHOMO3TOBOT'O KPOBETBOPEHHUS (JIEHKOIMEHHUs, TPOMOOLUTONECHUS, MTaH-
IIUTOTICHUS) ¥ KEITYJOUYHO-KUIIIEYHBIE PACCTPONUCTBA (TONIHOTA, PBOTA, OO B KUBO-
Te, nuapesi). [lepen nHauanom wHby3un mukiodochamuma ais npodUIaKTUKH TOIII-
HOTBI/pBOTHI (32 10-15 MHHYT) B/B BBOAUTCS MeTOKJIoNpaMuj. YacTeiM MOOOYHBIM
s heKkToM SABISETCS ajuIONeIHsi, HO MPEphIBaHUE TepanuHu BEeIeT K HOpMaTH3alliu
pocta Bosioc. MH(pEKIMOHHBIE OCIOKHEHUS SIBISIFOTCS MOKa3aHUEM K TPEPHIBAHHIO
Tepanuu, BO3MOXKHBI - aMEHOPEsI, a300CTepMHus, OecTuioane, MopakKeHne MOUYEBOTO
my3bIpsl (TEMOPPAruIEeCKU IUCTHUT), TENAaTOTOKCUYHOCTh, KAPAMOTOKCUIHOCTH (pe-
KO), 3JI0KaYECTBEHHbIE HOBOOOpPAa30BaHUs (PEAKO), UTO SBISETCA aOCONIOTHBIM MPO-
TUBOTIOKa3aHMWEM K OTMEHE TIpernapara.

AzatuonpuH. [Ipumensiercs s JeUSHUS] MEHEE TSKENbIX, HO PE3UCTEHTHBIX K
'K xmunaunueckux mposBienuit CKB. Ilpumensitor azatmonpun B nmo3e 100-200
MI/CyTKH. MOXKET MPUMEHATHCS B KaueCTBE KOMIIOHEHTA IOJICPKUBAIOIICH Tepa-
UM, TTO3BOJISIIONICH HCIOJb30BaTh Oosiee Hu3kue 1036l ['K (crepoumacOeperaroniuii
3¢ (dexT); ¢ 3TOH Ke LEeNTbI0 MOKHO MPUMEHATh MeToTpekcat (7,5-15 Mr B Heelno) u
[UKJIOCTIOPUH (4-5 MI/Kr/cyTKu). A3aTHONPUH CIENYyEeT MCIOIb30BaTh IS MOAJIEP-
KaHHSI PEMUCCUH BOJTYaHOYHOTO HEPpUTa, HHIYIIHPOBAHHOTO HUKIOPOoCcHaMHuIoM.

MeTtoTpekcar uenecooOpa3Ho HazHayaTh MpU pedpakTepHOM K MOHOTEpANUU
I'K BOJTYaHOYHOM apTPUTE U MOPAKEHUAX KOKH.

[{uxnocnopuH (MeHee 5 MI/KI/CyT) — mpenapaTr BTOPOro psiia mpu HeppoTruue-
CKOM CHHJIpOME, CBSI3aHHOM C MEMOpPaHO3HBIM BOJYAHOYHBIM HE(PHUTOM, a TaKKe
pU TPOMOOIIUTOTICHUH.
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[M'uapokcuxiiopoxud (miakBeHW1 ). OTHOCUTCS K MPOTUBOMAJSIPUNHBIM CpE/I-
ctBaM. D(PGHEKTUBHOCTh CBSI3aHA C €r0 CIOCOOHOCTHIO M3MEHATh AKTUBHOCTH psia
dbepmenToB (pocdonunaza, uuroxpom C-peaykrasza, nmporeasza, rujaposiaza u jp.),
CTaOMJIM3UPOBATh MEMOPAHBI JIM30COM, YIHETaTh OOpa30BaHUE MPOCTArjaHIUHOB,
TOPMO3UTh XE€MOTaKcuc U (paromuro3, BauATh Ha npoaykuuto MJI-1, obnagaer um-
MYHOJENPECCUBHON U HEKOTOPOM MPOTHUBOBOCIAIUTEIBLHOW aKTUBHOCTHIO. [lokaza-
Hust: FOPA/ FOXA, CKB, HekoTopble 00JIe3HU KOXKHU.

I'mppoxcuxnopoxun (miakBeHuwn) npu CKB. 'MapOKCHXJIOpOXHMH cleayer
Ha3HayaTh MPU MOPAKEHUSAX KOXKH, CycTaBOB. lIpemapaT mo3BoJisieT mpeaoTBPaTUTh
oboctpennie CKB, cHIXaeT ypoBEeHb JUIUIOB, YMEHBIIIAET PUCK TPOMOOTHYECKUX
ocnoxxHeHuil. [Ipu ero Ha3HaueHHWU MOKa3aH O(PTAITBMOJIOTUYECKUA KOHTPOIb (YyTpo-
3a pa3BUTHS PETUHONIATUN).

[Tnazmadepes mokazaH Mpu NUTONIEHUHU, KPUOTIIOOYJIMHEMUHU, BACKYJIUTE, MO-
paxenusix [HTHC, tpoMOoTHUECKO TpOMOOIIMTONEHUYECKOW MypIype; 3TOT METO[
PEKOMEHIyeTCsl JIsl JIeueHUs HauboJiee TSKENbIX OOJIbHBIX C OBICTPO HapacTarouei
MOJIMOPTAHHOM HEIOCTATOYHOCTHIO (ITHEBMOHUT, JIOMYC-HEPPUT C MOYEUHOU HEHO-
CTaTO4HOCThIO, opaxenue [IHC u ap.) B coueraHuu ¢ akTUBHOW Tepanued (Iysib-
cel) nukiopochamugom u I'KC.

B nacTtosdiee BpeMsa O4eHb aKTUBHO OOCYXAAeTCsl TpaHCIUIAHTAlUs CTBOJIO-
BBIX KJIETOK, KaK OJIMH W3 MEPCIEKTUBHBIX MeTO10B 0a3ucHoro jeuenust CKB.

VY GonpHBIX ¢ ADC He crenayer ucnosib3oBaTh uHruouTOpsl L{OI'-2, Tak kak
OHHM MOTYT CIIOCOOCTBOBATh PAa3BUTHIO TPOMOO30B y OOJIBHBIX CO CKIOHHOCTBIO K TH-
MEPKOATYJISIIUU.

Jleuenue CKB B 3aBMCHMOCTH OT NPe00IaJaHus KIMHUYECKUX MPOSABJICHUN

Topaoicenue xkoorcu:

IMuapokcuxiiopoxud (200-400 MI/CyTKH); TOMUYECKHUE TIIFOKOKOPTUKOUIBI.

N36erars npuMeHeHUs: GTOPUPOBAHHBIX MpenapaToB (0COOCHHO Ha 00JacTh
JMIa) B CBA3HM C PUCKOM Pa3BUTHUS aTpOPUU KOXKU; UCIOJB30BATh COJHIIC3AIUTHbIC
KPEMBI.

Ilpu cenepanuzosannom nopasxceHuu Kodcu — MokazaHa KOMOMHUPOBAaHHAs Te-
panus Hu3kuMu fo3amu ['KC + aMUHOXMHOJIOHOBBIE TIpemnaparhl (Pe30XuH, TUIaKBe-
HUJI, THAPOKCUXJIOPOXHH); TIPX OTCYTCTBUH d(PdekTa — a3aTnonpuH (2-3 MI/KT MacChl
B CYTKH) uiu Mmetotpekcar (7,5 — 15 mr/aenento).

Aptpanruu / aptputhl. Huzkue no3er 'KC (10 mr/cyTtku npeanuzonona). ['uu-
pokcuxyiopoxut (200 — 400 mr/cytku). HIIBJIC — B cranaapTHBIX 103aX; Y O0JIbHBIX
¢ ADC — He ucnonb3oBath creunduueckne nHruoutopsl L{OI-2 (Menokcukam, HU-
mecynun). [lpu orcyrerBum s dexra — merorpekcar (7,5 — 15 mr/aen).

IIpu nonucepozume (nnesput/mepuxkapaut). [Ipenauzonon 0,25 — 0,5 mr /kr B
cytku. HIIBII B cranpaptHbeix no3ax. Ilpu HeaddextuBHOCTH — Myabc-Tepanus me-
TUJIIPETHU30JIOHOM B COUETAHUU C a3aTHONPUHOM. [Ipu yacThIX peuuauBax cepo3u-
Ta — UMMYyHOTJI00yuH B/B (0,5 I/KI/CyT) B TeUeHHE 5 TOCIEI0BATEIBHBIX JTHEH.
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Ilpu nneémonume — mylibC-T€panusl METHINPEAHU3O0JIOHOM B COYETAHHU C
mukiopochamuaom, ¢ nocuenayromum HazHadeHueM ['KC wyepe3 por B goze 1
MT/KI/CYTKH.

Aymoummynnas eemonumudeckas anemusi. IlpenHu3om0H 1 MI/kr B CyTKu

B cnydae BeipaxkeHHOoro (MeHee 70 /1) U OBICTPONPOTPECCUPYIOIIETO CHUMKE-
HUSI TEMOTJIO0MHA — IPOBOAMUTCS MyJIbC-Teparus MeTuiInpeaHu3oi101HoM (10 800-100
Mr/cyT) B TedueHue 3 mocienoBaTeabHbix aHel. [Ipu HeadgdextuBHoct ['KC — aza-
TionpuH (2-3 Mr/kr/cyT) wiu uukaopocdamun (0,75-1,0 t/m’).

Tpomboyumonenuss (tpomooumtel Hmwxke 0,05 walO /m). Ilpemamzonon 1
Mr/Kkr/cyTku. [Ipu OBICTPOM CHIKEHHUH TPOMOOLIMTOB — IyJIbC-TEPANUsS METUINPE-
HU30JIOHOM B TeueHue 3 aueil. [Ipu orcyrcTBun sddekra oT 3T0i Tepanuu B TEUCHUE
1 nenenu — Ha ¢pone I'KC npoBectu nmynbsc-Tepanuio nukiopochamMuiomM wiv Ha3Ha-
YUTh a3aTuornpuH (2-3 mr/kr B cyTku). [Ipu HeapPekTHBHOCTH MMMYHOCYIPECCHB-
HOI Tepanuu ¥ HAIM4YMU reMoparndyeckoro cunjapoma — BBUI (0,5 r/kr B cyTku — 3-
5 nHew).

Tpombomuueckas mpomboyumonenudeckas nypnypa. Ilnazmodepes B couera-
HUU C BBEJICHUEM CBEKE3aMOPOKEHHOM M1a3Mbl U myJibe — Tepanust I'KC.

Hetiponcuxuueckue napywenus. 1lpenHn3010H 1 MI/KI/CYyTKHM B COUYETaHUH C
L® (exemecsaro GomocHo 500-1000 mr/m?). TIpu pasBuTHH TOGOYHBIX PeaKIuil Ha
¢done sneuenus nukiaodpochamuaom — azatuonpud (2-3 mr/kr/cyt). Ilpu pasButuu
YTPOXKAKOUIUX JJI KU3HA COCTOSHUM (KOMa, ITONEPEYHbI MUEIIUT, SIUCTATYC U Ap.)
— mua3Madepe3 B COUETaHUU C MyJbC-Tepanueil MeTui-npeann3oaonom (1000 mr) u
nukiodochamuom (He menee 1 F/MZ).

[Ipu pa3BUTHH KOMBI, COIOpPA, NPOrPECCUPYIOIIET0 MUEIUTA, HAJTUYUHA BBICO-
koro ypoBas antuten K JJHK n\nnm kprornoOynrmHOB B CBIBOPOTKE KPOBH TIOKa3aHO
NpUMEHEHUE Tu1a3mMadepesa, eXEeTHEBHO WK Yepe3 JeHb, ¢ dkchysuent 20-30 mu/kr
Beca Iia3Mbl. Ha3HaueHWe BHYTPUBEHHOTO MMMyHODIOOyinHaA B mo3ax 0,5-1 r\kr
PEKOMEHIyeTCsl MOCie OKOHYAHUA Mpolieayp miazmadepesa.

[Ipu orcyrcTBUU 3(ddexTa B TeueHue nepBbix 3-4 nHEH OT Hayaja MHTEHCHUB-
HOI Tepanuu peKOMEeHyeTcsl HazHadyaTh puTykcumMad no 500-1000 mr exxeHenenbHO
(MakcumanbHas cymmapsas go3a 2000 mr).

PekomeHnauuu no npuMeHEHUI0 PuTykcumaba Mpu >KU3HEHHOYTPOXKAIOLIEM
nopaxkennun [[HC ocHoBaHbl Ha JaHHBIX O BBICOKOW 3(QPeKTUBHOCTH aHTHU-B-
KJeTouHOoU Tepanuu y 6ombHbIX CKB ¢ pa3BuTHEM KOMBI, KaTAJICTICHH, TIOTIEPEYHOTO
MUEINTA U NICUX03a, IPU OTCYTCTBUH 3 (dekTa OT mpuMeHeHus MacCuBHBIX 1103 'K,
L{®, ummyHOTI00YIMHA U TIIa3Madepesa.

Bonuanounwiii negppum (BbIOOp TEpamuu 3aBUCUT OT MOP(HOJIOTHYECKOTO Kiac-
ca Hedpura). buoncus moyku Mpu OTCYTCTBUU MPOTHBONOKA3aHUM JOJKHA MPOBO-
muthest y Bcex manueHToB ¢ CKB ¢ aktuBHBIM HedpuTom. PesynbraThl Ouorncuu
JOJDKHBI OIIEHUBaThCs 10 kiaccudukarmu [ISN\RPS.

Jleuenne BH n0kHO MpOBOJUTCS B COOTBETCTBUHU C KJIACCU(UKAIMOHHBIM
tunoM Hepura. [Ipu BeisiBienun | nmm Il knacca Ha3HaueHWE MOAABISIIONIEH UMMY-
HocynpeccuBHOM U ['KC Tepanuum He nmpoBoauTcs. B citydasx BbISABIEHUS IPOTEUHY-
pun >0,5 r\cyTkm m sputpormtypun Tpedyercs HazHaueHue [KC um azatuomnpuHa.
ITpu nvamuuum |1l xnacca BH (cy0sHaoTenuanbHble JEMO3UTHI U PO epaTUBHbBIC
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u3Mmenenus <50% kiryOboukoB) Tpedyetcsi arpeccuBHas tepanus ['KC n nummyHose-
npeccantamu. Knacc V (cy0snutenuanbHble JENO3UTHI U YTOJIEHME MEMOpaH Ka-
nULIIpoB Ki1yooukoB) mpu couetanuu ¢ [NV kimaccom, TpeOyror Tepanuu kak |1 u
IV xnace. «Hucteii V meMOpaHo3Hbl kilacc BH» paccmarpuBaercs nHade, ueM
kiacc VI. Knace VI, cknepos 6onee 90% kiny0oukoB, TpeOyeT MOATOTOBKH K Iepe-
caJiKe ITOYKH, A HE UMMYHOCYIIPECCUBHOU TEpaIUu.

[Tpu BBISIBIEHNH aKTUBHOT'O BOJYaHOYHOTO He(puTa, MOMUMO OCHOBHOM Tepa-
nuu ['KC 1 nuroctaTukamu, J0JKHA Ha3HAYATHCS JOMOJHUTEIbHAS TEPAUS:

- AMHUXHWHOJIMHOBBIE Mpenaparsl (MJIaKBEHWT) Ha3HavaeTcs B 1o3ax oT 200 1o
400 Mr B JIeHb, IPU OTCYTCTBUU MPOTHUBOINOKA3AHUIA;

- [Ipn Hanmmuuu nporenHypun > 0,5T\CyTKM HA3HAYAIOTCS UHIHOUTOPHI AaHTHO-
TEH3UHITPEBPALIAIONIETO (PEpPMEHTA,;

PexoMenpanus mo 1enecooOpa3HOCTH Ha3HAUEHUS IUIAKBEHWJIAa OCHOBaHA Ha
JAHHBIX MPOCIEKTUBHOTO KOHTPOJIUPYEMOI'O HCCIEAOBAHMS, MPOJAEMOHCTPUPOBAB-
mero ymenslnenre odboctpenuit CKB npu HazHauenuun runppoxcuxisiopoxuna (I'X).
IIpu HazHayeHun ['X yMEHbBIIAETCSA MHIEKC ITOBPEXKACHUS, BKIIIOYAs MOBPEKICHUE
MOYEK U PUCK TUIIEPKOATYJIISLUH.

Pexomenoayuu no unoyxyuonnoii mepanuu BH 1|1V knacca. C uenbio mojas-
neHus akTUBHOCTH BH 00s13aTenbHBIM KOMIIOHEHTOM HMHAYKIIMOHHOM TEpamnuu siB-
asorest O u MMO®. UMMyHOCyipeccuBHAs TEpanusl Ha3HA4YaeTCsl B KOMOMHAIIMY C
3-X MTHEBHOW MyJbC Tepamuel 6-MeTHUIIpeaHu30J0HOM (13 pacuera 10-20 mr/kr) u
nocienyromum HazHaueHueMm ['KC BHyTpb B 103ax 0,5-1 Mr\kr B CyTKH, CHH)KEHUE
JI03BI TIPU AOCTHKEHUU dhdeKTa.

MM®: nasHauaercs B q03ax 600 mr/m° 2pasa B cyTku (He Gonee 2 T) B Tede-
HUE BCETO Meproaa UHIYKIIMOHHOM Tepanuu (6 MecseB).

L®: pexomenayercs 2 pexxuma HazHaueHus LD npu BH:

1. [1® nazHayaeTcsa B «HU3KHUX J03ax» mo 500 Mr BHyTpuBeHHO 1 pa3 B 2 He-
JeN, CyMMapHO 6 103, C MOCIEayIoNUMM HasHadueHueM AszatuornpuHa niu MMO
BHYTPb (YpOBEHbB J0Ka3aTeIbHOCTH B)

2. «Bpicokue no3b» LI® BHyTpuBeHHO 110 500-1000 Mr/mM? moBepXHOCTH Tena
+ 6 metrimnpenHn3osioH 1000 Mr exxeMecsiYHO B TeueHUE 6 MECALIEB, 3aTEM Ha3Ha4a-
ercss MMO® winu A3aTunpuH BHYTPb (YPOBEHB JOKA3aTEIbHOCTH A).

Br160op 10361 MM©® 3aBUCHUT OT KIMHUKO-MOP(OIOrHYECKON KapTUHBI 3a00J1€e-
Banwusi, Hanpumep npu I1 kmacce Hedputa 6€3 MONYIyHUN WM TIPU HATHYUAU TPOTeE-
WHYpPUU U CTaOMJIBHOM YpOBHE KpeaTHHHHA (IIPU OTCYTCTBUH JAHHBIX OMOIICHH HOY-
K1) IPHEMIIEMOH MOKeT ObITh 1032 MM® B 600 Mr/m” 2 pasa B cyTku (He Goiee 2 T).
[Tpu nanmmuuu I1-1V knacca ¢ nomynyHusiMu, a Takke y OOJIBHBIX C IPOTEHHYPHEH U
YBEIMYEHUEM YPOBHSI KpeaTWHHHA B rociennue 1-3 mecsna ngoza MM® nomkHa co-
CTaBJIATH 2 T B cyTKU. OntuMuzanus Ha3HaueHuss MM® MoxeT ObITh OCYIIECTBICHA
3aMEHON Ha MHKO(EHOJIOBYIO KHUCIOTY WM KHUIIEYHOPACTBOPUMBIM MHUKO(PEHOJIAT
HaTpUs, 0COOEHHO MPHU PA3BUTUU TOIIHOTHI U PBOTHI.

OTtcyTcTBHE KOHKPETHBIX pEKOMEHIaluii no temny cHuxeHus: 103bl ' KC 00b-
ACHsIETCS pazHooOpa3ueM KIMHUYecKuxX mpossieHnii BH v BHenmodeuHbIX mposiBiie-
Huii CKB.
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Pexomenmyercss B OONBIMMHCTBE CIydyaeB HAYMHATH WHIYKIIMOHHYIO TEPATTHIO
D nnu MM® 1 HE BHOCUTH CEPbE3HBIX KOPPEKTUB B JICUCHHUE B TEUEHUE 6 MECSIIEB
KpoMe u3MeHeHus: exenHeBHoM n03bl ['KC. Koppekuust tepanuu BO3MOXKHaA IIpU
HaJIM4YMKM YOeIUTENbHBIX JOKA3aTeIbCTB YXYIUICHUS yepe3 3 Mecsla OT Havalia Jie-
yeHud: yeennueHue Ha 50% npoTenHyprUn WM KpEeaTUHUHA CBIBOPOTKH KPOBH.

CoxpaneHue JAeTOpoAHON (DYHKIIMU OJIHA U3 HamOOJIee CEPhE3HBIX MPOOJIEM y
MOJIONBIX KeHIIWH ¢ BH. B atoi cBsizu pekomennyerca HazHauatb MM B KkauecTBe
WHIYKITMOHHOW TepaIruu y KEHIUH, TUTAaHUPYIONUX OCPEeMEHHOCTh, B CBS3H C TEM,
4T0 BBICOKHKE 710361 [IMD MoryT mpuBecTy kK HeOOpaTUMOMY O€CTLIONHIO.

Pexomenoayuu no undykyuonnou mepanuu y 6ononvix ¢ IV unu INV knaccom
BH ¢ nanuuuem nonynynuu. PEKOMEHIyeTCs Uil AOCTUKEHUS YIy4lIEeHUs y MMaleH-
ToB ¢ BH nmanHoro xiacca npoBOAuTh UHAYKIIMOHHYIO TE€PAIHIO C UCIOJIb30BAaHUEM
H® wm MMO®, a Takke HauMHaTh MPOBEICHHE MyJbC-Tepanuu  6-
MEeTUIIpeIHn30JI0HOM U Ha3Hauath ' KC BHYTph B J03ax HEe MeHee | MI/KI/CyTKH.
Hanuuue monynyHuid yka3plBaeT Ha HEOJArompHUSATHBIN >KM3HEHHBINM MPOTHO3 Jaxe
MIPU CBOEBPEMEHHOM TPOBEJCHUU MHTEHCUBHON HMHIYKIIMOHHOM Tepamnuu, Ha3Haue-
are MM® B 103e 600 Mr/m® 2 pasa B CyTKM HE ycTymaeT 1o 3pHEeKTUBHOCTH UH]Y-
3USIM BBICOKHUX 103 L1D.

Pexomenoayuu no unoykyuonuoii mepanuu y 6oavnvix ¢ V xnaccom «Mem-
opanosuvimy BH. Tlpn noareepxaenuu V «MemOpano3Horo» kiacca BH ¢ maccus-
HOUM «HEe(pPOTUYECKOI» MPOTEUHYPUEH peKOMeHAyeTsl Ha3HayaTh npeaHu3onoH (0,5
Mr\kr\cyTkn) B kKoM6uHamuu ¢ MM® 110 600 Mr/m® 2 pasa B CyTKH.

Pexomenoayuu no naznauenuro noooepoicusaioweti mepanuu o6ovHoiM BH y
KOMOPbIX 00CMUSHYMO YIydueHue nocie npogederus unoykyuonnou mepanuu. [pu
noctmxeHnu y 6onbHbIX ¢ BH xopomero kinuHuko-nadboparopaoro s dexra nocie
MPOBEJCHUS] UHAYKIIMOHHOW TepaIruu, peKOMEHIYETCs ISl TOAIEpKaHUs pe3yibTaTa
Y yJIYYIIeHUs OTIAAJECHHOrO MporHo3a HazHaueHue MMO® B noze 600 mr/m® 2 pasza B
CYTKH WJIM a3aTHOINPHHA 2 MI\KI\ICHb.

Pexomenoayuu no usmenenuro mepanuu y 6ononvix BH ne omeemusuwiux na un-
OYKYUOHHYI0 mepanuto. B ciydasx, Korja He TOCTUTHYT MOJIOKUTEIbHBIN pe3ynbTar
1ocJjie MPOBEICHUS 6-U MECSYHON MHAYKIITMOHHOM Tepanuu TIIFOKOKOPTUKOUIAMU +
H® nnu MMO®, unu yxyameHns nociie 3 MecsleB OT Hadyalla Teparui, PpEKOMEHIY-
€TCsl MEePEKIIIOUYEHNE OJJHOT0 MMMYHOCYNPECCUBHOTO Tpenapara Ha JAPYrou, Harpu-
Mep ¢ MM® na [1® nnu Hao00poT B KOMOMHAINK ¢ 3-X JHEBHOW Tepamuei mysbe-
tepanuen. [Ipu nepexmroyennu Ha [P BO3MOKHO HCTIOIB30BAaHUE KaK HU3KHUX, TAK U
BBICOKHUX J103.

[Ipu orcyrcTBUU 3 dexTa OJHON WM JBYX CXEM UHAYKIIMOHHOW TEpamuu C
npuMmenenreM LIO\MM® MoskeT ObITh UCIOIB30BaH PUTYKCHMAO.

Benenune nanuentoB ¢ CKB

Bce OonpHBIE MOJjIekaT AUCHaHCEPHOMY HAOOICHUI0. BaxkHa CBOEBpPEMEH-
Has TMarHOCTHKa 000CTPEHUM, CBOEBPEMEHHOE pPaclio3HaBaHHWE OCIIOKHEHUM JieKap-
CTBeHHOM Tepanuu. [Ipn HeoOXOIUMOCTH — KOPPEKIUs MPU HECOOIIOJICHUN PEKO-
MEHJIAIlMi U CAMOCTOSATEIbHON OTMEHE HarueHTOM JieueHus. IIocTOSIHHBIM MOHUTO-
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PUHT KJIMHUKO-Ta00paTopHbIX TpossieHnit aktuBHOCTH CKB m perymspaoe moce-
IIEHUE Bpaya-peBMaToJIora.

[Iporuno3 CKB. B nacTosiiee BpeMsi BbbKkHBaeMocTh 001bHBIX ¢ CKB Bo3poc-
na: yepes 10 et nocie ycTaHOBIICHHS AMarHo3a oHa coctasisieT 80%, a uepes 20 ner
— 50% (ecTecTBEHHO, YTO 3TO JAaHHBIE Y B3pOCIbIX). B HauaabHOM mepuojae yrposa
’KU3HU CBSI3aHA C TSDKEJIBIMU MopaxkeHusiMU BHyTpeHHuX opranoB (LIHC, mouexk, c/c
CHUCTEMbl) U UHTEPKYPPEHTHBIMH 3a00JICBAaHUSIMHU; B TO3JIHEM IMEPHOJIE — C aTepo-
CKJIEPOTUYECKUM TMOpaxkeHrueM cocynoB. Ocobasi pojib OTBOAMTCS pPeaOUIUTAIIHH.
BxomroueHsl Bce €€ acmeKThl: MEAUITMHCKas, MpodecCuoHaNbHas, COMaIbHAsI, CEMEH-
Hasl.

Ipogunrakxmuueckas paboma npu CKB

PaznuuaroT HECKOJbKO BUOB MPOMUIAKTUKH: TIEPBUYHYIO - MPEJOTBPAIICHUE
BO3HMKHOBEHHUS TOTO WJIM MHOTO CHUCTEMHOTO 3a00JI€BaHUs COCAMHUTEIILHON TKAHH,
BTOPUYHYIO — MPEIYNpEeKICHUE PEIUIUBOB YK€ MUMEIOIIErocss 3a00JeBaHus, 1allb-
HEWIIIero MporpecCUpOBaHMs MATOJOITMYECKOrO MPoIecca U HACTYIUICHUS WHBAJIM/I-
HOCTH U TPETUYHYIO — HAIIPABJICHHYIO Ha MPEayNpeKICHUE TTepexo/1a HHBAIUTHOCTH
B pusnydeckue, ICUXUIECKUe U Jp. 1ePEKTHI.

[lepBuuHas npoduiakTHKa CUCTEMHOM KpACHOW BOJYAHKH OCHOBBIBAETCS Ha
BBISIBJICHUU JIUI], YTPOXKAEMBIX IO ATOMY 3a00JIeBaHUIO (TJaBHBIM 00pa3oM, Po/i-
CTBEHHUKOB O00JbHBIX). [Ipn 0OHapyXeHHMM y HUX JaK€ OJHOTO M3 CUMIITOMOB —
croiikoi nerikonenun, antuten k JIHK, ysenmuuenus COD, runeprammarioOyiuHe-
MUY WIH JPYTUX MPU3HAKOB MPEAO0IE3HU — CIEAYET MPEeOCTEPEUb UX OT upe3Mep-
HOM MHCOJISIUY, IEPEOXIIAKICHUS, TPUBUBOK, IPUMEHEHUST (PU3NOTEPATIEBTUUECKUX
npouenyp (Hampumep, yabTpaduoNeTOBOro o0dyuyeHus, rpsseneueHus). Ocoboe
BHUMAaHHE CIEAYET YJEeNsATh OOJbHBIM C JUCKOWJIHOM BOJYaHKOM. J[nsi mpenoTBpa-
IICHUS] TeHEepaIu3alliy MMaTOJOTHYECKOTo Mpoliecca Takue OOJIbHBbIE HE JOJKHBI TO0-
Jay4yaTh ynpTpaduoneToBoe oOIydeHHE, JICUCHHE MpenapataMu 30J0Ta, KypOpTHOE
JICYCHHUE.

Bropuunas mpoduinakTKa CHCTEMHON KPAacHON BOJYAHKH BKJIIOYAET B CEOs
KOMITJIEKC JIEYEOHO-03J0pPOBUTEIHLHBIX MEPOTIPUSTHIA:

* TIIATEIBHOE JUCIIAHCEPHOE HAOIIOCHUE;

* IOCTOSIHHBIN €XETHEBHBIA U1 MHOTOJIETHUM MTPUEM TOPMOHAIBHBIX Ipenapa-
TOB B MOJJICPKUBAIOIIUX J1033X, a P MOABICHUN HAYAIbHBIX U3MEHEHUN B COCTOSI-
HUU 0OJIBHOTO, CUTHAJTU3UPYIOUIUX O BO3MOKHOM O00OCTpEHUHU 3a00JIeBaHUsI, — YBe-
JUYEHUE J03bl TITIOKOKOPTUKOCTEPOUIOB. [ JIFOKOKOPTHUKOCTEPOUIbl U aMUHOXUHO-
JIMHOBBIE MpenapaThl MOKHO OTMEHSTh JIUIIIb MPY HACTYTUICHUH MTOJTHOU PEMUCCHUU;

* PEXKHUM OOJILHOTO JIOJKEH ObITh OXPAHUTENbHBIM, 00JIETYEHHBIM, HO, 0 BO3-
MO>KHOCTH 3aKaJIMBAIOIIUM (YTPEHHSS] TMMHACTHKA, HEYTOMUTENbHbIE (PU3MUECKHUE
VOPKHEHUS] U TPEHUPOBKHU, OOTUPaHUsSI TEIUIONW BOJOM, JJIUTEIbHBIE MPOTYJIKU Ha
CBeXeM Bo3ayxe). Pacmopsmok mHS JOMMKEH BKIOYaTh B cedsi |—2-4acoBoil coH
nHeM. JledeOHOE MMTaHUE OJDKHO OBITh C OTPAHUYCHUEM MOBAPEHHOU COJIM M yTJie-
BOJIOB, Ooraroe OejKaMHu ¥ BUTAMHUHAMU;

* OOJILHBIM clieAyeT M30erath WHCOJSINK, TIEPEOXTKICHUS, PUBUBOK, BaK-
[MHAIMA W BBEJEHUS CHIBOPOTOK (KpOME KU3HEHHO HEOOXOAMMBIX), Pa3TMYHbIX
OTEpPaTUBHBIX BMEIIATEIIbCTB;
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* CIeAyeT TIIATEIbHO MPOBOAMUTH CaHalMIo o4yaroB uH@ekuuu. [lpu odoctpe-
HUU OYaroBOM WJIM MHTEPKYPPEHTHON WMH(OEKIUU COOI0ATh MOCTENbHBIA PEXUM,
OpUHUMATh aHTUOAKTEepUaIbHbIE, JEeCeHCHOMIM3upyomue cpeactsa. [Ipu Hemnzoex-
HOCTU XUPYPTHYECKOTO BMEIIATENIBCTBA MOCIEIHEE OCYIIECTBIISATh MO IPUKPBITUEM
MOBBIIIEHHBIX /103 TIIOKOKOPTUKOCTEPOUJIOB U aHTHOAKTEPUATIbHBIX MPENapaTos;

* PEKOMEHYETCS MPEAOXPAHATh KOXKY OT IMPSAMBIX COJTHEYHBIX JIyYeH, MOJIb3Y-
Ch ()OTO3AIIUTHBIMA KPEMaMH, TPU MTOKPACHEHUH JIMI]A CMa3bIBaTh KOXKY KOPTHUKO-
CTEPOUJIHBIMHU Ma3SIMHU.

Bropuunast u tpernyHas mpo]uIIaKTHKa MPU CUCTEMHOM KPACHOW BOJTYAHKE
CMBIKAETCS C BOIMPOCAMH COITMAIBHONW M MPO(PECCUOHAIBHON peabuInTaIim, Meau-
KO-COLMaJIbHOM 3KCIepTH3bl. BpeMeHHass HeTpyaocnocoOHOCTh OONBbHBIX YCTaHaB-
JUBaeTCA MPU 000CTpEeHUU 3a00JIeBaHMSI, HAJTMYUH KIIMHUKO-TA00PATOPHBIX MPU3HA-
KOB aKTHBHOCTH MAaTOJOTMYECKOro mnpouecca. JUIMTenpHOCTh Mepruoia HETPYAO0CIIO-
COOHOCTH 3HAYUTEIHHO BapbUPYET, CPOKU BPEMEHHON HETPYAOCIIOCOOHOCTH 3aBUCST
OT KJIMHUYECKOTO BapHaHTa 00JIE3HU U YCIOBUH TpyAa.

3amauel ICUXOJOTUYECKON peadMINTALIMK ABIISIETCS YTBEPKACHHE B OOJIbHOM
BEPHl B CBOIO TPYJAOCHOCOOHOCTh, OOpbOa C OTUYKJICHHOCTBHIO MYTEM COJCUCTBUS
Y4acTHIO OOJIBHOTO B OOIIECTBEHHOM XU3HU. CUCTEMaTUYeCKasl Teparus U MpaBUiib-
Has TICUXOJIOTUYECKAsl OpPUEHTAIMsl MO3BOJISIIOT MAaIlMEHTY OCTaBaThCA AKTHUBHBIM
YJIEHOM OOILIECTBA Ha JOJITOE BPEMSI.

[lepBuuHas mpoduiiakTiKa U AUCHaHCepU3aIusi OOJBHBIX CUCTEMHOMN CKIIEPO-
JEPMHEN aHAIIOTUYHBI TAKOBBIM IIPU CUCTEMHOM KPACHOW BOJIYAHKE.

Bropuunas npodunaktuka 060CTpeHU CBsi3aHa ¢ CUCTEMaTUYHOCTHIO MTPOBO-
JMMOW KOMIUIEKCHOM TEparvu.
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Ilpunoscenue 1

OIPOCHBIN JIUCT COCTOSTHUS 3IO0POBbSI PEFEHKA (CHAQ)

B sToit wacT MBI XOTHM MOJIYy4YuTh MH(OpMAIMIO O TOM, Kak Oosie3Hb Bamrero pedGenka
BJIMSIET Ha €ro/ee MPUCIOCOOIEHHOCTh K JKU3HU. BBl MoOXeTe narh j1ro0ble 3aMedaHus Ha 000poT-
HOW CTOPOHE 3TOM cTpaHullbl. OTBe4ass Ha BONPOCHI, Bbl JOKHBI OTMETUTh OJJUH OTBET, KOTOPBIM
HauboJiee MONHO OTpaxaeT (U3NYECKHe BO3MOXKHOCTH peOeHKa (CpeiHee COCTOSHUE B TCUCHHE
Bcero nusa) 3A TTOCJIEJTHIOKO HEJEJIO. UMEUTE B BUAY TOJIBKO TE IPOBJIE-
MbI, KOTOPBIE OBYCJIOBJIEHbBI BOJIE3HBIO. Ecnu pebeHok u3-3a Bo3pacTa HE MOXKET
BBITIOJIHUTH KaKyto JIN00 u3 QPyHKIMH, mpumeHsieTcs TepmMut “Henbss onennts”. Hanpumep, ecian
Bam peGeHok u3-3a Bo3pacrTa ¢ TPYAOM BBINOJHAET HEKOTOPbIe (PYHKIIUM WM HE MOKET BO-
BCe UX BBINOJHUTH, HO 3TO He CBA3aHO C ero 00Jie3HbIO, HcnoJb3yidTe Tepmun “HEJIb35
OIIEHHUTL”.

Moxere nu Ber? bes 3arpyn- | Ymepennsie | Ceporesnbie | He  moxer | Henb3s
HEHUI 3aTPyJHEHUS | TPYAHOCTH | BBIIIOJHUTH | OLICHHUTH

|. OneBanue u Tyaner

MosxeT i Bamr pebeHok:

Onerbes, BKIIOYast 3aBs-
3bIBaHME IIHYPKOB M 3a-
CTETMBAaHUE YTOBUIL?

BBIMBITE TITaMITyHEM CBOU
BOJIOCHI?

CHATh HOCKHU?

[Tonctpuub HOrTH?

Il. [Togpem

Mosket i Bamr pebeHoxk:

Bcerate ¢ HM3KOrO Kpecna
nm noja?

Jleys ¥ BCTaTh C MOCTENU
00 BCTaThb B JOETCKOM
KpoBaTKe?

I1l. Ena

MosxeT i Bamr pebeHoxk:

Ilope3ats Kycok msca?

[TogHecTn KO PTy HalIKy
WJIU cTakaH?

OTKpBITH HOBYIO KOPOOKY
C KYKYPY3HBIMH XJIOIIbSI-
MH?

1V. Xonnp0a

MoskeT i Bamr pebeHok:

XOIuTh BHE J0Ma IO POB-
HOH 3emiie?

[Togusarecs Ha S5 cryme-
Hen?
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Yxaxure, kakue IIPUCIIOCOBJIEHUS ucnoas3yer Bam peGeHOK, BHINOIHAS yKa-
3aHHbIe PyHKUIMUM:

Tpocts Xoaunku KocTbim WNHBanugHoEe Kpecio IIpu oneBanuu (my-
TOBUYHBIA KPIOYOK, KpPIOYOK IS MOJHHH, OOYBHOM pOXOK C JUIMHHOW pYy4YyKOoH WU
T.A.) Toncreii KapaHgam WK CreUUalbHbIE TPUCTOCOOTICHHUS CrennanbHOE WIH BO3-
BBIIIIEHHOE KPECyo

Hpyrue (YTouHure: )

Ykaxure, IpU KAKHX eKeJHEBHBIX JelicTBHAX pedeHka emy Tpedyerca U3-3A BO-
JIE3HMU nonosHUTEIbHASI IOMOIIb APYTrHX JIHUIL:

OneBanue u Tyaner IMonvem Ena Xonpba
Moxete nu Ber? bes 3arpyn- | Ymepennsle | Cepbesnsle | He  moxer | Henb3s
HEHUHI 3aTPYJHECHMS | TPYAHOCTH | BBIIOJIHMTH | OLICHHUTH
V. I'uruena

Mosxet nu Bamr pebeHok:

BbIMBITE U BBITEpETH BCE
TENO?

Boiiti 1 BEINTH U3 BaHHBI?

CecTpb 1 BCTaTh ¢ YHHTa3a
WJIM ropuika’?

Yuctuth 3y0n1?

[Ipuuecarbcs?

V1. JToctaTh 4T0-1100

MoskeT i Bamr pebeHoxk:

B341h Ha ypoBHE TOJIOBBI
U OIyCTUTh BHU3 TSDKEILYIO
Bellb  (OOJbIIyIO  UTPY,
KHUTH)?

Harnytbcss M momHsATH C
1oja OACKIY WIH JIHCT
Oymaru?

Haners cButep uepes ro-
J0BY?

IloBepHyB MICIO, ITOCMOT-
petb Ha3an?

VII. Cxarue

MosxeT i Bamr pebeHoxk:

IIucarts pyu-
KOM/KapaHaamom?
OTKpBITH 1BEPH ABTOMO-
ouns?

OTKpBITH paHee BCKPBITYIO
OaHKy?

OTKpBITh W 3aKpBITH BO-
JOTIPOBOAHBIN KpaH?

OtBOpUTH NIBEPH, MpeEJBa-
PHUTEILHO IIOBEPHYB ABEP-
HYIO Py4Ky?
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VIII. ®ynakmum

Mosxet niu Bamr peGeHok:

BreimonauTe mOpyuyeHus
BHE J0Ma, XOOUTh B Mara-
3uH?

Boiitu n BeITH U3 MaIlu-
HBbI, JETCKOM MAIIUHEI,
IITKOJILHOTO aBToOYyca?

E3nute Ha Besocumnene?

Bemonuare paboty 1o
oMy (MBITh TIOCYZY, BBI-
HOCUTh MYCOp, IIBLIECO-
CUTh, paboTaTh BO JBOPE,
youpaTh MOCTENh U KOM-
Haty)?

berars u urparn?

Ykaxure IPUCIIOCOBJIEHUS, HeoOxoaumble pedeHKY NPH BbINOJHEHUH CJIeTYI0-
X pyHKomii:

[IpunognsToe cuneHue ynurasza

CrenyanbHO€e CUICHUE B BAHHOM

KoHcepBHBIN HOX (ecniu OaHKa yKe BCKPHITA)

CnenuanbHas iepekyiaJiiHa B BAHHONH KOMHATe

[IpeameTsl ¢ AMUHHOMN PyYKOM, YTOOBI YTO-TMOO 10CTATH?

[IpenMeTsl ¢ JIIMHHOW PYYKOH ISl MBIThS B BAHHOW?

YkaxkuTe nmopceaHeBHbIe PYHKUNM, PH BbINMOJHEHNH KOTOPbIX pedeHok U3-3A BO-
JIE3HU nyxnaercst B 10NOJTHUTEIbHOM MOMOIIM IPYTUX JHIL:

['uruena

Jiist Toro, 4TOOBI YTO-HUOYAB TOCTAThH

Cxatue U OTKphIBaHUE NIPEIMETOB

BrinonHenue nopyueHuii u padora 1no 1omy

BOJIb: kpome TOro, Mbl XOTelu Obl YTOUHUTBH CONPOBOXKIAeTCs U Oose3Hb Baiero pe-
OeHKa O0JbIO UM HEeT?

Ecnu “na”, onenure, kakyro 6osib ucnbiTeiBal Bam peGenok 3A TTOCJIEAHIOIO HEJIE-
JIYO?

Maiite orienky 6onu Bamero peberka, oTMedas ee Ha CleUaaIbHON JTMHHH:

Bes 6o 0 100 Ouens cunpHast 00JIb

O®UHAJIBHAS OLIEHKA: YuntsiBas Bce HETaTUBHBIE CTOPOHBI OOJIE3HHU, JaiiTe 0OIIyIO
OILICHKY COCTOSTHUS 3JTOPOBBs Bariero pebeHka, oTMeuast 3TO Ha CIIeHaTbHOW TUHUH:

Ouenp xoporuee 0 100 Ouens mioxoe
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Ilpunoscenue 2

Kputepun nunaexca aktuBHoctu CKB SLEDAI (Systemic Lupus Erythematosus

Disease Activity Index) mo Bombardier C. Et al., 1992

Kpurepun

Omnpenesenne

\ baga

Iopaxkenue HHC

Cynoporu

HenaBuee nHauamo. Ilpu uCKIIFOYEHHH METa0OJIMYECKHX,
UH(EKIIMOHHBIX WM JEKapCTBEHHBIX MPUYHH.

8

Ilcuxo3s

N3MeHeHne akTUBHOCTH B CBSI3M C TSKEJIBIMU HApYIICHU-
SIMH BOCTIPUSTHS PEATBbHOCTU: TaJUTIOIMHAIINU, OeCcCBsI3-
HOCTB, ITOTEPSI aCCOIMAIIU, YOOTOe COACpIKaHUE MBICIICH,
AJOTUYHOE MBIIUICHHE, SKCIEHTPUYHOCTh, HEOPraHU30-
BAHHOCTh, KaTaTOHUS, HE CBSI3aHHBIE C YPEMUEH WIIM BO3-
JEHCTBUEM JIEKApCTB.

Opranuueckue
OpaJibHBIE CHHIPOMBI

epe-

N3menenus [IHC c¢ HapymieHuem opweHTalMH, MaMsTH
WIA JPYTUX HMHTEUIEKTYaIbHbIX (DYHKIUI C OCTPhIM
HAYaJoM U OBICTPO MEHSIONIMMHCS KIMHUYECKUMHU Yep-
TaMH, BKIIIOYAKOIIUMU HAPYHMICHHUC CO3HAHHA C yTpaToﬁ
BO3MOXXHOCTH COCPEIOTaYUBATHCS, HEBO3MOXHOCTh MOJI-
JIep>)KUBATh BHUMAHUE K OKPYXKAIOIIEH CpeJie B COUECTaHUU
C JAByMs unu Oojee TMepeurcICeHHbIMU MpPHU3HAKAMU;
HapylIeHUE BOCIPUATHUS, OeccoepKaTeNbHyI0 peyb, UH-
COMHHIO WJIM COHJIMBOCTh B THEBHOE BPEMs, MOBBIILICHUE
NI CHUIKXCHHUC HCI/IXOMOTOpHOI\/'I AdKTUBHOCTH, HC CBs3aH-
Hble ¢ METabOIMYEeCKUMH, WH(EKIIMOHHBIMH WJIU JIeKap-
CTBCHHBIMH B03,Z[€I>'ICTBI/I$IMI/I.

3puUTeNnbHbBIE PaCCTPONCTBA

N3menenus CC€TYAaTKH, BKIIOYAIOIKUE KICTOYHBLIC TCJbIA,
reMopparuy, Cepo3HbI dKCCyIaT WIH TeMOpparu B CO-
CyAUCTOM CIUICTCHHUU HUJIM HCBPUT 3PUTCIIBHOI'O HECPBA, HC
00YCIIOBIICHHBIC THUTIEPTEH3UEH, NH(EKIIMEH WM BO3/EH-
CTBHUEM JIEKApPCTB.

[TopaxeHnue
HEPBOB

YepEeTHbIX

BO3HUKHOBEHHME [IBUTaTEIbHBIX WM YYBCTBUTEIBHBIX
paccTpoicTB, OOYCIOBIEHHBIX MOPAXCHUEM YEPEIHBIX
HEPBOB.

TosioBHAs 00JIb

CunpHasi, cTOIKasi TONOBHAas 00Jb; MOTYT OBITH MHUTpE-
HO3HOM, HO HE KYIUPYETCS HAPKOTHUYCCKHUMH aHAJIbI€TH-
KaMU.

Hapymenue  mo3roBoro
KPOBOOOpAIIeHHS

[TosiBNeHHEe SMU30[]0B HApYIIEHHUS MO3TOBOTO KPOBOOO-
palieHus Mpu OTCYTCTBUHU aT€POCKIIEPO3a.

Cocyaucrbie nopaxeHus

Backynut

SI3BBI, TaHTpeHa, OOJIE3HEHHBIC Y3€JIKH Ha IMANbIax, OKO-
JIOHOTTEeBbIE MH(APKTHI, TeMOpparuy, JaHHbIE OHOICHH
WIN aHTHOrpaduu, MOATBEp)KIAIONINEe HATNYNE BaCKYIIH-
Ta.

MBpIlI€4HO-CYCTaBHbIE MOPAKEHUS

Aptput

Bonp u nmpusnaku BocnaneHus (00JIE3HEHHOCTb, MPUITYX-
JIOCTh, BBITIOT) B 2 CycTaBax u OoJee.

Muo3zur

Hotomast 6016 mim ¢1ab0CcTh B MPOKCUMATBHBIX MBIIIIIAX,
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accoruupoBadHas ¢ mnossimeHneM K®K/anpponaser umm
HAJIMYME TMOJATBEPKAAIOUIMX MHO3ZUT 3IIEKTPOMHOTpadu-
YECKHUX, MOP(OJIOTUUECKHUX JaHHBIX.

IopaxeHue moyexk

[Tunuuapypust 3epHUCTBIE WIN SPUTPOLUTAPHBIE IIMJIMHAPBI 4

I'emarypus > 5 SpUTPOLIUTOB B I0JI€ 3pEHUS NIPU UCKIIIOUEHUN Moue- | 4
KaMEHHOW 00Jie3HU, HHOEKITUU U IPYTUX TPUIHH.

IIporennypus > 0,5 r/cyr, mosiBlieHWEe WM HapacTaHWe NpPOTeuHypuu | 4
6osee yem Ha 0,5 r/CyT.

[Inypus > 5 NeHKOUUTOB B IMOJIC 3pEHUS TPU UCKIIOUEHUHN UHpeEK- | 4
LUH.

ITopaxeHHne KOKHM M CITH3UCTHIX

DOpuTeMaTo3HbIe BHICHINA- | BO3HMKHOBEHUE UM PEIIUIUB TUITUYHBIX BHICHITAHHUH. 2

HUS

Anonenus Bo3HuKHOBEHHE WM PELMIUB 04aroBOro win qudgysHo- | 2
ro 00JIBICEHUSI.

W3bs3nenne cnu3uctelx | [losBrneHne uinu peuuauB M3bS3BICHUH CIM3UCTONH 000- | 2

000J104eK JIOYKH MOJIOCTH PTa WU HOCA.

IlopaxeHnue cepo3HbIX 000109€eK

[TneBput [IneBpanbHas 601b B COYCTAaHUHU C OAHUM WM Oojee w3 | 2
CIIEAYIOIIMUX IPU3HAKOB: IIYM TPEHUS IUIEBPHI, BBIIOT,
YTOJILIEHUE TIEBPBHI.

Ilepuxapaut [lepukapauanbHas 00Jb B COYETAaHUH C OJHUM WK Oojee | 2
U3 CIEAYIOIINUX MPU3HAKOB: IIYM TPEHUs MepHKapia, Bbl-
noT, DKI'- wim s3xo0-KI'-noarsepxaenue.

HMMyHoI0THYEeCKH e HAPYLIEeHUsI

I'unoxoMmieMeHTEMUA Camxenune CH 59, C3- nmu C4-KOMIIJIEMEHTOB 2

[Tosbrimenne AT k JIHK 2

I'emaTos10ruyeckne HapyueHust

TpomOoruToneHus < 100 000 TpomGoMTOB B 1 MM® 1

Jlelikonenus <3000 1eiKOLUTOB B 1 MM®, HCKIIOUHTH JIE€KapCTBEHHYIO | 1
IPUYNHY

KoHCcTHTYIHOHATbHBbIE HAPYIIEHUSA

JIuxopanka > 38" C. ITpu oTcyTcTBHM HH(EKIUHI |1

MakcumanbHO BO3MOXKHOE YHCIIO 0aytoB — 105; MakcuManbHOE HAOJIIOaBIIeeCs] aBTOPAMHU

yuciio 0awios — 45.
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Ilpunoscenue 3

Juarnocruyeckune kpurepun CKB (SLICC,2012r.)

K/IIMHNYECKHUE KPUTEPUU:

1 | Ocrpoe, akTHBHOE MOpaZKeHHe KOKH:

a

ChITb Ha CKyJIaX (HE YIUTHIBAIOTCS JUCKOMIHBIC BHICHITIAHNS)

EyJ'IHeSHBIe BBICBIIIAHWA

Toxcuueckuii dSnuaepManbHbIi HeKpo3 kak Bapuant CKB

Maxynonanynemas{ CBIIIb

] Ry )y ]y

CDOTOCCHCI/I6I/IHI/I3aIII/I${Z KOXHas Cblllb, BOBHUKAIOIAA B PE3YyJIbTaTC PCAKLIUU HA

COJIHCYHBIN CBET

(W]

W mogocTpast KoyKHasi BOJTYaHKa (HEWHypUPOBaHHBIE TTCOPHUa30()OpPMHBIE W/HITH

KpPYTOBBIE MOJUIMKINIECKHE TIOBPEXKICHNUS, KOTOPBIE MPOXOIT 6€3 00pa3oBaHus

pPyOIIOB, HO ¢ BO3MOXHOI MOCTBOCTIAJIMTEIHHON JETUTMEHTAIMEH FITH TEIeaHTHOIKTA3HIMN)

2 XponnquKaﬂ KOKHasl BOJTYaHKA:

a

Knaccuueckas JHUCKOHJIHAs ChIIlb

u Jlokanu3oBaHHast (BBILIE IIEH)

a

I'enepanu3oBaHHas (BbILIE U HUKE LIEH)

Tl'umeptpodndeckue (6opomaBuaThie) NOPAKESHUS KOXKHI

[TanauKYIUT

ITopaxenue clIM3nUCTHIX

OTevHbIe 3pUTEMATO3HbBIE OJISTIIKY Ha TYJIOBHUIIE

Kamumsiputs! (KpacHas Bomganka 00MOpoXeHus, | aTYMHCOHA, TPOSIBIISIONIASACS TOPAKECHHEM

KOHYMKOB ITaJIbIIEB, YITHBIX PAKOBUH, MATOYHBIX M HKPOHOXKHBIX 00JacTeil)

O 00000

JluckouHas KpacHast BOJTYAHKa 110 THITY KPACHOTO TUIOCKOTO JIMIast uin overlap

3 SI3BBI CAUBUCTHIX: (B omcymemsuu ciedyiowux nputun, makux Kax: eackyium, 6onesus Bexuema | ungexyus
BUPYCOM 2ephecad, 60CNATUmeNbHble 3A001€6aNHUSL KUUEYHUKA, PEaKMUGHbIIL apmpum, U ynompeoienue KUcavix
nUWEeBbLIX NPOOYKMOEB)

a PoroBoii momoctr

a Heba

a meK

a SA3bIKA

a HocoBgoii monoctn

4 HepyOuoBas asonenusi: (1ud¢dy3Hoe NHCTOHUESHUE BOJIOC W MOBBIIMIEHHAS XPYIKOCTh BOJIOC C BUIUMBIMH 00-
JIOMaHHBIMH y4aCTKAMM)

(B omcymemeauu ciedyiowux RpUdUH, MaKux Kak 04a2o8ds aloneyusl, 1eKapCmeennas, 6ciedcmaie deuyuma
Jicenesd, AHOPO2EeHHAs)

5 Aptpur:

Q CHHOBHT C yyacTueM 2 UK 0oJiee CyCTaBOB, XapaKTEPU3YIOLIEeECs: OTEKOM HJIH BBIIOTOM

a W Bose3HeHHOCTH 2 Witk 60Jiee CyCTABOB M YTPEHHSIsI CKOBAHHOCTB 10 KpaiiHei mepe 30 MUHYT
6 Cepo3nt:

a THUNUYHBIN [UIEBPUT B TeUSHUH Oosiee yem 1 jiHs

u Wnu [1neBpanbHbIil BBITOT

] W mrym TpeHus miieBphl

d TunuuHas nepuKapadaibHas 606 (60Jb B MOJT0KEHHUH JICKA, KYMHPYIOIASACS MPHU MOJOXKEHUH CHIIS C
HAKJIOHOM BIIepea) B TeueHuu Oosiee yeM 1 mHs

a Wnu INepukapauanbHblil BBIIOT

a Wnn mym tpenust nepukapna

a W snextpokapanorpaduyeckue Ipu3Haky nepukapaura (B omcymemeuu credyowux npu-
YUH,MAKUX KaK ungexyus, ypemus, nepuxapoum pecciepa)

7 IlopaskeHune noyvex:

a CoOTHOILICHHE YPOBHS 0CJIOK/KpeaTHHHH (MK CyTOYHas MPOTeHypHsi) B Move, Goee 500 mr Geska 3a 24
qaca
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a Wnu sputporuTel B Mode S mim 6oJiee WiIn IMIHHIAPE B MoYe 5 mim 6omee

Heiiponcuxuyeckne nopakeHus:

OnunenTHYeCcKuil IpUcTyn

IIcuxo3

MoHo/nonuHeBpuUT (8 omcymemeuu Opyeux npuius, MaKux Kax nepeudHslll 6acKyiun)

Muenut

[Matonorus YepnHO-MO3rOBBIX HEPBOB/mepudepudeckas Heiiponatus (6 omcymcemeuu Opyeux npuyuH, ma-
KUX KaK NepeuyHblll 8ACKYIUm, UHGeKyuu u caxapuvlii ouabem)

O Oo0oo

OCTpOe HapylmEeHUe CO3HaAHUA (B OTCYTCTBUC APYI'UX NPUYHUH, B TOM YHCJIC TOKCI/I‘ICCKI/IX/MeTa6OJ'II/I‘I€CKI/IX,
ypeMuuy, JleKapCTBeHHLIX)

T'emoauTHYECKAS AaHEMHS:

10

< 9 o o
a Jleiikonenus (<4,0 x10 ° /n no kpaiineit Mmepe oauH pas) (6 omcymemeuu Opyaux npuduH, maxKux Kax ie-
KapcmeenHvle, cunopom Deamu u nopmanvHas 2unepmeH3us)

d W JInmgonenns (<1,0 x10 ° /1 o kpaiiseii Mepe ot pas (6 omcymemeauu Opyeux npusuH, makux Kax
KOpMUKOCmepoudvl, 1eKapcmaed, uHpexyust)

11

TpomGomuronennsi (<100 x10 ° /1 o kpaiiHeii Mepe oauH pas) (8 omcymemeuu Opy2ux npuduH, MaKux Kax Jje-
Kapcmea, NOpmaibHas 2UNePmensus, mpomMoomuieckast mpomOoyumoneHu4eckas nypnypa)

NMMYHOJIOTHTYECKHUE KPUTEPUMN:

1 ANA BpIlIe YpoBHS AnanazoHa pedepeHc-madboparopun
2 Anti-dsDNA Beimire ypoBHst auabasona pedeperc-madoparopuu (Hin >2-X KPATHOTO YBEITHICHHS METOIOM
ELISA)
3 Anti-Sm HajuYne aHTHTEN K SASPHOMY aHTHTEHY SM
4 AnTHdochoannuIHbIe AHTUTEIA TOJIOKUTEIBHBIE ONIPEICICHHBIE TF00BIM U3 CIICAYIONINX CIOCOOOB!
] [Tos0XUTENBHBIA BOIYAHOUYHBIN aHTUKOATYJISIHT
d JloxHO mosoxkuTenbHas peakiusi Baccepmana
a CpeaHuil WK BBICOKUIT TUTP aHTUTEN K Kapauoaununy ypoHs (IgA, 19G, uiu IgM)
a [TonoXUTEIBHbIH pe3ybTaT TecTa Ha aHTu-PB2-rimukonpotenH | (IgA, IgG,umu 1gM)
5 Huskunii KOMJIeMeHT
Huskuit C3
Huskuit C4
Huskuiit CH50
6 osoxuTeanHas p-uusa Kym0ca npu oTCyTCTBHM FeMOJIMTHUECKOH aHEMUU

o Kinnnueckue xpurepun

o HWmMMyHONOrH4Yeckue KpuTepun
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	Неоднозначность подходов к диагностике, оценке варианта болезни и её прогноза, и соответственно, уровня агрессивности терапии приводят к неадекватной оценке состояния, неправильной тактике лечения, и как следствие, не приостанавливают процесс инвалиди...
	Системные заболевания соединительной ткани (СЗСТ) относят к числу сложных и актуальных проблем медицины. Большинство СЗСТ дебютируют в детском возрасте и имеют тенденцию к хроническому течению. Именно прогрессирующий характер течения объясняет социаль...
	Системная красная волчанка (СКВ) является наиболее ярким представителем системных заболеваний соединительной ткани. Увеличение заболеваемости СКВ, тяжелый характер течения, высокий процент инвалидизации определяют медицинскую и социальную значимость д...
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	Научные достижения последних лет в вопросах клинической ревматологии и иммунологии привели к разработке и внедрению новых методов диагностики и лечения ревматических заболеваний у детей. Прогресс в биологии и медицине в конце XX века расширил возможно...
	По современной классификации ревматические заболевания (РЗ) относятся к группе иммуновоспалительных болезней человека, в патогенезе которых ключевую роль играют аутоиммунитет и аутовоспаление, связанные с генетически детерминированными и индуцированны...
	Основная цель лабораторной диагностики РЗ – получение объективной информации о наличии и характере иммунопатологических изменений у обследуемого пациента, что является важным инструментом для ранней диагностики, оценки активности, тяжести течения, про...
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	Неспецифические нарушения иммунитета (гипериммуноглобулинемия, снижение концентрации комплемента) могут косвенно указывать на развитие системного РЗ и служат показаниями для исследования аутоантител.
	Основными диагностическими лабораторными маркерами РЗ являются антинуклеарные антитела (АНА), ревматоидный фактор (РФ), антитела к цитруллинированным белкам (АЦБ), антинейтрофильные цитоплазматические антитела (АНЦА), антифосфолипидные антитела (АФЛ).
	Наиболее полезными маркерами острофазового ответа при РЗ являются СОЭ и С-реактивный белок (СРБ). Эти показатели позволяют оценить воспалительную активность заболевания, характер прогрессирования и прогноз исходов хронического воспалительного процесса...
	При воспалении в сыворотке крови увеличивается содержание фибриногена (одного из белков острой фазы воспаления), что приводит к агглютинации эритроцитов и повышению СОЭ. Повышение СОЭ свидетельствует о воспалении, но не позволяет определить его причин...
	LE-клетки (Lupus Erythematosus cells – клетки красной волчанки) представляют собой нейтрофилы или моноциты, содержащие крупные гомогенные базофльные включения. Эти включения представляют собой фагоцитированные ядра разрушеннх клеток, покрытые антинукл...
	Другие лабораторные биомаркеры РЗ (цитокины, маркеры активации эндотелия, иммуноглобулины, иммунные комплексы, криоглобулины, компоненты системы комплемента, субпопуляции лимфоцитов, генетические маркеры, показатели метаболизма костной и хрящевой ткан...
	Центральное место в лабораторной диагностике РЗ занимают серологические тесты, связанные с обнаружением циркулирующих аутоантител. Положительные результаты определения аутоантител входят в число диагностических критериев системных РЗ; используются для...
	При аутоиммунных РЗ тестирование аутоантител проводится, в первую очередь, с целью подтверждения диагноза  у пациентов с недостаточным числом клинических проявлений. Обнаружение аутоантител при отсутствии клинических признаков не является достаточным ...
	При оценке клинического значения аутоантител необходимо учитывать стойкость и выраженность их гиперпродукции. При инфекциях наблюдается умеренное транзиторное образование аутоантител, а при аутоиммунных заболеваниях – стойкая выраженная гиперпродукция.
	Антинуклеарные антитела (АНА) – это гетерогенная группа аутоантител, реагирующих с различными структурами клеточного ядра.
	«Золотым стандартом» и первичным скрининговым методом определения АНА в сыворотке крови является реакция непрямой иммунофлюоресценции (РНИФ). При определении АНА методом РНИФ их обозначают как антинуклеарный фактор (АНФ). При оценке результатов РНИФ у...
	Другие скрининговые методы определения АНА, такие как иммуноферментный анализ (ИФА), новые методы твердофазного анализа, устанавливающие наличие в сыворотках антител к смеси ядерных антигенов, увеличивают процент ложноотрицательных и ложноположительны...
	У пациентов с положительными результатами определения АНФ рекомендуется проведение подтверждающих тестов на специфические АНА к отдельным ядерным антигенам (нДНК, Sm, SSA/Ro, SSB/La, Scl-70, РНП), используя методы ИФА, иммуноблоттинга (ИБ), двойной им...
	Нормальные титры АНФ в сыворотке крови составляют <1:40 при использовании криостатных срезов печени или почек лабораторных животных и <1:160 при использовании HЕp-2 клеток. АНФ в титре 1:40 выявляется у 25-30% здоровых людей, в титре 1:80 – у 10-15% з...
	Определение АНФ является скрининговым лабораторным тестом, применяемым для диагностики ревматических заболеваний: СКВ (положительные результаты обнаружения АНФ служат диагностическим критерием СКВ) и СС, синдрома Шегрена (СШ), ассоциирующегося с СКВ, ...
	Рекомендуемая частота определения АНФ составляет 1 раз в 6 месяцев – 1 год.
	Антитела к дезоксирибонуклеиновой кислоте (ДНК) подразделяются на два основных типа: антитела, реагирующие с двухспиральной (нативной) ДНК (дсДНК – dsDNA) и антитела, реагирующие с односпиральной (денатурированной) (осДНК – ssDNA).
	Антитела к ДНК являются серологическим маркером СКВ. Антитела к дсДНК более специфичны для диагностики СКВ, чем антитела к осДНК, которые присутствуют в сыворотках больных при других РЗ и не имеют существенного диагностического значения.
	Стандартными методами определения антител к дсДНК в сыворотке крови служат ИФА, РНИФ и радиоиммунный анализ (РИА). Первичным скрининговым тестом для обнаружения антител к дсДНК является метод ИФА. С его помощью определяются как низко, так и высоко ави...
	Нормальный уровень антител к дсДНК при тестировании сывороток с помощью ИФА составляет <10-20 МЕ/мл (в зависимости от фирмы-изготовителя коммерческих наборов реагентов), РНИФ – <1:10, РИА – <7 МЕ/мл. У здоровых людей частота обнаружения антител к дДНК...
	Тестирование антител к дсДНК играет большую роль для диагностики СКВ у пациентов с положительными результатами определения АНФ. Наличие антител к дсДНК является обязательным диагностическим критерием СКВ. Определение антител к дсДНК при СКВ имеет знач...
	Рекомендуемая частота определения антител к дсДНК составляет 1 раз в 3 месяца.
	Антитела к гистонам. Гистоны представляют собой основные белковые компоненты ядра клетки, которые подразделяются на 5 классов (Н1, Н2А, Н2В, Н3, Н4). Стандартными методами определения антител к гистонам в сыворотке крови являются ИФА и ИБ. Верхняя гра...
	Рекомендуемая частота определения антител к гистонам составляет 1 раз в 6 месяцев – 1 год.
	Антитела к нуклеосомам (антихроматиновые антитела, антитела к ДНП, LE-клеточный фактор) взаимодействуют с эпитопами комплекса Н2А-Н2В-ДНК.
	Стандартными методами определения антител к нуклеосомам в сыворотке крови являются ИФА, ИБ, LE-клеточный тест. Верхняя граница нормы антител к нуклеосомам при тестировании сывороток с помощью ИФА составляет ≤20 ЕД /мл (зависит от рекомендаций фирмы-из...
	Рекомендуемая частота определения антител к нуклеосомам составляет 1 раз в 6 месяцев – 1 год.
	Антитела к экстрагируемым ядерным антигенам (ЭЯА) связываются с водорастворимыми ядерными антигенами и подразделяются на антитела к Sm, U1РНП, Ro/SSA, La/SSB, Scl-70 и Jo-1.
	В качестве первичного скринингового теста для выявления антител к ЭЯА рекомендуется определение АНФ методом РНИФ. Согласно международным стандартам при положительных результатах исследования АНФ проводятся два и более подтверждающих теста на наличие а...
	Антитела к Sm (Smith) антигену. Sm антиген состоит из 5 малых ядерных (мя) РНК (U1, U2, U4, U5, U6), связанных с 11 и более полипептидами (70 kd, A, B/B′, C, C′, D, E, F, G). При СКВ антитела к Sm реагируют с B/B′ и D полипептидами, общими для U1, U2,...
	Верхняя граница нормы антител к Sm при тестировании сывороток с помощью ИФА составляет ≤25 ЕД/мл (зависит от рекомендаций фирмы-изготовителя коммерческих наборов реагентов). Положительные результаты определения антител к Sm являются специфичным сероло...
	Антитела к U1РНП реагируют с белковыми компонентами (70 kDa, A и C) U1 малого ядерного рибонуклеопротеина (U1 мяРНП).
	Стандартными методами определения антител к U1РНП в сыворотке крови являются ИФА, ИБ, ДИД и КИЭФ. Верхняя граница нормы антител к U1РНП при тестировании сывороток с помощью ИФА составляет ≤25 ЕД /мл (зависит от рекомендаций фирмы-изготовителя коммерче...
	Рекомендуемая частота определения антител к  U1РНП составляет 1 раз в 3 месяца.
	Антитела к SS-A/Ro (Robert). SS-A/Ro антиген представляет собой полипептиды 60 kDa и 52 kDa, образующие комплекс с RoРНК (hY1, hY3 и hY5). Стандартными методами определения антител к  SS-A/Ro в сыворотке крови являются ИФА, ИБ, ДИД и КИЭФ. Верхняя гра...
	Антитела к SS-A/Ro обнаруживаются в сыворотках  40-80% больных СШ и 30-50% больных СКВ. У 50%  больных СШ и СКВ антитела реагируют с белками 60 kDa и 52 kDa, у 40% больных СШ – только с белком 52 kDa и у 20% больных СКВ – только с белком 60 kDa компле...
	Рекомендуемая частота определения антител к SS-A/Ro составляет 1 раз в 3 месяца.
	Антитела к SS-B/La (Lane). SS-B/La антиген – нуклеоцитоплазматический комплекс 48 kDa фосфопротеина с Ro РНК (hY1-hY5), являющийся терминальным транскрипционным фактором для РНК полимеразы III.
	Стандартными методами определения антител к SS-B/La в сыворотке крови являются ИФА, ИБ, ДИД и КИЭФ. Верхняя граница нормы антител к SS-B/La при тестировании сывороток с помощью ИФА составляет ≤25 ЕД /мл  (зависит от рекомендаций фирмы-изготовителя ком...
	Антитела к SS-B/La обнаруживаются у 40-50% больных СШ и 20% больных СКВ. Положительные результаты определения антител к SS-B/La являются диагностическими критериями первичного и вторичного СШ. При СШ обнаружение антител к SS-B/La ассоциируется с выраж...
	Рекомендуемая частота определения антител к  SS-B/La составляет 1 раз в 3 месяца.
	Склеродермические антитела – группа аутоантител, с высокой частотой выявляемых при различных вариантах ССД. К ним относятся антицентромерные антитела (АЦА), антитела к Scl-70 и антинуклеолярные антитела.
	Антицентромерные антитела (АЦА) распознают более 6 центромерных нуклеопротеинов (ЦЕНП A-F). Стандартным методом определения АЦА в сыворотке крови является НРИФ с помощью HEp-2 клеток (дискретный крапчатый тип свечения). Исследование АЦА методами ИФА и...
	Выявление АЦА очень полезно для диагностики СС, особенно CREST синдрома. Положительные результаты определения АЦА являются диагностическим маркером для прогнозирования лимитированного поражения кожи и низкой вероятности развития рентгенологических при...
	Рекомендуется однократное определение АЦА.
	Антитела к Scl-70 реагируют с топоизомеразой I (основной негистоновый хромосомный белок с молекулярной массой 70 kDa ). Стандартными методами определения антител к Scl-70 в сыворотке крови являются ДИД  и ИБ.  ИФА имеет более низкую специфичность для ...
	Рекомендуется однократное определения  антител к Scl-70.
	Антинуклеолярные антитела – гетерогенная группа аутоантител, характеризующихся нуклеолярным типом свечения при исследовании методом НРИФ. Антинуклеолярные антитела включают антитела к PM-Scl, U3-РНП, Th/To и семейству РНК-полимераз I, II, III.
	Для выявления различных антинуклеолярных антител  в сыворотке крови используются методы иммунопреципитации (ИП), ДИД и ИБ (верхняя граница нормы для антинуклеолярных антител  зависит от техники определения). Антинуклеолярные антитела имеют высокую спе...
	Миозит-специфические антитела, реагирующие с различными ядерными и цитоплазматическими антигенами, являются серологическими маркерами идиопатических воспалительных миопатий, включая полимиозит (ПМ) и дерматомиозит (ДМ). К миозит-специфическим антитела...
	Для выявления миозит-специфических антител в сыворотке крови используются методы ИБ, ИФА, ДИД, ИП (верхняя граница нормы антинуклеолярных антител  зависит от техники определения). Миозит-специфические антитела имеют высокую специфичность, но низкую чу...
	Положительные результаты определения антител к Jo-1 являются диагностическим критерием ПМ/ДМ с наличием антисинтетазного синдрома, который характеризуется острым началом миозита, интерстициальным поражением легких, лихорадкой, артритом, феноменом Рейн...
	Рекомендуется однократное определение  миозит-специфических антител.
	Ревматоидный фактор (РФ) - аутоантитела IgM, IgA и IgG классов, реагирующие с Fc-фрагментом IgG. Наибольшее значение в клинической практике имеет определение IgM РФ.
	Стандартными методами определения IgM РФ служат реакция агглютинации сенсибилизированных IgG частиц латекса (латекс-тест) или эритроцитов барана (реакция Ваалер-Розе), иммунонефелометрия и ИФА. В качестве скринингового теста может использоваться полук...
	Нормальный уровень IgM РФ при тестировании сывороток с помощью латекс-агглютинации составляет ≤1:40, нефелометрии ≤15 МЕ/мл, ИФА ≤20 МЕ/мл. Рекомендуется выделение негативных (меньших или равных верхней границе нормы – ВГН); низко позитивных (≤3 ВГН) ...
	Положительные результаты обнаружения IgM РФ в сыворотке крови служат диагностическим критерием РА. Общепринятая верхняя граница нормы составляет 15-20 МЕ/мл. IgM РФ – чувствительный, но недостаточно специфичный маркер для диагностики РА, так как обнар...
	Тестирование IgM РФ позволяет прогнозировать эффективность терапии биотехнологическими лекарственными средствами (БТЛС) у больных РА.
	У серонегативных по IgM РФ пациентов на ранней стадии РА рекомендуемая кратность определения  данного показателя составляет 1 раз в 3-6 месяцев, на развернутой стадии – 1 раз в год, на поздней стадии – повторный анализ  IgM РФ проводить нецелесообразн...
	Антитела к цитруллинированным белкам (АЦБ) – гетерогенная группа аутоантител, которые распознают антигенные детерминанты филлагрина и других белков, содержащих атипичную аминокислоту цитруллин, образующуюся в результате посттрансляционной модификации ...
	АЦБ обладают высокой диагностической пецифичностью при РА. Среди АЦБ ведущую роль в клинической практике имеет определение АЦЦП, которые являются наиболее стандартизованным маркером для ранней диагностики и оценки прогноза РА.
	Стандартными методами определения АЦЦП в сыворотке крови служат ИФА с использованием в качестве антигена синтетических циклических цитруллинированных пептидов второго и третьего поколения, имеющих высокую связывающую активность в отношении широкого сп...
	ВГН при определении АЦЦП в сыворотке крови составляет 5-25 ЕД /мл в зависимости от фирмы-изготовителя коммерческих наборов реагентов. Рекомендуется выделение негативных (≤ВГН); низко позитивных (≤3 ВГН) и высоко позитивных (>3 ВГН) уровней АЦЦП.
	Положительные результаты обнаружения АЦЦП в сыворотке крови служат диагностическим критерием РА. АЦЦП – более высокоспецифичный диагностический маркер РА, особенно, на ранней стадии болезни по сравнению с IgМ РФ. Определение АЦЦП имеет важное значение...
	Серопозитивность по АЦЦП является прогностическим маркером тяжелого эрозивного поражения суставов при РА. Обнаружение АЦЦП в сыворотке крови служит предиктором развития РА у здоровых лиц и у пациентов с ранним недифференцированным артритом.
	Тестирование АЦЦП позволяет прогнозировать эффективность терапии БТЛС у больных РА.
	На поздней стадии РА исследование АЦЦП нецелесообразно. У серонегативных по АЦЦП пациентов рекомендуемая кратность определения  АЦЦП на ранней стадии РА составляет 1 раз в 6 месяцев, на развернутой стадии – однократно. У АЦЦП-низко позитивных больных ...
	Стандартным методом определения АМЦВ в сыворотке крови является ИФА. В качестве скринингового теста применяется полуколичественный иммунохроматографический экспресс-метод на сухих тест-полосках для измерения АМЦВ в цельной крови.
	Верхняя граница нормы при определении АМЦВ с помощью ИФА составляет 20 ЕД /мл. Рекомендуется выделение негативных (≤ВГН); низко позитивных (≤3 ВГН) и высоко позитивных (>3 ВГН) уровней АМЦВ.
	Положительные результаты определения АМЦВ в сыворотке крови служат дополнительным диагностическим маркером РА при отрицательных результатах определения IgM РФ и АЦЦП в сыворотке крови.
	АМЦВ являются диагностическим маркером для прогнозирования тяжелого эрозивного поражения суставов у больных РА. Повышение уровня АМЦВ в большей степени ассоциируется с клинико-лабораторными показателями воспалительной активности РА, чем АЦЦП. На поздн...
	Антифосфолипидные антитела (АФЛ) – гетерогенная популяция аутоантител, распознающих антигенные детерминанты анионных и нейтральных фосфолипидов, и комплексные эпитопы, образующиеся в процессе взаимодействия фосфолипидов и фосфолипидсвязывающих белков ...
	АФЛ являются серологическим маркером антифосфолипидного синдрома (АФС) и фактором риска развития тромботических осложнений и акушерской патологии  при данном заболевании. В число лабораторных диагностических критериев АФС входят положительные результа...
	IgG/IgM АКЛ должны определяться в сыворотке в титрах, превышающих 40 GPL/MPL (или 99-ый процентиль у здоровых доноров), в 2 и более исследованиях с интервалом не менее 12 недель с помощью стандартного ИФА, позволяющего выявлять  β2 – ГП I-зависимые АКЛ.
	IgG/IgM аβ2-ГП I должны определяться в сыворотке с помощью стандартного ИФА в диагностических титрах, превышающих 99-ый процентиль у здоровых доноров, в 2 и более исследованиях с интервалом не менее 12 недель.
	ВА должен определяться в плазме в 2 или более исследованиях с интервалом не менее 12 недель в фосфолипидзависимых коагуляционных тестах стандартным методом, включающим несколько этапов:
	– Удлинение фосфолипидзависимого свертывания крови при использовании скрининговых коагуляционных тестов (АЧТВ, каолиновый тест, тест с ядом гадюки Рассела);
	– Отсутствие нормализации времени свертывания по данным скрининговых тестов при смешивании с нормальной, лишенной тромбоцитов плазмой;
	– Нормализация удлиненного времени свертывания крови при добавлении избытка фосфолипидов;
	– Исключение других коагулопатий (наличия в крови ингибиторов фактора VIII или гепарина).
	При отрицательных результатах определения ВА, IgG/IgM АКЛ, IgG/IgM аβ2-ГП I и подозрении на наличие АФС рекомендовано дополнительное исследование АКЛ и аβ2-ГП I класса IgA.
	Диагноз АФС не может быть установлен, если промежуток между выявлением АФЛ и  клиническими признаками заболевания составляет менее 12 недель и более 5 лет.
	Для постановки диагноза АФС достаточно одного из трех лабораторных критериев (ВА, АКЛ или аβ2-ГП I), наличие у больного нескольких лабораторных критериев АФС сопровождается значительным увеличением риска тромботических осложнений.
	Антитела к другим ФЛ и кофакторным белкам (фосфатидилсерину, фосфатидилинозитолу, фосфатидилэтаноламину, фосфатидилхолину, смеси ФЛ, протромбину, белкам C, S, Z  и аннексину V) не имеют доказанного значения для диагностики АФС.  В ряде случаев обнаруж...
	Верхняя граница нормы при определении IgG аКЛ в сыворотке крови варьирует от 4,0 до  30,0 GPL; IgM аКЛ – от 3,0 до 20,0 MPL; IgG/IgM аβ2 - ГП I – от 4,0 до 20,0 ЕД/мл  в зависимости от фирмы-изготовителя коммерческих наборов реагентов. Рекомендуемая в...
	Для прогнозирования риска развития тромботических осложнений при АФС, а также для прогнозирования риска развития акушерской патологии при АФС наиболее полезными маркерами являются ВА.
	Рекомендуемая кратность определения ВА, IgG/IgM АКЛ, IgG/IgM аβ2-ГП I  при АФС составляет 1 раз в 3-6 месяцев.
	Антинейтрофильные цитоплазматические антитела (АНЦА) – гетерогенная популяция аутоантител, реагирующих с ферментами цитоплазмы нейтрофилов. Различают два основных типа АНЦА – цитоплазматические АНЦА (цАНЦА), взаимодействующие с протеиназой 3 (ПР3), и ...
	АНЦА являются серологическим маркером системных некротизирующих васкулитов сосудов среднего и мелкого калибра (АНЦА-ассоциированных системных васкулитов – АНЦА-СВ), к которым относятся гранулематоз с полиангиитом Вегенера – (ГВ), микроскопический поли...
	Первичным скрининговым тестом для определения АНЦА является метод НРИФ с использованием фиксированных этанолом нейтрофилов. цАНЦА дают диффузный цитоплазматический гранулярный тип свечения с большей интенсивностью по направлению к ядру нейтрофилов, че...
	При положительных результатах определения цАНЦА и пАНЦА методом НРИФ рекомендуется проводить  подтверждающее исследование сывороток  на антитела к ПР3 и МПО с помощью ИФА.
	Нормальный уровень цАНЦА и пАНЦА в сыворотке крови при использовании техники НРИФ составляет менее 1:16-1:20, ИФА – менее 5,0-20,0 ЕД/мл (в зависимости от фирмы-изготовителя коммерческих наборов реагентов).
	Обнаружение цАНЦА методом НРИФ является высокоспецифичным диагностическим маркером ГВ и менее полезно для диагностики МПА и синдрома Черджа-Строс. Положительные результаты определения пАНЦА методом НРИФ в сочетании с ИФА МПО-АНЦА служат диагностически...
	Отсутствие АНЦА при узелковом полиартериите позволяет дифференцировать данную форму васкулита от МПА.
	Повышение уровня цАНЦА/ПР3-АНЦА является фактором риска развития обострений ГВ на фоне ремиссии болезни.
	Рекомендуемая кратность определения цАНЦА/ПР3-АНЦА и пАНЦА/МПО-АНЦА составляет 1 раз в 3-6 месяцев.
	Аутоантитела, специфичные только для одного РЗ, встречаются очень редко. Аутоиммунные РЗ характеризуются так называемым профилем аутоантител, т.е. одномоментным присутствием нескольких типов аутоантител в одной сыворотке. В настоящее время разработаны...
	Скорость оседания эритроцитов (СОЭ) – высокочувствительный, но неспецифичный и нестабильный маркер системного воспаления. На результаты определения СОЭ влияют возраст, пол, уровень фибриногена, РФ, гипергаммаглобулинемия, анемия и др. факторы.
	Рекомендуется международный метод определения СОЭ по Вестергрену как наиболее чувствительный при повышении СОЭ. Верхняя граница СОЭ в норме по Вестергрену зависит от возраста и пола, рассчитывается по формуле: для женщин СОЭ (мм/час)=(возраст в годах+...
	Увеличение СОЭ служит лабораторным классификационным критерием РА. Повышение СОЭ>50 мм/час является классификационным критерием гигантоклеточного артериита. Повышение СОЭ>35 мм/час является диагностическим признаком ревматической полимиалгии.
	Определение СОЭ может быть полезным для оценки активности воспаления при гигантоклеточном артериите, ревматической полимиалгии (используется при подсчете индекса SDAI PMR) и РА (используется при подсчете индекса DAS).
	Наиболее важными факторами несовпадения результатов определения СОЭ и СРБ у больных РА и др. системными РЗ служат инфекция, почечная  недостаточноcть и низкий уровень альбумина в крови.
	Рекомендуемая кратность определения СОЭ составляет 1 раз в 1-3 месяца.
	C-реактивный белок (СРБ) – классический острофазовый белок плазмы крови, который рассматривается как наиболее чувствительный лабораторный маркер инфекции, воспаления и тканевого повреждения.
	В зависимости от цели исследования определение концентрации СРБ  проводится классическими и высокочувствительными методами. Классические методы количественного анализа СРБ в сыворотке крови, включая радиальную иммунодиффузию, иммунотурбидиметрию и имм...
	Высокочувствительный анализ СРБ  (вчСРБ), основанный на усилении аналитической чувствительности иммунохимических методов (иммуноферментного, иммунотурбидиметрического и иммунонефелометрического) в 10 и более раз с помощью специальных реагентов, позвол...
	В норме у 50% здоровых доноров  концентрация СРБ в сыворотке крови составляет 0,8 мг/л, у 90% -3,0 мг/л, у 99% – 10 мг/л. При этом индивидуальная базальная концентрация СРБ достаточно стабильна и не подвержена циркадным изменениям. Нормальный уровень ...
	Определение СРБ классическими и высокочувствительными методами является полезным тестом для  оценки активности патологического процесса у больных РЗ (в том числе, при подсчете индексов активности DAS 28-СРБ и SDAI); мониторирования и контроля эффектив...
	СРБ служит лабораторным классификационным критерием РА.
	Увеличение базальной концентрации СРБ является предиктором развития рентгенологических изменений, свидетельствующих о тяжелом деструктивном поражении суставов при раннем РА.
	Определение базального уровня вчСРБ имеет важное значение для  стратификации больных ревматическими заболеваниями по степени кардиоваскулярного риска. Базальная концентрация вчСРБ менее 1 мг/л соответствует низкому, 1-3 мг/л – среднему, более 3 мг/л –...
	Рекомендуемая кратность определения СРБ составляет 1 раз в 1-3 месяца.
	Антиген HLA-B27 является единственным антигеном, который играет роль в дифференциальной диагностике аутоиммунных болезней. Его выявляют у 90% больных анкилозирующим спондилитом и синдромом Рейтера, часто обнаруживают при ЮРА, псориатическом артрите, ...
	Исследование синовиальной жидкости (СЖ) проводят у всех пациентов с выпотом в полость сустава. Стандартная диагностика синовиальной жидкости включает в себя макроскопический анализ (объем, цвет, вязкость, мутность, муциновый сгусток), подсчет количес...
	В норме отмечается соломенно-желтый (светло-желтый) цвет жидкости, при этом окраска может оставаться желтой при артритах, анкилозирующем спондилоартрите. При воспалении цвет синовиальной жидкости меняется в зависимости от характера изменений в синовиа...
	Прозрачность отражает плотность того или иного вещества в СЖ. Нормальная СЖ бесцветна и прозрачна. В отличие от этого при системной красной волчанке и нетяжелом ревматоидном артрите синовиальная жидкость полупрозрачна, а при инфекционном артрите – неп...
	Вязкость может значительно колебаться в зависимости от рН, концентрации солей, наличия ранее вводимых в сустав препаратов, а также степени полимеризации гиалуроновой кислоты. В норме суставная жидкость вязкая благодаря присутствию гиалуроновой кислоты...
	В то же время ведущим в определении патологии сустава является микроскопическое исследование синовиальной жидкости.
	Количество лейкоцитов и их состав – одна из наиболее ценных характеристик анализа синовиальной жидкости. Нормальная синовиальная жидкость содержит менее 200 клеток/мм3. При невоспалительной артропатии количество лейкоцитов достигает 2000 клеток/мм3. П...
	Количество лейкоцитов менее 100000 клеток не исключает возможной инфекции. У пациентов с хроническими воспалительными артритами (такими, как СКВ или псориатический артрит) повышен риск инфицирования сустава, во-первых, в связи со структурными поррежде...
	Наличие крови в суставе обычно обусловлено острой травмой. При выявлении гемартроза во время артроцентеза необходимо полностью эвакуировать кровянистую жидкость, чтобы предотвратить формирование синехий, уменьшающих объем движений в травмированном сус...
	В синовиальной жидкости может быть идентифицировано большое количество разнообразных кристаллов. Однако диагностическую ценность представляют только два типа из них. Кристаллы урата натрия являются признаком подагры, а кристаллы дигидропирофосфата кал...
	В норме в синовиальной жидкости обнаруживаются и клетки тканевого происхождения (синовиоциты, гистиоциты), а также элементы крови. Это преимущественно лимфоциты, реже – нейтрофилы и моноциты. При воспалении в синовиальной жидкости могут встречаться ос...
	Содержание белка в синовиальной жидкости заметно меньше, чем в сыворотке крови и составляет (10-20г/л). При остеоартрозе и посттравматических артритах значимого повышения протеина не обнаруживается. При воспалительных артропатиях уровень белка в синов...
	Менее чувствительным маркеров воспаления в суставе является снижение уровня глюкозы, при этом значимое снижение чаще всего отмечается при бактериальных артритах.
	Для диагностики большинства бактериальных инфекций необходимо и достаточно окраски мазка по Граму, бактериологического исследования и определения чувствительности. К сожалению, возбудители некоторых распространенных инфекций с трудом поддаются культив...
	Болезни суставов у детей
	Анатомо-функциональная характеристика суставов
	Опорно-двигательный аппарат (ОДА) человека состоит из костей, мышц, связок, сухожилий, хрящей, суставов и суставных капсул. ОДА предназначен для обеспечения изменения положения тела и передвижения в пространстве. Кости и суставы у детей имеют свои осо...
	- к моменту рождения суставно-связочный аппарат анатомически сформирован;
	- эпифизы сочленяющихся костей состоят из хряща;
	- связки более растяжимы и менее прочны, чем у взрослых, что обуславливает возможность подвывихов;
	- формирование суставных поверхностей, капсулы и связок завершается лишь к 13-16 годам жизни.
	Сустав – это подвижное соединение костей, характеризующееся наличием сочленяющихся костных поверхностей, покрытых хрящем, суставной полости, содержащей синовиальную жидкость и суставной капсулы. Анатомическими элементами сустава являются связки и хря...
	Другой тип суставов – амфиартрозы. В них сочленяющиеся костные поверхности покрыты фиброзным хрящем, полость сустава или отсутствует, как между телами позвонков, или представлена узкой щелью, как в лонном сочленении. В этих суставах отсутствуют синови...
	Диартрозы по форме сочленяющихся костных поверхностей разделяют на 7 видов:
	- Плоские суставы (например, запястные и предплюсневые) – движения в них возможны только в одной плоскости,
	- Шаровидные суставы (например, тазобедренный и плечевой) – в них возможна большая свобода движений всех видов (круговые движения, сгибание и разгибание, отведение и приведение).
	- Эллипсовидные суставы, при которых один из сочленяющихся концов имеет форму эллипса, а другой – вид конгруэнтной впадины. В результате этого объем движения в этих сочленениях ограничен, то есть по сравнению с шаровидными суставами, в них невозможны ...
	- Блоковидные суставы, в которых один суставной конец представляет собой по форме блок, напоминающий  катушку (шпульку), а другой – вогнутый суставной конец – соответствует ему по форме. Представителями этой группы суставов являются межфаланговые суст...
	- Вращающиеся (колесовидные суставы). Примером является срединный атлантоосевой сустав, состоящий из кольца, образованного передней дугой атланта и поперечной связкой, а также зубовидного отростка II шейного позвонка, входящего в кольцо и служащего в ...
	- Седловидные суставы – типичным представителем является запястно-пястный сустав большого пальца кисти. Возможны круговые движения в саггитальной и фронтальной плоскостях.
	- Мыщелковые суставы (имеют парные мыщелки – выпуклые и вогнутые). Примером мыщелкового сустава может служить коленный сустав. Он состоит из трех компонентов единой биомеханической системы: надколенно-бедренного и внутреннего и наружного бедренно-боль...
	Cустав покрыт капсулой, наружная часть которой является фиброзной, а внутренняя образует ворсинчатую синовиальную оболочку. Синовиальная оболочка – это соединительная ткань, состоящая из покровного, коллагенового и эластического слоев. Синовиальная об...
	Синовиоциты (специализированные фибробласты) расположены на отдельных участках в один-три слоя, другие участки синовиальной оболочки представлены межклеточным веществом соединительной ткани, состоящим из основного вещества (матрикса) и волокон. В межк...
	По морфологической структуре выделяют два типа синовиоцитов: тип А и тип В. Клетки типа А (напоминают макрофаги) содержат большое количество цитоплазматических органелл, которые осуществляют элиминацию продуктов клеточного и тканевого распада, неизбеж...
	В синовиальной оболочке присутствуют и другие клетки, в частности тучные, единичные лейкоциты, детритоподобные клетки, которым отводится важная в иммунологическом плане функция. Синовиальная оболочка вырабатывает синовиальную жидкость (модифицированны...
	Метаболическая заключается в осуществлении обмена между содержимым полости сустава и сосудистым руслом, а также в уничтожении чужеродных и ряда аутоантигенов.
	Локомоторная функция связана с выделением биологической «смазки» суставов, что обеспечивает идеальное скольжение суставных поверхностей.
	Трофическая функция заключается в транспортировке важнейших энергетических веществ в хрящевую ткань.
	Синовиальная оболочка образует направленные внутрь, содержащие жир выросты (складки).
	Связки вплетаются между костями как утолщенные участки капсулы. Место плотного прикрепления фиброзных структур (сухожилий, связок, капсулы) к периосту и кости принято называть энтезисом.
	Суставной хрящ является разновидностью гиалинового хряща. Он не содержит кровеносных и лимфатических сосудов, не имеет иннервации. Толщина хряща зависит от типа сустава и от функциональной нагрузки на него, колеблется от 1 до 6-7 мм, имеет белый, с си...
	Мышцы, перекидывающиеся через сустав, обеспечивают ему нормальный объем движений. При этом сильное движение в одном направлении контролируется релаксацией мышц-антагонистов. Сбалансированное взаимодействие мышц как сдерживает, так и усиливает движения...
	Сухожилия прочно удерживают мышцы на кости. Многие сухожилия, особенно с большим объемом движений, имеют оболочки, напоминающие синовиальную оболочку суставов, и обеспечивающие легкое скольжение. Подвижность и стабильность каждого отдельного синовиаль...
	К моменту рождения ребенка процесс оссификации полностью не завершен. Диафизы трубчатых костей представлены костной тканью, а эпифизы и губчатые кости кисти состоят из хрящевой ткани. Точки окостенения в эпифизах появляются на последнем месяце внутриу...
	Костная ткань новорожденного ребенка имеет пористое грубоволокнистое сетчатое строение. По мере роста происходит многократная перестройка кости с заменой к 3-4 годам волокнистой сетчатой структуры на пластинчатую. Перестройка костной ткани у детей про...
	Поверхности у детей сравнительно ровные. Костные выступы формируются по мере развития и активного функционирования мышц. Кровоснабжение костной ткани у детей более интенсивное, чем у взрослых, что обеспечивает рост костной ткани и быструю регенерацию ...
	Симптоматика поражения опорно-двигательного аппарата весьма разнообразна: боль, скованность, припухлость, деформация суставов, ограничение подвижности, признаки системности процесса при воспалительных заболеваниях. При сборе анамнеза необходимо выявит...
	В современной артрологии используется целый ряд терминов, определяющих происхождение и локализацию нарушений:
	Артралгия – боль, возникающая в суставе, при этом, как правило, заметные нарушения отсутствуют.
	Артрит\артропатия – объективно определяемое нарушение в суставе.
	Хондропатия – патологический процесс различного генеза, преимущественно в структурах хряща, приводящий к его разрушению и потере.
	Моноартрит – артрит одного сустава.
	Олигоартрит – артрит с поражением от двух до четырех суставов.
	Полиартрит – артрит с поражением более четырех суставов или групп суставов.
	Синовит – по клиническим проявлениям явное воспаление синовиального сустава.
	Капсулит – воспаление (заболевание) капсулы сустава.
	Теносиновит – воспаление сухожильного влагалища.
	Тендинит – воспаление сухожилия.
	Бурсит – воспаление синовиальной сумки.
	Энтезопатия – воспаление/поражение в области прикрепления сухожилий и связок к кости.
	Миопатия – заболевание/поражение мышц.
	Миозит – воспаление мыщц.
	Подвывих – суставные поверхности находятся в контакте, но их конгруэнтность нарушена.
	Вывих – полная потеря контакта суставных поверхностей.
	Обследование суставов включает осмотр, пальпацию, изучение функции суставов. Осмотр позволяет выявить припухлость, деформацию (стойкое изменение формы сустава, обусловленное пролиферативными и деструктивными процессами, развитием подвывиха, контрактур...
	Объем движений в межфаланговых суставах кистей выявляется при пассивном сгибании пальцев или одновременном активном приведении пальцев к ладони. Чтобы проверить объем движений одновременно в межфаланговых суставах и пястно-фаланговых суставах, предлаг...
	Функциональная способность локтевого сустава заключается в возможности полностью вытянуть руки с ладонями, обращенными вверх, согнуть руки, прикоснувшись к плечу.
	Функциональная способность плечевого сустава заключается в возможности помимо сгибания (подъем рук перед собой) и отведения (подъем рук по бокам) в наружной и внутренней ротации, которая определяется при касании противоположной кистью лопатки и против...
	При определении функции височно-нижнечелюстного сустава необходимо максимально широко открыть рот, выдвинуть нижнюю челюсть вперед, совершить движения ею из стороны в сторону.
	При исследовании тазобедренного сустава оценивается объем движений при сгибании (согнутые в коленях ноги приводятся к груди), при отведении (разводят прямые ноги – в норме амплитуда отведения составляет 40-450), при ротации (в положении пациента на сп...
	Функциональная способность коленного сустава проверяется возможностью привести пятку к ягодице, выпрямить ногу. Для оценки функции голеностопного сустава пассивно производят сгибание и разгибание.
	Кроме того, для комплексной оценки функции крупных суставов нижних конечностей ребенка просят присесть на корточки, сесть на колени, коснувшись при этом ягодицами пяток, исследуют коленно-пяточный симптом, который представляет собой одновременное отве...
	Для оценки функции шейного отдела позвоночника предлагают совершить наклоны головы вперед (коснуться подбородком груди) и назад, коснуться ухом плеча, совершить повороты головы.
	В грудном отделе позвоночника у вертикально стоящего ребенка отмечают две точки – на уровне остистого отростка VII шейного позвонка и на 30 см ниже от него. После максимального наклона расстояние между точками измеряется повторно – в норме расстояние ...
	В поясничном отделе позвоночника отмечается точка на уровне остистого отростка L5 и на 10 см выше – вторая точка. При наклоне это расстояние также должно увеличиться на 4-5 см. При ригидности оно остается неизменным или увеличивается незначительно. Пр...
	Более точно амплитуду активных и пассивных движений определяют с помощью угломера (гониометр).
	Наиболее часто для диагностики состояния костей и суставов используют рентгенографию, позволяющую выявить аномалии развития и переломы костей, воспалительные, опухолевые и дегенеративные процессы в костях или суставах, оценить темпы оссификации (костн...
	Нередко для диагностики заболеваний костной системы прибегают к лабораторным исследованиям. При метаболических заболеваниях костей исследуют концентрации ионов кальция и фосфора в сыворотке крови, а также выведение их с мочой. Активность перемоделиров...
	Для уточнения причин артрита проводят исследование синовиальной жидкости и биопсию синовиальной оболочки сустава.
	Номенклатура и классификация
	Артрит характеризуется равномерной припухлостью мягких тканей и дефигурацией и/или деформацией сустава, местной гиперемией и гипертермией кожи, болезненностью при пальпации области сустава, нарушением как активных, так и пассивных движений во всех воз...
	Ювенильный ревматоидный артрит характеризуется большим числом симптомов, что объясняется иммунным воспалением суставов, реакцией ретикулогистиоцитарной системы, вовлечением в патологический процесс многих внутренних органов. Диагностика ювенильного ре...
	В течение длительного времени для обозначения указанной патологии использовался разнообразный спектр терминов: болезнь Стилла, ювенильный артрит, ЮРА, инфекционный неспецифический артрит, ювенильный хронический артрит (ЮХА), деформирующий артрит. Терм...
	В 1994 г. постоянным комитетом педиатрической ревматологии при ВОЗ было предложено устранить все прежние термины и называть все хронические воспалительные заболевания суставов у детей ювенильными идиопатическими артритами (ЮИА). В 1997 г. педиатрическ...
	Таблица 1 – Классификации ювенильных артритов (ACR, EULAR, ILAR)
	* РФ – ревматоидный фактор
	ЮИА представляют собой совокупность болезней, которые имеют различное начало, течение и исход, а также различную этиологию. Такая классификация необходима для кооперации научных исследований и для лучшего лечения ЮИА.
	Ювенильный ревматоидный (хронический, идиопатический) артрит определяется как артрит неустановленной этиологии, возникший до 16-летнего возраста, присутствующий в течение 6 недель при исключении других заболеваний.
	Системный артрит определяется при наличии артрита, сопровождающегося или с предшествующей лихорадкой в течение 2 недель в сочетании с двумя или более из нижеперечисленных признаков:
	- преходящие, летучие эритематозные высыпания;
	- серозит;
	- генерализованная лимфаденопатия;
	- гепатомегалия и (или) спленомегалия.
	Полиартрит серонегативный определяется при поражении пяти и более суставов в течение первых шести месяцев заболевания, РФ – отрицательный.
	Полиартрит серопозитивный определяется при поражении пяти и более суставов в течение первых шести месяцев заболевания при наличии положительного РФ в двух тестах на протяжении 3 месяцев.
	Олигоартрит определяется при наличии артрита 1-4 суставов в течение первых 6 месяцев заболевания:
	- персистирующий артрит – с поражением 1-4 суставов в течение всей болезни;
	- распространяющийся олигоартрит – с поражением пяти и более суставов после 6 месяцев от начала заболевания.
	Энтезитный артрит определяется при наличии артрита (чаще олигоартрита) и энтезита или артрита и энтезита в сочетании с двумя из следующих признаков:
	- чувствительность в области крестцово-подвздошных сочленений и (или) боль в спине;
	- наличие HLA-В27;
	- семейный анамнез, свидетельствующий о наличии подтвержденных врачами HLA-В27 ассоциированных заболеваний у родственников I-II степени родства;
	- передний увеит, сопровождающийся болью, покраснением глаз, светобоязнью;
	- начало заболевания у мальчиков старше 8лет.
	Такой вариант ювенильного артрита может быть ранней стадией ювенильного спондилоартрита, для выявления которого требуется рентгенологическое подтверждение поражения крестцово-подвздошных сочленений или данные МРТ, позволяющие выявить сакроилеит в боле...
	Псориатический артрит определяется при наличии артрита и кожного псориаза или при наличии артрита и двух из перечисленных симптомов:
	- дактилит;
	- изменения ногтей (синдром «наперстка», онихолизис);
	- семейный псориаз, подтвержденный дерматологом у родственников I степени родства.
	Другие артриты определяются при наличии артрита в течение 6 недель и более, который не соответствует ни одной из предыдущих категорий классификации или отвечает критериям более чем одной категории.
	Предложенная классификация позволяет объединить под общим термином различные варианты течения как ювенильного ревматоидного артрита, так и ряда отдельных нозологических форм хронического артрита у детей, что позволяет провести раннюю диагностику ювени...
	Во втором издании рабочей классификации ювенильных артритов в 2001г. (Эдмонтон) были добавлены критерии исключения:
	1. Псориаз или наличие псориаза у родственников I степени родства.
	2. Артрит у HLA-В27 позитивных мальчиков при дебюте заболевания с 6 лет.
	3. Анкилозирующий спондилоартрит, артрит с энтезитами, сакроилеит при хронических заболеваниях кишечника, синдром Рейтера, острый передний увеит или наличие одного из этих заболеваний у родственников I степени родства.
	4. Обнаружение IgM-ревматоидного фактора, как минимум двукратное в течение 3 месяцев.
	5. Наличие системного артрита у пациента.
	Для каждого варианта ювенильного артрита разработаны критерии исключения:
	- для системного варианта критериями исключения являются 1, 2, 3, 4.
	- для олигоартикулярного варианта – 1, 2, 3, 4, 5.
	- для серопозитивного полиартикулярного варианта – 1, 2, 3, 5.
	- для серонегативного полиартикулярного варианта – 1, 2, 3, 4, 5.
	- для псориатического артрита – 2, 3, 4, 5.
	- для энтезитного артрита – 1, 4, 5.
	Достоинством предложенной классификации является возможность объединения ревматологов всего мира и использования единых терминов в специальной медицинской литературе. Однако данная классификация существенно отличается от международной статистической к...
	Классификация ILAR не является идеальной, она нуждается в доработке, так как в ней отсутствуют варианты системного артрита, которые выделялись в Восточно-Европейской классификации и учитываются североамериканскими детскими ревматологами. Это лишний ра...
	Таблица 2 – Рабочая классификация ювенильного ревматоидного артрита
	(Долгополова А.В., Яковлева А.А., Исаева Л.А., Шабхазян И.Е., Кузьмина Н.Н.)
	В практическом здравоохранении диагностика ревматических заболеваний и статистическая обработка структуры заболеваемости проводится в соответствии с МКБ-X. Принципиально важным является и тот факт, что по окончании детского возраста и к переходу под н...
	В соответствии с МКБ-X выделяют:
	М08 – Ювенильный (юношеский) артрит.
	М08.0 – Юношеский ревматоидный артрит (Ювенильный ревматоидный артрит РФ+ и РФ-).
	М08.1 – Ювенильный (юношеский) анкилозирующий спондилит (ЮС).
	Исключен анкилозирующий спондилит у взрослых (М45).
	М08.2 – Ювенильный (юношеский) артрит с системным началом.
	М08.3 – Юношеский полиартрит (серонегативный).
	Хронический ювенильный полиартрит (ЮХА).
	М08.4 – Пауциартикулярный юношеский артрит.
	М08.8 – Другие ювенильные артриты.
	М08.9 – Ювенильный артрит неуточненный.
	M09 – Юношеский [ювенильный] артрит при болезнях, классифицированных в других рубриках.
	M09.0 – Юношеский артрит при псориазе.
	M09.1 – Юношеский артрит при болезни Крона (регионарном энтерите).
	M09.2 – Юношеский артрит при язвенном колите.
	M09.8 –  Юношеский артрит при других болезнях, классифицированных в других рубриках.
	В основе всех имеющихся современных модификаций диагностических критериев ювенильного ревматоидного артрита лежит принцип исключения других ревматических заболеваний у пациентов, чей возраст не превышает 16 лет. В случаях неясных и сомнительных примен...
	Принципиальным в диагностике является:
	1. Стремление к максимальной расшифровке всех форм острых и рецидивирующих артритов для исключения их вирусной или бактериальной природы.
	2. Разделение хронических артритов на ЮРА и ювенильный спондилоартрит. Эти группы имеют самостоятельные механизмы иммунопатогенеза, разную молекулярно-генетическую основу заболевания. Разными у этих групп являются и мишени иммунной атаки: синовиальная обол%
	3. Выделение трех основных типов ЮРА: моно/олигоартрит, полиартрит, системная форма, коренным образом отличающихся по течению и исходам. Описанные разграничения позволили сделать терапию более прицельной, отработать алгоритмы терапии при каждом варианте по%
	У ЮРА есть достаточно специфические особенности, отличающие это заболевание от ревматоидного артрита у взрослых. Основная причина кроется в том, что суставной синдром в детском возрасте на ранних этапах его развития при многих ревматических заболевани...
	Многолетний опыт изучения ЮРА позволяет считать, что это гетерогенная группа заболеваний, при которых независимо от этиологии и патогенетических механизмов в той или иной степени всегда присутствует поражение структур суставного аппарата как органа-ми...
	Этиология и патогенез
	Какой-то единый или основной этиологический фактор ЮРА не установлен, поэтому существует общее мнение о том, что ЮРА – это полиэтиологичное, т.е. гетерогенное по своему генезу полигенно-наследуемое заболевание. Выделяют факторы, предрасполагающие к ра...
	При изучении уровней накопления ряда тяжелых металлов и микроэлементов у детей, страдающих ЮРА, установлено, что у 50% из них повышено содержание хрома (в 3-4 раза выше допустимых показателей), а у 85% – высокая концентрация кадмия в сыворотке крови. ...
	Установлена роль цитомегаловируса (ЦМВ) и вируса Эпштейн-Барра (ВЭБ) в генезе ЮРА. Эти вирусы обладают выраженным мутагенным эффектом, высокой тропностью к иммунокомпетентным субстанциям. Интенсивно продолжающееся изучение эффектов этих вирусов доказы...
	В плане возможного этиологического фактора ЮРА обсуждаются вирус краснухи, который, обладая тропностью к суставным структурам, может провоцировать развитие синовита.
	Обсуждается также наличие «малых» первичных иммунодефицитных состояний: селективный дефицит IgA, гипогаммаглобулинемия, дефицит С2 компонента комплемента и др. При этом инфекция рассматривается не как непосредственная причина развития артрита, а как п...
	У значительной части пациентов выявлена связь начала заболевания с перенесенной острой респираторной инфекцией. У некоторых детей, чаще у девочек, началу заболевания предшествовало проведение профилактической прививки против кори, краснухи, паротита. ...
	Роль энтероколитической и урогенитальной инфекции (сальмонеллез, шигеллез, иерсениоз, хламидия, микоплазма и другие), а также гемолитического стрептококка в развитии ЮРА не признается большинством ревматологов и редко изучается. Однако имеются данные,...
	Гетерогенность факторов, инициирующих развитие болезни определяет клинический полиморфизм ЮРА. Каждый вариант течения ЮРА имеет свой механизм реализации, в котором играют роль инфекционные факторы и  особенности иммуногенетического статуса. Предраспол...
	Использование методов молекулярной биологии позволило выявить генетическую предрасположенность к ЮРА, в которой значительную роль играют антигены системы гистосовместимости (HLA). Особая роль придается ассоциации заболевания с носительством антигенов ...
	Фенотипирование больных ЮРА по системе антигенов HLA позволило ассоциировать ряд форм заболевания с преобладающей частотой носительства различных антигенов. Например, установлена высокая распространенность антигенов HLA-DRВ1*0801 и *1401 у больных пол...
	Установлено, что наиболее тяжелые формы ЮРА с вовлечением в процесс внутренних органов наблюдаются у детей с носительством антигенов локуса DR в сочетании с В35. Носительство антигенов HLA- локуса В12, В40, В27 чаще ассоциируется с преимущественно сус...
	Изучение фенотипических особенностей по системе HLA у пациентов с ЮРА и у членов их семей открывает перспективы первичного и вторичного прогнозирования этого заболевания. Несмотря на то, что в семьях обследованных редко встречается нескольких детей ил...
	Литературные данные, касающиеся уточнения фенотипа HLA у детей с разными формами ЮРА, указывают на возможность выбора тактики лечения.
	У пациентов с наличием антигена HLA-B35 выше эффект от стероидной терапии. У пациентов с гаплотипами HLA-DR3 и HLA-A3 чаще имеет место быстропрогрессирующее течение ЮРА, несмотря на проводимое лечение, а при носительстве антигенов HLA-B5, DR1 и DR2 ча...
	Гистологические исследования синовиальной оболочки пораженных суставов демонстрируют ее утолщение и обильную инфильтрацию мононуклеарами, представленными, в основном, активированными Т-лимфоцитами. Это позволяет предполагать, что взаимодействие рецепт...
	Также хорошо известно о роли моноцитарных цитокинов, продуцируемых при ЮРА внутри сустава и в организме в целом. Эффекты этих молекул можно подразделить на провоспалительные (интерлейкины 1 и 12, фактор некроза опухоли aльфа, γ-интерферон) и противово...
	Таким образом, ЮРА – это мультифакторное заболевание с наследственной предрасположенностью, в генезе развития которого играют роль иммуногенетические факторы, «персистирующие вирусные инфекции», неблагоприятные влияния окружающей среды, психоэмоционал...
	Иммунологические аспекты ЮРА

	Патологический процесс, развивающийся у больных  ЮРА, имеет две фазы. В основе развития и проявлений экссудативной фазы лежат нарушение микроциркуляции и поражение клеток синовиальной оболочки. Это способствует повышению проницаемости клеточных мембра...
	В результате такой перестройки развивается хроническое воспаление (вторая фаза), проявляющееся мононуклеарной инфильтрацией в структурах синовиальной оболочки суставов и хряща.
	Воспалительный процесс, характерный для ЮРА, продолжается многие годы, он носит характер аутоиммунного воспаления. При изучении этиологии ЮРА было подчеркнуто, что за клиническим разнообразием форм, вероятнее всего, кроется полиморфизм гаплотипов сист...
	Механизм участия антигенов системы HLA в возникновении и развитии ревматических болезней в целом и ЮРА в частности до конца не ясен. Обсуждается несколько гипотез, объясняющих взаимосвязь антигенов HLA с предрасположенностью к этим болезням.
	«Гипотеза молекулярной мимикрии» основана на вероятном сходстве структуры оболочек некоторых микроорганизмов с антигенами собственной HLA, поэтому они не «распознаются» своевременно иммунной системой организма человека и не элиминируются.
	«Рецепторная гипотеза» предполагает вероятность того, что антигены HLA, выступая в качестве рецепторов для некоторых патогенных микроорганизмов, облегчают их проникновение в клетку, где и развивается патологический процесс.
	Обсуждается также гипотеза, допускающая модификацию антигенов HLA инфекционными агентами, особенно вирусами, например, путем непосредственного включения вирусного генома в ген HLA или через РНК. Такие антигены HLA распознаются в организме как «чужие» ...
	В последние годы обсуждается гипотеза существования гена иммунного ответа (Ir-гены), который, локализуясь в локусе D или DR, находится в равновесном сцеплении с системой HLA.
	Ir-гены контролируют взаимодействие макрофагов и лимфоцитов в иммунном ответе, а также регулируют дифференцировку и функциональную активность Т-клеток.
	Характерным для иммунного статуса при активном воспалении у детей с разными вариантами ЮРА является вовлечение (в той или иной степени) практически всех звеньев иммунной системы. Условно можно выделить иммунопатологические реакции, связанные непосредс...
	В целом ЮРА – это аутоиммунное заболевание, которое в классическом представлении характеризуется как патологическое состояние, развивающееся при нарушении регуляции физиологических иммунных процессов, что приводит к появлению клеточных и гуморальных и...
	Важной чертой ЮРА, как аутоиммунного заболевания, является гиперпродукция аутоантител, направленных против антигенов, присутствующих на собственных клетках, внутри клеток или во внеклеточных пространствах организма человека. Аутоантитела могут реагиро...
	Главными свойствами аутоантител являются перекрестные реакции и образование в кровяном русле комплексов «антиген – антитело».
	Реакции «антиген – антитело» сопровождаются активацией белков системы комплемента, что проявляется снижением его титра в синовиальной оболочке, усилением сосудистой проницаемости и высвобождением гидролитических ферментов, активных кислородных радикал...
	Системные (суставно-висцеральные) формы «классического» ЮРА по клиническим проявлениям и морфологии рассматриваются как системный васкулит, протекающий с явлениями полисерозита и органными поражениями.
	Практически на всех этапах иммунного ответа организма у пациентов с ЮРА выявляются особенности, которые зависят от формы и варианта течения болезни.
	Сохраняется особый интерес к наличию белков острой фазы воспаления, в частности к С-реактивному белку (СРБ). Его считают маркером раннего манифеста ЮРА, а в сочетании с высоким уровнем ИЛ-6 и рядом лизосомальных ферментов рассматривают в качестве прог...
	Особая роль в диагностике ЮРА отводится выявлению ревматоидного фактора (РФ) в сыворотке крови и в синовиальной жидкости пациентов. РФ представляет собой иммуноглобулин, относящийся к классу IgG или IgM. При наличии РФ заболевание считают серопозитивн...
	Степень заинтересованности специфического гуморального звена иммунной системы коррелирует с клинической активностью процесса, что проявляется гиперпродукцией IgG и IgA. В период обострения заболевания увеличиваются подфракции IgG2 и IgG3, а в периоде ...
	У детей с олигоартритом, сочетающимся с поражением глаз (увеит), часто обнаруживаются антинуклеарные антитела (ANA). Нередко выявляются антитела к клеткам и структурным компонентам соединительной ткани (коллагену ( и (( типов, экстрактам синовиальной ...
	Изменения со стороны клеточного иммунитета обычно не однозначны и нередко разнонаправлены. Оценка характера клеточных реакций иммунной системы у детей с ЮРА часто затруднительна. Не всегда четко прослеживается связь этих изменений с активностью процес...
	Особое значение в становлении ЮРА придается нарушению супрессорной функции лимфоцитов. Прямым доказательством участия Т-цитотоксических клеток является обнаружение в сыворотке крови пациентов с высокой активностью ЮРА антител, влияющих на эти клетки. ...
	Таким образом, изменения клеточных иммунных реакций у больных ЮРА гетерогенны, что отражает полиморфизм патогенеза разных форм болезни. Можно считать, что для системных форм ЮРА характерными являются нарушения иммунорегуляции не столько связанные со с...
	Исследованиями последних лет установлено, что у детей особенно с системными формами ЮРА выявляются значительные нарушения функций миграции эффекторных клеток, в частности полиморфноядерных лейкоцитов и мононуклеаров. Их дисфункция у больных с ЮРА проя...
	Клинические проявления ЮРА
	Клиническая картина ЮРА зависит от множества факторов – от возраста ребенка, наследственности, пола, исходного состояния иммунной системы, условий окружающей его среды, особенностей быта, психоэмоционального состояния, отношения к болезни самого пацие...
	Следует отметить, что в 95% случаев ЮРА – это тяжелое хроническое заболевание с рецидивирующим и прогрессирующим течением, раньше или позже приводящее к инвалидности.
	Основными клиническими проявлениями болезни являются поражение суставов, специфическое поражение глаз и «общий ревматоидный синдром», характеризующийся лихорадкой, типичными ревматоидными сыпями, полисерозитом и поражением внутренних органов, что обус...
	В большинстве случаев клиническую картину заболевания определяет поражение суставов. Начало болезни может быть медленным, мало заметным с появления незначительных болей и припухлости в каком-либо одном суставе – чаще коленном или голеностопном. Спустя...
	При ЮРА, также как и при ревматоидном артрите у взрослых, могут поражаться все суставы, имеющие синовиальную оболочку. Однако если у взрослых пациентов наиболее частой локализацией считается кисть, то у детей чаще всего поражаются коленные суставы (80...
	Отчетливым признаком наличия экссудата в коленном суставе является баллотирование надколенника, а также выраженная припухлость в области верхнего полюса сустава и заполнение жидкостью наружного и внутреннего заворотов околосуставной сумки. Экссудация ...
	При развитии синовита, синовиальная оболочка набухает, становится гиперемированной, продуцирует больше жидкости, состав которой значительно отличается от состава нормальной жидкости. Жидкость имеет низкую вязкость, может быть светло-соломенной или мут...
	По мере прогрессирования процесса происходит микроворсинчатое разрастание синовиальной оболочки в виде паннуса (скопления грануляционной ткани). Он распространяется на суставную поверхность и проникает в хрящ, вызывая в нем дистрофические и деструктив...
	При поражении коленного сустава иногда возникает припухлость в подколенной ямке, представляющая собой воспалительный экссудат в сумке икроножной мышцы, проникающий в нее из суставной полости. Это образование, называемое кистой Бейкера, сопутствует дли...
	Голеностопный сустав и стопы у детей страдают довольно часто, особенно в дошкольном возрасте. Припухлость образуется в области наружной и внутренней лодыжек, а также в переднем медиальном отделе сустава. Вероятно, эта припухлость в значительной мере о...
	Поражение лучезапястных суставов и суставов кистей по частоте занимает третье место у детей с ЮРА. Вначале в области тыльной поверхности лучезапястного сустава появляется «тестоватость» или очерченный «бугорок», что скорее всего обусловлено теносинови...
	Чаще всего поражаются пястно-фаланговые суставы II-IV пальцев. Клинически воспаление пястно-фаланговых суставов характеризуется их припухлостью как с тыльной, так и с ладонной стороны кисти. С тыльной стороны суставы нередко гиперемированы, а в послед...
	Вовлечение в процесс суставов шейного отдела позвоночника является одним из наиболее ранних и частых проявлений ЮРА. Дети жалуются на болезненность и ограничение движений в шейном отделе позвоночника, голова принимает вынужденное положение – наклонена...
	Локтевой сустав вовлекается в процесс при полиартикулярной форме заболевания. При наличии экссудативного компонента локтевой сустав увеличивается в объеме, становится резко болезненным. Бурситы в этой области нередко носят упорный, рецидивирующий хара...
	Тазобедренный сустав во всех периодах детского возраста страдает значительно чаще, чем у взрослых. Возможно, это объясняется более выраженной склонностью к экссудативным проявлениям у детей. Несмотря на небольшой процент синовиальной ткани в тазобедре...
	Плечевой сустав вовлекается в процесс нечасто, преимущественно у девочек, страдающих генерализованной формой заболевания. При этом возникает припухлость в переднелатеральной области плеча, обусловленная субакромиальным бурситом. Движения в суставе бол...
	Поражение челюстно-височного сустава довольно типично для ЮРА, особенно при синдроме Стилла. Дети жалуются на боли при жевании, иногда с иррадиацией в ухо, ограничение открывания рта. В раннем возрасте это замедляет рост нижней челюсти,  в результате ...
	Грудино-ключичный сустав поражается редко. Припухлость и болезненность в этой области мало влияют на функцию сустава.
	Характерно для ЮРА наличие ревматоидных узелков. Они обычно локализуются по ходу сухожилий, бурс в области локтевых, коленных и голеностопных суставов. Узелки, как правило, плотные, подвижные, болезненные при пальпации. По мере стихания острого процес...
	Вовлечение в процесс внутренних органов у пациентов с ЮРА всегда говорит о тяжелом иммунном воспалении, т.е. о генерализованных проявлениях ревматоидного системного васкулита, который сопровождается высокой  клинико-иммунологической активностью. Чаще ...
	Легкие вовлекаются в процесс редко. Частота их по данным разных авторов колеблется от 4 до 6% у пациентов с системными формами. Обычно это проявляется пневмонитом и (или) малосимптомным плевритом, что в последующем характеризуется образованием плеврал...
	Гепатоспленомегалия очень часто сопровождает системные варианты течения ЮРА. Спленомегалия обычно чаще выявляется в первые годы болезни и коррелирует со степенью общей активности процесса. В случае более длительно сохраняющейся спленомегалии (более 1,...
	Одним из наиболее неблагоприятных у детей следует считать вариант течения ЮРА с вовлечением в процесс почек. По данным морфологических исследований можно выделить три типа поражения почек – гломерулонефрит, интерстициальный нефрит и амилоидоз, который...
	Тяжелым и не совсем ясным по своей природе считается вариант ЮРА с вовлечением в процесс органов зрения. Глаза нередко вовлекаются в патологический процесс при ЮРА. Эту локализацию ревматоидного воспаления связывают с эмбриональным родством тканей сус...
	Поражение мышц наблюдается у 70-75% детей с ЮРА. Мышечные атрофии, как правило, вторичны и связаны с нарушением функции суставов. Наиболее отчетлива атрофия мышц проксимальнее больного сустава и особенно выражена при генерализованном процессе со значи...
	Все приведенные признаки ЮРА у больных детей в той или иной степени сочетаются между собой.
	Формы и варианты течения ЮРА
	Системная форма составляет 4-17% всех случаев ЮРА. Может наблюдаться в любом возрасте, несколько чаще у детей 2-6-летнего возраста. Морфологически представляет собой системный васкулит, с полисерозитом и выраженными органными поражениями. Диагноз сист...
	Системная форма ЮРА с ограниченным суставным синдромом (аллергосептический синдром и аллергосепсис Висслера-Фанкони) клинически проявляется высокой упорной лихорадкой, полиморфными аллергическими сыпями, лимфаденопатией, отсроченным суставным синдромо...
	Для этой формы ЮРА свойствен особый характер лихорадки – обычно она появляется в ранние утренние часы, начиная с 5-6 часов, после сильного озноба. Продолжительность лихорадки может составлять 3-4 часа, затем наступает гектическое падение температуры т...
	Сыпь, как правило, пятнистая или пятнисто-папулезная, не сопровождается зудом, коррелирует по яркости и распространенности с температурой тела, не стойкая, появляется и исчезает в течение короткого времени, локализуется преимущественно в области суста...
	Поражение суставов может развиться через несколько месяцев или даже лет после дебюта системного васкулита и протекает по типу олигоартрита. Как правило, в процесс вовлекаются крупные суставы (коленные, тазобедренные), реже голеностопные и очень редко ...
	С самого начала болезни наблюдается высокий лейкоцитоз до 30-50 тысяч лейкоцитов, нейтрофиллез с палочкоядерным сдвигом до 25-30%, иногда до миелоцитов, повышение СОЭ до 50-80 мм/час. Отмечается значительно повышение СРБ и иммуноглобулинов (особенно I...
	Из висцеральных поражений довольно часто развивается мио- и миоперикардит, который значительно утяжеляет течение заболевания. Поражение легких протекает в форме пневмонита или плевропневмонита, с чувством нехватки воздуха и непродуктивным кашлем. Возм...
	Течение заболевания быстропрогрессирующее. У 10-12% пациентов формируется вторичный амилоидоз (чаще почек). При поздней диагностике и неадекватной терапии этот вариант ЮРА дает большой процент инвалидизации пациентов.
	В случае, когда аллергосептический синдром протекает без поражения суставов, можно говорить о болезни Висслера-Фанкони без трансформации в ЮРА.
	При системном ЮРА часто развивается васкулит: ладонный и (или) подошвенный капиллярит, локальные ангионевротические отеки, чаще в области кистей, цианотичная окраска и мраморность кожи и дистальных отделов нижних и верхних конечностей.
	Системная форма с полиартритом (синдром Стилла) часто имеет быстропрогрессирующее течение с вовлечением в процесс нескольких групп суставов. В литературе такой вариант течения ЮРА обычно называют болезнью Стилла, в честь британского педиатра, впервые ...
	Для этого варианта ЮРА характерна лихорадка, чаще фебрильная, которая продолжается не более 3-4 недель. По мере прогрессирования суставного синдрома лихорадка снижается, но могут сохраняться отдельные подъемы температуры, сопровождающиеся кожными высы...
	У детей быстро развивается общая дистрофия. Отмечаются увеличенные периферические лимфоузлы, иногда достигающие размеров лесного ореха, особенно в подмышечных и паховых областях. Увеличиваются в размерах печень и селезенка. У 75% детей развивается мио...
	Среди лабораторных показателей характерным является резко повышенная СОЭ (60 мм/ч и более), повышение всех классов иммуноглобулинов (больше IgG), увеличение СРБ. Быстро нарастает анемия, тромбоцитоз, отмечается склонность к лейкопении, чем к лейкоцитозу.
	У большинства пациентов значительно увеличен уровень циркулирующих иммунных комплексов (ЦИК) и резко снижен уровень комплемента. Чаще встречаются ЦИК типа «IgG- анти- IgG», но могут выявляться и ЦИК, в составе которых обнаруживаются криопреципитирующи...
	Осложнения ЮРА с системным началом:
	- Сердечно-легочная недостаточность.
	- Амилоидоз (амилоид откладывается в стенках сосудов, в почках, печени, миокарде, кишечнике).
	- Задержка роста (особенно выражена при начале заболевания в раннем детском возрасте и полиартикулярном суставном синдроме).
	- Инфекционные осложнения (бактериальный сепсис, генерализованная вирусная инфекция).
	- Синдром активации макрофагов (MAS-синдром, гемофагоцитарный синдром).
	Синдром активации макрофагов может развиться на любой стадии заболевания системным ЮРА. Триггерным фактором является присоединение бактериальной, вирусной (ЦМВ, герпетической и др.) инфекции, а также лекарственные препараты, такие как нестероидные про...
	Клиническая картина проявляется в быстронарастающем ухудшении состояния пациента, сопровождается гектической лихорадкой, полиорганной недостаточностью, геморрагической сыпью, кровотечением из слизистых оболочек, нарушением сознания, развитием комы. Ла...
	Синдром активации макрофагов может рецидивировать, возможен летальный исход.
	Полиартикулярный вариант ЮРА встречается в 18-30% случаев. Выделяют 2 субтипа – серопозитивный по РФ и серонегативный по РФ.
	Серопозитивный субтип развивается преимущественно у девочек 8-15 лет и по своим клиническим, иммунологическим и иммуногенетическим особенностям фактически соответствует ревматоидному артриту взрослых с ранним началом. Характерно симметричное поражение...
	Серонегативный субтип чаще встречается у маленьких девочек. Характерно множественное вовлечение в процесс мелких и средних суставов, часто присоединяется шейный отдел позвоночника. Заболевание имеет торпидное, медленно прогрессирующее течение. Имеется...
	Олигоартикулярный вариант ЮРА является самой распространенной формой и встречается с частотой 27-56% всех случаев ЮРА. Также как и при полиартикулярном варианте выделяют 2 субтипа.
	Первый субтип встречается преимущественно у маленьких девочек в возрасте 1-5 лет и начинается с моно - или асимметричного олигоартрита суставов ног. Чаще всего поражается коленный сустав. Может поражаться голеностопный и лучезапястный сустав. В дальне...
	Второй субтип олигоартрита характерен для мальчиков препубертатного возраста (8-12 лет). Развивается асимметричный олигоартрит преимущественно суставов нижних конечностей, сопровождающийся поражением суставов свода стоп, болями в пятках (талалгии), бо...
	Проявлением поражения органа зрения при ЮРА является увеит – воспалительное заболевание сосудистого тракта глаза. Частота его развития составляет 15-20%. Инвалидность по состоянию органа зрения развивается у 20% пациентов с ЮРА.
	Классификация увеитов
	По локализации:
	 передний увеит (ирит, передний циклит, иридоциклит) – воспаление радужной оболочки и (или) цилиарного тела;
	 периферический увеит (задний циклит) с вовлечением цилиарного тела, периферических отделов собственно сосудистой оболочки;
	 задний увеит (хориоидит, хориоретинит) – воспаление собственно сосудистой оболочки;
	 панувеит.
	В зависимости от течения:
	 острый;
	 подострый;
	 хронический (вялотекущий или рецидивирующий увеит).
	В зависимости от числа пораженных глаз:
	 односторонний;
	 двусторонний увеит.
	Увеит развивается преимущественно у маленьких девочек с олигоартритом. Может дебютировать за несколько лет до появления суставного синдрома. Чаще увеит протекает по типу подострого или хронического, реже - периферического иридоциклита или панувеита. Ч...
	Пациенты предъявляют жалобы на болевой синдром и признаки раздражения глаз, снижение и (или) затуманивание зрения, появление плавающих пятен перед глазами.
	Диагностические критерии увеита:
	 инъекция конъюнктивы;
	 изменения эндотелия роговицы в виде реакции запотелости, отложения на эндотелии форменных элементов;
	 образование роговичных преципитатов (агрегат воспалительных клеток, которые располагаются в нижней половине роговицы, формируя треугольник);
	 дистрофия роговицы в виде лентовидной дистрофии с различной степенью кальцификации и утолщения роговицы (классический признак ревматоидного увеита);
	 гиперемия и отек радужной оболочки, сглаженность ее рисунка, появление экссудативно-фибринозных отложений, иногда геморрагий;
	 формирование перихрусталиковых пленок в области зрачка, задних синехий, связывающих край радужной оболочки с передней поверхностью хрусталика;
	 изменение формы зрачка.
	Осложнениями увеита являются осложненная катаракта, дистрофия роговицы, фиброз стекловидного тела, вторичная глаукома, слепота (у 10% пациентов).
	Результаты собственных исследований
	На базе ревматологического отделения учреждения здравоохранения «4-я детская городская клиническая больница» г. Минска и Центральной научно-исследовательской лаборатории (ЦНИЛ) БелМАПО в период 2010-2012 г.г. обследовано 54 пациента с ЮРА (средний воз...
	Определение концентрации фактора некроза опухоли альфа (ФНО-α) и интерферона-гамма (ИФН-γ) в сыворотке крови проведено в радиоизотопной группе ЦНИЛ БелМАПО методом иммуноферментного анализа (ИФА) с помощью наборов фирмы Immunotech (Франция).
	Об активности ПОЛ судили по содержанию первичных и вторичных продуктов ПОЛ – диенконъюгатов (ДК233), диенкетонов (ДК278),  малонового диальдегида (МДА). Для количественной характеристики процессов ПОЛ использовали показатели УФ-поглощения липидных экс...
	Определение содержания ACL и ACW в сыворотке крови проводили методам фотосенсибилизированной хемилюминесценции. В основу метода положена комбинация простого и надежного образования свободных радикалов (оптическое возбуждение фотосенсибилизатора) с их ...
	Для контроля качества использовалось контрольная сыворотка «HUMATROL N» (Германия). При исследовании показателей ПОЛ-АОЗ контроль качества  осуществляли методами исследования параллельных и смешанных проб.
	Определяли основные показатели липидного обмена: содержание общих липидов (ОЛ), общего холестерина (ОХС), α-холестерина (α-ХС), триглицеридов (ТГ), общих фосфолипидов (ОФЛ), липопротеидов низкой плотности (ЛПНП), липопротеидов очень низкой плотности (...
	Статистическую обработку данных,  полученных в результате исследований,  проводили традиционными методами вариационной статистики на персональном компьютере с использованием программ Statsoft Statistica 6.0, «Primer of Biostatistics» (Version 4.03 by ...
	В качестве статистического контроля дополнительно обследовано 30 практически здоровых детей в возрасте 9 – 17 лет. Здоровыми считали детей I–II групп здоровья, не болевших в течение месяца перед обследованием. Группы пациентов были сопоставимы с групп...
	Дебют заболевания наблюдался в разном возрасте, но чаще ЮРА начинался в дошкольном (4-7 лет) и младшем школьном возрасте (8-11 лет) – 70% случаев. Средний возраст начала заболевания составил 8,23±0,57 лет. Средняя длительность заболевания ЮРА составил...
	У большинства обследованных детей выявлялась сопутствующая патология: у 64,8% пациентов отмечался хронический тонзиллит и аденоидные вегетации; частые респираторные  заболевания (более 4 раз в году) установлены у 31,5% пациентов; хронический гастродуо...
	По результатам иммуноферментного анализа у большинства детей в сыворотке крови выявлено наличие антител к вирусам семейства Herpesviridae: к простому герпесу 1, 2 типа – у 57,1% детей с суставной формой ЮРА и у 57,8% детей с системной формой ЮРА, к ви...
	По результатам проведенного иммунологического исследования у детей с ЮРА количественные нарушения показателей Т-клеточного звена иммунитета проявлялись достоверным снижением относительного содержания общих Т-лимфоцитов (Р<0,05) при сравнении с контрол...
	Таблица 3 – Показатели клеточного и гуморального звеньев иммунитета у обследованных детей
	Примечания:
	1-Достоверность различий в сравнении с контролем * – Р<0,05;
	2-Достоверность различий в сравнении с контролем ** – Р<0,01;
	3-Достоверность различий в сравнении с контролем *** – Р<0,001.
	При анализе субпопуляционного состава лимфоцитов у детей с ЮРА выявлено повышение содержания CD4+-клеток и достоверное понижение CD8+-клеток (Р<0,001). Таким образом, со стороны клеточного иммунитета у детей с ЮРА отмечаются изменения, характеризующие...
	В результате оценки уровней показателей, характеризующих состояние гуморального звена иммунитета, установлено достоверное повышение относительного количества В-лимфоцитов у детей с ЮРА (Р<0,01) по сравнению с аналогичными показателями у детей контроль...
	Выявленные изменения в показателях иммунного статуса свидетельствуют о том, что одной из ведущих причин развития ЮРА являются нарушения иммунологических механизмов регуляции иммунного ответа, с вовлечением CD4+- и CD8+-клеток, активацией В-лимфоцитов ...
	По результатам изучения цитокинового профиля установлено достоверное увеличение содержания ФНО-α в сыворотке крови у всех детей с ЮРА (Р<0,01) при сравнении с контрольной группой (рисунок 1).
	1 – дети с суставной формой ЮРА, 2 – дети с системной формой ЮРА, 3 – дети контрольной группы
	Рисунок 1 – Содержание ФНО-α (пг/мл) в сыворотке крови обследованных детей
	Фактор некроза опухолей-альфа продуцируется главным образом моноцитами, макрофагами, фибробластами, а также Т- и В-лимфоцитами и оказывает многочисленные иммуномодулирующие и провоспалительные эффекты. ФНО-α способствует развитию хронического воспален...
	Индивидуальные значения ФНО-α в сыворотке крови оказались повышены у 28 (80%) детей с суставной формой ЮРА и у 16 (84,2%)  детей с системной формой ЮРА. У остальных пациентов уровень ФНО-α был в пределах нормы. Максимальные значения этого показателя о...
	Корреляционный анализ позволил выявить зависимость уровня ФНО-α от степени активности заболевания (r=0,73; Р<0,001) и выраженности суставного синдрома (r=0,37; Р<0,05). Установлена положительная связь содержания ФНО-α с содержанием СРБ (r=0,64; Р<0,01...
	Полученные результаты свидетельствуют о том, что повышение уровня ФНО-α при ЮРА отражает воспалительную активность заболевания. Выявленное в исследовании повышение ФНО-α у большинства обследованных пациентов, вероятно, свидетельствует о высокой активн...
	По результатам проведенного исследования у всех пациентов с ЮРА уровень интерферона-γ был достоверно снижен в сыворотке крови по сравнению со здоровыми детьми (рисунок 2).
	1 – дети с суставной формой ЮРА, 2 – дети с системной формой ЮРА, 3 – дети контрольной группы
	Рисунок 2 – Содержание интерферона-γ (пг/мл) в сыворотке крови
	обследованных детей
	Снижение уровня ИФН-γ у обследованных детей может свидетельствовать в пользу ослабления противовирусного иммунитета, что косвенно подтверждает опосредованную роль вирусов в развитии и прогрессировании ЮРА.
	Таким образом, у детей с ЮРА  на этапе развернутых клинических проявлений выявляется дисбаланс цитокинов с провоспалительными и противовоспалительными функциями, что может способствовать поддержанию каскада иммуновоспалительных реакций и вызывать реци...
	Значительную роль в развитии и прогрессировании ревматических болезней играет ускорение перекисного окисления липидов и несостоятельность антиоксидантной защиты. Как известно, нормализующее действие антиоксидантов на факторы иммунитета обусловлено уни...
	Результаты исследования показателей перекисного окисления липидов в  сыворотке крови и антиоксидантной системы у детей с ЮРА представлены в таблице 4.
	Таблица 4 – Содержание в сыворотке крови продуктов ПОЛ у обследованных детей
	Примечания:
	1-Достоверность различий в сравнении с контролем * – Р<0,05;
	2-Достоверность различий в сравнении с контролем ** –Р<0,01;
	3-Достоверность различий в сравнении с контролем *** – Р<0,001.
	В ходе исследования установлено достоверное (р<0,05-0,001) повышение уровня  промежуточных (диенконъюгатов (ДК233), диенкетонов (ДК278)) и конечных (малонового диальдегида (МДА)) продуктов ПОЛ в сыворотке крови детей как с суставной, так и системной ф...
	При проведении корреляционного анализа установлена положительная корреляционная связь между уровнями ДК233, ДК278 в сыворотке крови и СОЭ (rs=0,287, р<0,001).
	Параллельно изменению интенсивности ПОЛ происходит изменение активности системы антиоксидантной защиты (АОЗ). В выведении свободных радикалов и радикальных форм антиоксиданты играют роль системы естественной детоксикации. Антиокислительная система орг...
	При проведении корреляционного анализа установлена отрицательная корреляцонная связь между уровнем альфа-ФНО и содержанием ACL в сыворотке крови (rs= -0,346, p<0,05) (рисунок 3).
	Рисунок 3 – Зависимость содержания ACL от уровня альфа – ФНО
	Кроме того, установлена обратная корреляционная связь между содержанием ACW и альфа-ФНО в сыворотке крови (rs= -0,54, р<0,001), а также обратная корреляционная связь  между содержанием ACL и хроническим носительством ВПГ ½ типов (rs= - 0,61, р<0,05), ...
	Таким образом, выявленные нарушения со стороны системы ПОЛ-АОЗ у детей с ЮРА могут способствовать поддержанию высокой интенсивности иммунного воспаления.
	Результаты исследования показателей липидного спектра сыворотки крови у детей с ЮРА представлены в виде средней (М), стандартного отклонения (SD) и медианы (Мe), значимость различий определена непараметрическим методом с использованием теста Крускала-...
	Таблица 5 – Показатели липидного спектра крови у обследованных детей
	У детей, страдающих ЮРА, выявлено достоверное повышение сывороточной концентрации ОЛ (Р < 0,01) и ТГ (Р < 0,001) при сравнении с контрольной группой, причем у детей, получавших ГКС концентрация ТГ достоверно превышала аналогичный показатель пациентов,...
	Таким образом, при иммунологическом обследовании у всех детей с ЮРА установлены повышение относительного числа В-лимфоцитов и снижение Т-лимфоцитов; дисбаланс иммунорегуляторных субпопуляций с преимущественным снижением CD8+-клеток на фоне нормального...
	Выявление вирусоносительства (семейство Herpesviridae) и бактерионосительства (Borrelia burgdorferii и Clamidia psittacii) у большинства детей с ЮРА подтверждает роль инфекционного фактора в развитии и поддержании иммунопатологического процесса при эт...
	По результатам проведенного исследованияу детей с ЮРА установлено повышение содержания первичных и вторичных продуктов перекисного окисления липидов в сыворотке крови, а также снижение  уровня водорастворимой и жирорастворимой антиоксидантной способно...
	Высокая активность процессов ПОЛ в сочетании с интенсивной индукцией синтеза провоспалительных цитокинов отражают единый механизм клеточного повреждения вследствие инициации окислительного стресса.
	Для детей с ЮРА характерны нарушения липидного обмена атерогенной направленности, что обосновывает включение коррекции этих нарушений в комплексную терапию.
	Диагностика и дифференциальная диагностика ЮРА
	Для диагностики ЮРА используют диагностические критерии ACR:
	- начало заболевания до 16 лет;
	- поражение одного или более суставов, характеризующееся припухлостью (выпотом) либо имеющее как минимум два из следующих признаков: ограничение функции, болезненность при пальпации, повышение местной температуры;
	- длительность суставных изменений не менее 6 недель (от 6 недель до 3 месяцев);
	- исключение всех других ревматических заболеваний.
	Для постановки определенного диагноза необходимо наличие всех четырех признаков.
	При проведении рентгенологического исследования суставов выделяют следующие стадии анатомических изменений (по Штейнброкеру):
	- I стадия – расширение суставной щели, эпифизарный остеопороз;
	- II стадия – эпифизарный остеопороз, разволокнение хряща, появление ячеистости, узурации внутрисуставных структур, сужение суставной щели, единичные эрозии;
	- III стадия – значительное сужение суставной щели, деструкция хряща и кости, формирование костно-хрящевых эрозий, подвывихи в суставах;
	- IVстадия – критерии III стадии + фиброзный или костный анкилоз.
	Признаки прогрессирования ЮРА:
	Быстропрогрессирующее течение характеризуется наличием вышеизложенной динамики процесса на первом году заболевания. Если эти признаки имеются в период от 1,5 до 3 лет с момента заболевания, течение называют медленнопрогрессирующим. И если на протяжени...
	Таблица 6 – Критерии ранней диагностики ЮРА
	Примечание: ЮРА вероятный – 3 признака;
	ЮРА определенный – 4 признака;
	ЮРА классический – 8 признаков.
	Оценка выраженности болевого синдрома проводится по визуальной аналоговой шкале (ВАШ). ВАШ представляется в виде горизонтальной линии длиной 100 мм, отражающей спектр интенсивности боли, противоположные концы которой соответсвуют понятиям «нет боли» и...
	Оценка индекса функциональной недостаточности (ФН) проводится с помощью родительской версии специального опросника CHAQ (the Childhood Health Assessment Questionnaire) (приложение 1). Этот опросник состоит из 2 разделов: оценка функционального статуса...
	Диагностика полиартикулярных форм ЮРА большой трудности не представляет, несколько сложнее провести дифференциальную диагностику олигоартикулярных вариантов ЮРА.
	Диагностика ЮРА наиболее сложна в случае развития аллергосептического синдрома, когда суставной синдром отсутствует или слабо выражен, а в клинической картине доминирует гектическая лихорадка, сыпи, поражения внутренних органов. Так как этот симптомок...
	 сепсис;
	 инфекции (иерсиниоз, токсоплазмоз и др.);
	 гематоонкологические заболевания, солидные опухоли;
	 диффузные болезни соединительной ткани (системная красная волчанка, идиопатический дерматомиозит, системные васкулиты);
	 периодическая болезнь;
	 хронические заболевания кишечника (неспецифический язвенный колит, болезнь Крона).
	При проведении дифференциальной диагностики необходимо использовать следующие методы:
	- посевы бактериологических сред на флору с определением чувствительности;
	- серологические методы для исключения инфекций;
	- иммунологические исследования
	- биопсию костного мозга;
	- компьютерную томографию и (или) магнитно-резонансную томографию грудной, брюшной полостей, головного мозга;
	- эндоскопические исследования;
	- прокальцитониновый тест.
	Особое значение в последние годы приобрел метод определения прокальцитонина, который позволяет дифференцировать воспалительные реакции, связанные с ЮРА, от воспалительных реакций, обусловленных бактериальной инфекцией. Известно, что при сепсисе и даже...
	ЮРА следует дифференцировать с заболеваниями ревматологического профиля, в клинической картине которых присутствует суставной синдром. К ним относятся системная красная волчанка, ревматизм, дерматомиозит, ювенильная склеродермия (системный склероз). Ю...
	Если системная красная волчанка (СКВ) протекает с яркой клинической картиной суставного синдрома и отсутствием кожных проявлений, то это вызывает значительные дифференциально-диагностические трудности. В такой ситуации помогает появление на ранних эта...
	Острая ревматическая лихорадка (ОРЛ) изменила свое течение. Нередко первым ее признаком является артрит, но в отличие от ЮРА он имеет не эрозивный характер и быстрое обратимое течение на фоне терапии. Артриту при ревматизме всегда предшествует стрепто...
	Ювенильная склеродермия в форме системного склероза (СС) практически всегда протекает с вовлечением в процесс опорно-двигательного аппарата. В постановке дифференциального диагноза помогают наличие характерных для СС вазоспастических нарушений по типу...
	Реактивные артропатии (РеА) – это воспалительные негнойные заболевания суставов, развивающиеся вследствие иммунных нарушений после (или на фоне) острой или персистирующей энтероколитической (Yersinia enterocolitica, Yersinia pseudotuberculosis, Salmon...
	Инфекционный агент в случае развития артрита, из синовиальной жидкости не высевается. В ситуациях, когда инфекционный возбудитель, например хламидия, шигелла, сальмонелла, хламидия и др., обнаруживается в синовиальной жидкости, артрит рассматривается ...
	По литературным данным, у ряда пациентов постиерсиниозный артрит принимает рецидивирующее многолетнее течение и спустя годы может трансформироваться в классический анкилозирующий спондилоартрит.
	В последние годы убедительно доказано, что реактивные артриты (артропатии), которые развиваются на фоне (или после перенесенных) кишечных и мочеполовых инфекций  ассоциированы с HLA-B27. Есть предположения – либо HLA-B27 является рецептором для микроб...
	Артриты  (артропатии), возникающие на фоне (или после) носоглоточной инфекции, то есть те, которые в свое время именовались инфекционно-аллергическими, а также аллергические и поствакцинальные артриты – по МКБ-10 относятся к постинфекционным.
	Актуальной проблемой педиатрии являются хламидия-индуцированные реактивные артриты – они нередко трансформируются в ЮРА (ЮХА) и при прогрессировании приводят к развитию эрозивно-деструктивных изменений в суставах.
	Установлено, что Chlamydia trachomatis – общепризнанный и наиболее частый триггерный агент урогенных реактивных артритов и что реактивный артрит развивается менее чем в 1% случаев хламидийной инфекции.
	Известно 19 серотипов хламидий:
	Chlamidia trachomatis (первичный патоген человека):
	Заболевания глаз (трахома, паратрахома) – серотипы от A, В, Ва, C
	Поражения урогенитального тракта – серотипы D, E, F, G, H, I, J, К
	(генитальные штаммы, инфицирующие цилиндрический эпителий мочеполового тракта, прямой кишки, глотки и дыхательных путей, а также конъюнктивы)
	Лимфогранулема венерическая – серотипы L1, L2, L2a, L3
	Chlamydophila psittaci (первичный патоген животных и человека):
	Орнитоз (пситтакоз), кератоконъюнктивит, аборты овец – 13
	Chlamydophila pneumonia (первичный патоген человека):
	пневмония, ОРЗ, атеросклероз, саркоидоз, астма – NWAR, IOL-207, KA, CWL
	Формы хламидийной инфекции:
	Внутриклеточные вегетативные ретикулярные тельца – 1200 нм
	Внеклеточные, высокоинфекционные, метаболически неактивные, элементарные тельца – 200-300 нм.
	Возможна трансформация хламидий в L-подобную форму (до 40%).
	Варианты поражения периферических суставов при хламидия-индуцированных артритах как правло представлены по типу реактивного артрита и по типу артрита с деструкцией.
	Описан ряд клинических особенностей ЮРА/ЮХА (особенно у подростков), позволяющих предполагать вероятную ассоциацию артрита с хламидийной инфекцией:
	Припухлость с гиперемией кожи над отдельными суставами.
	Ассиметричное поражение суставов кистей и/или стоп.
	Наличие у пациента энтезитов и талалгий.
	Длительный субфебрилитет (исключен наиболее вероятные причины).
	Сохраняющаяся температурная реакция при назначении метотрексата.
	Высокая лабораторная активность процесса при умеренных клинических признаках артрита (например, СОЭ 40-50 мм/час; но нет ярких острых артритов/синовитов).
	Прогрессирующий деструктивный артрит (в том числе изменения в суставах 4-5 пальцев стоп), без эффекта от лечения метотрексатом и внутрисуставного введения ГКС.
	При подтверждении у пациента с ЮРА хламидийной инфекции, диагноз должен формулироваться, как ЮРА, ассоциированный с хламидийной инфекцией.
	Синдром Рейтера (болезнь Рейтера или уретроокулосиновиальный синдром) характеризуется классической триадой симптомов: уретрит, конъюнктивит, артрит. Процесс обычно возникает в летне-осенний период у лиц, находящихся в неблагоприятной санитарно-эпидеми...
	Наиболее частыми возбудителями синдрома Рейтера являются хламидии. Значительно чаще болеют юноши и молодые мужчины. Хламидийная инфекция передается половым путем и встречается в 5-7 раз чаще гонококковой.
	Уретрит развивается через 7-20 дней после инфицирования, не бывает таким острым, как при гонорее. Дизурические явления нередко отсутствуют. Позже присоединяется псевдоподагрическая артропатия: отек, боли в суставах стоп с вовлечением суставов большого...
	Конъюнктивит возникает как в результате самой хламидийной инфекции, так и в связи с иммунопатологическими реакциями, характерными для этого заболевания. У ряда пациентов может развиться поражение кожи (кератодермия подошв, ладоней), внешне напоминающе...
	В диагностике этого заболевания важное значение придается анамнезу, клинической картине и выявлению хламидийных антител (1:32 и выше) в сыворотке крови больного.
	Лечение неосложненной хламидийной инфекции обычно не представляет больших трудностей. Лечение хронических и рецидивирующих форм чаще всего достаточно сложная и трудная задача. К сожалению – единой тактики в отношении лечения пациентов с хронической хл...
	«Плазмиды» изначально невосприимчивы к нескольким антибиотикам,  или к целой их группе. Установлено, что плазмида может интегрироваться в хромосому и реплицироваться с ней, благодаря этому передается информация о резистентности к ряду антибиотиков неп...
	Активны в отношении хламидийной инфекции: тетрациклины, макролиды, фторхинолоны и рифампицин.
	Макролиды: рокситромицин, кларитромицин, азитромицин, спирамицин, мидекамицин, джозамицин. Спирамицин и джозамицин – имеют высокий профиль безопасности. Они не взаимодействуют c системой цитохрома Р450, минимально связывается с белками крови и максима...
	Предотвращение формирования антибиотикорезистентности: смена групп препаратов при проведении повторных курсов лечения, рациональные комбинации антибиотиков (макролиды + доксициклин), назначение достаточных по длительности сроков антибактериальной тера...
	«Персистирующая» хламидийная инфекция – это состояние, при котором хламидии находятся в виде «форм-плазмид» внутри клетки: они не делятся, следовательно - недоступны для бактериостатических антибиотиков, недоступны для антител и макрофагов и этот микр...
	«Персистирование» хламидийной инфекции может развиваться при использовании цефалоспоринов, особенно 1-2 поколений, бета-лактамных антибиотиков, сульфаниламидов, низких доз гамма-интерферона и неоправданно коротких курсов и низких доз антибиотиков. При...
	Пациентам с ЮРА/ЮХА, ассоциированным с хламидийной инфекцией, следует быть весьма осторожными при назначении им иммуномодуляторов. Обострение хронической хламидийной инфекции у некоторых больных можно спровоцировать даже вифероном, циклофероном или би...
	Установлено, что до полной ликвидации хронической и «персистирующей» хламидийной инфекции - излечить больного от реактивного хламидия-индуцированного артрита - невозможно.
	Псориатический артрит / псориатическая артропатия (ПсА) часто сочетается с кожными проявлениями псориаза. Заболевание может обнаруживаться в любом возрасте. Этиология и патогенез псориаза окончательно не выяснены. Доказан факт наследственной предраспо...
	У пациентов с кожной формой псориаза преобладают антигены HLA-B13 и HLA-B17, а у больных с кожным синдромом в сочетании с псориатической артропатией чаще встречаются гаплотипы антигенов HLA-B17, HLA-B27, HLA-B33, HLA-B40, HLA-DR4, HLA-DR7. Полиморфизм...
	ПсА чаще начинается постепенно, а иногда остро, среди полного здоровья. Примерно у трети детей в дебюте заболевания отмечается приступообразная резкая болезненность, отек и скованность в суставах, выраженная в утренние часы Характерна асимметричность ...
	Выделяют самостоятельную форму ПсА у детей – ювенильную. Чаще болеют девочки, пик заболевания наблюдается в пубертатном возрасте – в 10-12 лет. В 50% случаев артрит предшествует кожному проявлению псориаза. Проводя дифференциальную диагностику, ЮРА с ...
	Наиболее распространено деление ПсА на 5 классических форм:
	1) асимметричный олигоартрит;
	2) артрит дистальных межфаланговых суставов;
	3) симметричный ревматоидноподобный артрит;
	4) мутилирующий артрит;
	5) псориатический спондилит.
	Эта классификация очень условна, формы заболевания нестабильны и могут со временем переходить одна в другую.
	В 70% случаев ПсА проявляется асимметричным моно- или олигоартритом (асимметричность – характерная черта этого заболевания). Данной патологии свойственно также вовлечение в дебюте болезни так называемых суставов-исключений (межфалангового сустава I па...
	Для постановки диагноза ПсА имеют значение асимметричный моно-, олигоартрит, особенно с поражением пальцев кистей или стоп, аксиальный артрит, вовлечение в дебюте болезни дистальных межфаланговых суставов или суставов-исключений, асимметричный сакроил...
	Для постановки диагноза используются Ванкуверские диагностические критерии ювенильного ПсА (1989). Определенный ювенильный ПсА выявляется при наличии:
	1) артрита и типичной псориатической сыпи;
	2) артрита и хотя бы трех из следующих «малых» признаков:
	— изменений ногтей (синдром «наперстка», онихолизис);
	— псориаза у родственников 1-й или 2-й степени родства;
	— псориазоподобной сыпи;
	— дактилита.
	Вероятный ювенильный ПсА определяется при наличии артрита и хотя бы двух из «малых» признаков.
	Течение ПсА в общем благоприятное: у 20-50% детей достигается стойкая ремиссия,   у 25-30%  отмечается вяло прогрессирующий хронический полиартрит, у 10-15%  процесс рано приводит к инвалидности.
	Ювенильный анкилозирующий спондилоартрит / энтезитный артрит (ЮАС) – это заболевание с наследственной предрасположенностью, характеризующееся хроническим воспалительным процессом в суставах как периферических, так и в суставах осевого скелета, часто с...
	Наиболее ранними проявлениями ЮАС является артрит одного или нескольких периферических суставов, обычно нижних конечностей, сочетающийся с энтезопатиями чаще пяточных костей. Системные проявления выражены минимально, но может иметь место субфебрильная...
	Чаще (до 80% случаев) в дебюте может отмечаться изолированный периферический артрит или изолированный энтезит. В 25% случаев ЮАС начинается с одновременного поражения периферических суставов и осевого скелета. И очень редко с изолированного вовлечения...
	Чаще заболевают подростки. У 25-50% больных может развиваться увеит. У 75% определяется HLA-B27. Всегда отсутствует РФ и АНФ. Характерны боли в крестцово-подвздошных сочленениях, боли в позвоночнике воспалительного характера, наличие в семейном анамн...
	Туберкулез суставов. У 80% больных протекает в виде хронического моноартрита. Поражаются преимущественно тазобедренные и коленные суставы. Чаще болеют мальчики и мужчины. В последние годы значительно возросла частота туберкулеза у детей, причем нередк...
	Туберкулезный процесс, протекающий с поражением опорно-двигательного аппарата, проходит несколько стадий. Начальная, преартритическая, стадия характеризуется непостоянными, чаще при движении, болями в суставе. С переходом в артритическую стадию развив...
	Дифференциальная диагностика ЮРА с туберкулезным артритом нередко представляет значительные трудности. Критериями дифференциального диагноза могут быть указания в анамнезе на туберкулез в семье,  положительная реакция Манту, наличие микобактерии тубер...
	Остеохондропатии – это самостоятельная группа заболеваний суставов у детей и подростков с длительным течением и чаще благоприятным исходом. Этиология малоизвестна, но установлено, что в основе развития этих заболеваний лежит аваскулярный (асептический...
	В ряде случаев торпидное течение моноолигоартритов у детей с ЮРА требует проведения дифференциальной диагностики с этой группой заболеваний. Остеохондропатии могут протекать с локализацией патологического процесса в эпифизе, апофизе, в трубчатой кости...
	Болезнь Кёнига (F. König, немецкий хирург, 1832-1910; синоним: рассекающий остеохондроз, остеохондрит рассекающий) – заболевание, характеризующееся ограниченным субхондральным некрозом суставной поверхности кости тазобедренного или коленного сустава. ...
	В начале заболевания, когда не произошло отторжения участка ткани хряща отмечается скудность его проявлений. В суставе может отмечаться непостоянная боль, иногда появляется выпот (скопление жидкости в полости сустава). С прогрессированием заболевания ...
	На первой стадии возможно консервативное лечение (назначение сосудистых препаратов, препаратов улучшающих питание и восстановление суставного хряща, физиотерапии и исключения физической нагрузки). Если положительной динамики не отмечается, то пациенту...
	Болезнь Легга-Кальве-Пертеса (или остеохондропатия эпифиза головки бедра). Это субхондральный некроз ядра окостенения эпифиза головки. Болезнь практически одновременно (1909-1910 г.) описана всеми тремя авторами. Вызывается множеством причин, среди ко...
	1-я стадия болезни Пертеса характеризуется некрозом губчатой кости эпифиза и костного мозга. Эта стадия вызывает наибольшие диагностические трудности. На рентгенограмме  в этот период болезни выявляются  расширение и уплотнение теней мягких тканей, ок...
	В связи с отеком – формируется расширение  межмышечных пространств между средней, малой ягодичной и подвздошно-поясничной мышцами. Развивается остеопороз  костей тазобедренного сустава и соответствующей половины костей таза, извилистость и неравномерн...
	В конце 1-й стадии в параэпифизарной зоне шейки бедра могут выявляться очаги деструкции, в области которых спустя время формируются кисты, шейка укорачивается, становится шире, сустав практически разрушается. Эта стадия может продолжаться 4-6-8 мес.  ...
	Болезнь Осгуда-Шляттера (остеохондропатия бугристости большеберцовой кости) встречается преимущественно у мальчиков 13-15 лет. После повышенной физической нагрузки (бег, ходьба, приседания) или без видимой причины появляются боли в области бугристости...
	Остеохондропатия ладьевидной кости стопы (Келлера болезнь (). Встречается у детей в возрасте 5-12 лет, преимущественно у мальчиков. Процесс чаще двухсторонний. Почти внезапно развивается асептический некроз губчатой части кости, но при этом сохраняетс...
	Остеохондропатия головок плюсневых костей (Келлера болезнь ((). Возникает в возрасте 10-20 лет, несколько чаще у девочек и у женщин. Обычно поражаются головки (( и ((( метатарзальных костей. Болезнь развивается постепенно, начинается с болей у основан...
	Рентгенологически характерны уплотнение и снижение высоты головки плюсневой кости, она может приобретать пятнистый рисунок. В конечной стадии заболевания полного восстановления структуры кости обычно не наблюдается.
	Клещевой бореллиоз (лаймская болезнь). Впервые это заболевание описано в 70-х годах в городе Лайм (США), когда у детей после экскурсии в лес была зарегистрирована вспышка артритов, характеризующихся короткими рецидивирующими атаками асимметричного при...
	Возбудителем лаймской болезни признаны боррелии. Особенностью боррелий является их генотипическое (описано 8 генотипов) и фенотипическое разнообразие, что обусловливает клинико-иммунологический полиморфизм этого заболевания. Переносчики возбудителя – ...
	При проведении дифференциальной диагностики с ЮРА важно знать приоритетные для лайм-артрита признаки. В раннем периоде наблюдаются артралгии, что является частью общевоспалительного синдрома (повышение температуры тела, озноб, эритема, головные боли, ...
	Диагноз боррелиоза ставится на основании анамнеза (укус клеща), клинических проявлений, характерных для данного заболевания и результатов исследования доступных биологических сред (кровь, синовиальная и спинномозговая жидкость) на антитела к боррелиям...
	При боррелиозах определение чувствительности к антибиотикам возбудителей, вызвавших заболевание у конкретного пациента, практически не представляется возможным. В процессе развития и течения лаймской болезни признаки инфицированности имеются на любой ...
	Borrelia burgdorferi чувствительны к цефалоспоринам II, III и IV поколений (цефуроксим, цефтриаксон, цефотаксим и др.), тетрациклинам, макролидам, некоторым полусинтетическим пенициллинам. Borrelia burgdorferi менее чувствительны к пенициллину, оксаци...
	Синдром генерализованной гипермобильности суставов.
	Это один из тех синдромов, включая фибромиалгию, который легко пропустить. Около 10%  людей выходят за пределы нормальной подвижности суставов в сторону гиперподвижности. В среднем у 10-15% таких пациентов гипермобильность носит патологический характе...
	1.Разгибание мизинца на 90 градусов и более (по одному баллу с каждой стороны).
	2.Приведение большого пальца через сторону и назад до соприкосновения с предплечьем (по одному баллу с каждой стороны).
	3.Переразгибание локтевого сустава на 10 градусов (по одному баллу с каждой стороны).
	4.Переразгибание коленного сустава на 10 градусов и более (по одному баллу с каждой стороны).
	5.Дотронуться ладонями до пола, не сгибая  колен (1 балл).
	Максимальное количество баллов – 9.
	Диагноз гипермобильности ставиться при 6 и более баллах.
	Фибромиалгия характеризуется следующими чертами:
	1.Плохой сон, с чувством усталости при просыпании.
	2.Недомогание, сонливость.
	3.Раздражительность.
	4.Множественные региональные боли, в том числе и боли в области позвоночника, не уменьшающиеся при приеме аналгетиков.
	5.Гиперчувствительность определенных точек при пальпации (нижняя часть шейного отдела позвоночника, середина надостной мышцы, болезненность мышечного валика над трапециевидной мышцей, болезненность в точке, находящейся на 1,0 см дистальнее  латерально...
	Лечение ювенильных артритов
	Лечение ЮРА зависит от формы и характера течения заболевания.
	Цели терапии:
	- подавление воспалительной и иммунологической активности процесса,
	- купирование системных проявлений и суставного синдрома,
	- сохранение функциональной способности суставов,
	- предотвращение или замедление деструкции суставов, инвалидизации пациентов,
	- достижение ремиссии,
	- повышение качества жизни больных,
	- минимизация побочных эффектов терапии.
	Режим
	В периоды обострения заболевания следует ограничивать двигательный режим ребенка. Полная иммобилизация суставов с наложением лонгет противопоказана, так как способствует развитию контрактур, мышечной атрофии, усугублению остеопороза, быстрому развити...
	Физические упражнения способствуют сохранению функциональной активности суставов. Полезны езда на велосипеде, плавание, прогулки. Нежелательны бег, прыжки, активные игры. Рекомендуется сохранять прямую осанку при ходьбе и сидении, спать на жестком ма...
	Лечебная физкультура
	Необходимы ежедневные упражнения для увеличения объема движений в суставах, устранения сгибательных контрактур, восстановления мышечной массы. При поражении тазобедренных суставов – тракционные процедуры на пораженную конечность после предварительной ...
	Диета
	Рекомендуется употребление пищи с повышенным содержанием кальция и витамина D для профилактики остеопороза. У пациентов с синдромом Кушинга целесообразно ограничение потребления углеводов и жиров, предпочтительна белковая диета.
	Показания к госпитализации:
	- развитие системных проявлений (лихорадка, поражение сердца, легких).
	- выраженное обострение суставного синдрома.
	- подбор иммуносупрессивных препаратов.
	- отсутствие эффекта при амбулаторном лечении обострения.
	- присоединение интеркуррентной инфекции.
	- наличие сомнений в правильности установленного диагноза.
	Согласно классификации, принятой на 5-м заседании Международной лиги по борьбе с ревматизмом ВОЗ (1993 г.), все противоревматические лекарственные средства подразделяются на модифицирующие симптомы заболевания, модифицирующие течение заболевания и кон...
	В настоящее время в лечении ЮРА используется агрессивная тактика в самом начале болезни (2-3-4 препарата или метода их введения, с последующей отменой до одного базисного препарата поддержания). В случае точной постановки диагноза прогрессирующего теч...
	НПВЛС являются одной из наиболее востребованных групп лекарственных средств, которые нашли свое широкое применение в различных областях медицины благодаря уникальному сочетанию противовоспалительного, жаропонижающего и анальгетического действия.
	Спецификой использования НПВЛС при ЮРА является необходимость длительного, часто многолетнего, регулярного приема лекарственных средств, на фоне которого помимо положительных могут возникать побочные эффекты. В целях терапии для пациента необходимо по...
	Лечение необходимо начинать с наименьшей дозы, при хорошей переносимости через 2-3 дня дозу можно повысить. При длительном курсовом приеме НПВЛС принимают после еды. После приема НПВЛС в течение 15 минут желательно не ложиться в целях профилактики эзо...
	Важно помнить, что НПВЛС оказывают только симптоматический эффект, не влияя на патогенез заболевания. Они не способны приостановить прогрессирование ревматоидного процесса, предотвратить развитие деформаций суставов. Однако облегчение, которое принося...
	Таблица 7 – НПВЛС, используемые в детской практике, и рекомендуемые дозы
	Основным негативным действием всех НПВЛС является высокий риск развития нежелательных реакций со стороны желудочно-кишечного тракта. К побочным эффектам данной группы лекарственных средств также относят нарушения функции печени, почек, гематологически...
	В свете последней информации о побочных действиях и гепатотоксичности НПВЛС не рекомендуется  назначать их детям в качестве базисных на продолжительный период времени. Монотерапию НПВЛС следует проводить не более 2-4 недель, то есть до постановки дост...
	Глюкокортикостероиды обладают мощным противовоспалительным эффектом, подавляя такие факторы в патогенезе ЮРА, как провоспалительные цитокины (ИЛ-1, ИЛ-6, ФНО) и факторы развития иммунного ответа (ИЛ-2 и ИЛ-2-рецепторы). Иммуносупрессивное воздействие ...
	В последние годы чаще всего ГКС используются в виде курсов пульс-терапии, которая подразумевает внутривенное капельное введение больших доз ГКС 1 раз в день в течение 3 дней. У детей пульс-терапия проводится из расчета 10-15 мг/кг (не более 500 мг) в ...
	При проведении пульс-терапии могут развиться трансфузионные нежелательные явления:
	- повышение артериального давления;
	- гипергликемия;
	- покраснение лица;
	- головная боль, головокружение;
	- изменение вкуса;
	- сердцебиение;
	- эйфория.
	Длительное неоправданное применение ГКС сопровождается развитием тяжелых побочных эффектов:
	- задержкой роста и полового развития,
	- развитием тяжелого стероидного остеопороза (наиболее выражен в грудном и поясничном отделах позвоночника, проявляется снижением высоты тел позвонков, компрессионными переломами, сопровождается симптомами сдавления корешков спинного мозга),
	- обострением хронической инфекции,
	- развитием эрозий и язв в слизистой оболочке желудочно-кишечного тракта,
	- повышением артериального давления,
	- развитием ожирения (имеет характерные черты – лунообразное лицо, отложение жира на шее, груди, животе, стероидный «горб», атрофия мышц рук и ног),
	- нарушениями психики,
	- кожными изменениями (гипертрихоз, гнойная инфекция кожи, стрии, травматизация кожи, грубые рубцы, ухудшение заживления ран, стероидные угри на лице и туловище),
	- развитием заднекапсульной катаракты.
	Поэтому назначение ГКС при ЮРА внутрь должно проводиться по строгим показаниям. Тем не менее, при тяжелых формах ЮРА, угрозе для жизни ребенка назначают преднизолон внутрь. Высокие дозы преднизолона (более 0,6 мг/кг/сут) купируют островоспалительные и...
	В связи с вышеизложенным показанием к назначению ГКС для перорального приема является только неэффективность внутривенного введения ГКС, иммуносупрессивных и биологических лекарственных средств в комбинации или без внутривенного введения ГКС.
	В случае назначения ГКС перорально доза преднизолона не должна превышать 0,2-0,5 мг/кг в сутки, суточная доза – 15 мг. Максимальная доза должна приниматься не более месяца после достижения ремиссии. В дальнейшем доза ГКС постепенно снижается до поддер...
	Снижение дозы ГКС должно быть медленным. Скорость снижения зависит от исходной суточной дозы: до 15 мг преднизолона снижают по 1,25 мг 1 раз в 3-4 дня, с 15 мг до 10 мг – по 1,25 мг 1 раз в 5-7 дней, с 10 мг до 5 мг – альтернирующее снижение (по четны...
	Противопоказана отмена преднизолона в течение 2-4 месяцев у пациентов с системным ЮРА, получавших его в дозе 1 мг/кг и выше. Дозу можно начинать медленно снижать только на фоне устранения системных проявлений и клинически значимого эффекта терапии имм...
	Не рекомендуется назначать ГКС детям в возрасте до 5 лет (особенно до 3 лет) и в препубертатном возрасте. Назначение ГКС в данном случае может привести к полной остановке роста и подавлению пубертатного ростового скачка.
	Снижение дозы и отмена преднизолона, как правило, сопровождаются развитием синдрома отмены с обострением клинических проявлений и повышением лабораторной активности, особенно у пациентов, длительно его получавших. Синдром отмены проявляется миалгиями,...
	Это явление можно предотвратить одновременным введением ГКС внутрисуставно. Локальная терапия ГКС быстро купирует воспалительные изменения в суставах, сохраняет их функциональную активность. Благодаря их системному эффекту снижается общая воспалительн...
	Таблица 8 – Дозы ГКС для введения в суставы
	Противопоказания к локальной терапии ГКС:
	- локальная или системная инфекция;
	- выраженная костная деструкция;
	- выраженный околосуставной остеопороз;
	- сложный доступ к суставу;
	- патология свертывания крови;
	- неэффективность предыдущей в/с терапии.
	Побочные эффекты внутрисуставных инъекций ГКС:
	- «стероидная артропатия» и остеонекроз;
	- ятрогенная инфекция и гемартроз;
	- атрофия тканей, липодистрофия, жировые некрозы, кальцификация;
	- разрывы сухожилий;
	- повреждение нервных стволов;
	- «постинъекционное» обострение;
	- эритема, ощущение жара.
	НПВЛС и ГКС оказывают противовоспалительное и болеутоляющее действие, но не останавливают прогрессирование болезни, деструкцию суставов, поэтому в качестве базисного препарата в лечении ЮРА предпочтение отдается цитотоксическим иммунодепрессантам, в ч...
	Терапию МТ следует начинать сразу после верификации диагноза и проводить в течение первых 3-6 месяцев болезни в дозе, подавляющей активность процесса (12,5-15 мг/м2 в неделю внутримышечно). В последующем сохраняется поддерживающая доза метотрексата (7...
	Расчет площади тела производится по номографическим таблицам или формуле Костеффа:            4m +7
	S = ------------ , где m — масса тела пациента
	m + 90
	Метотрексат назначают 1 раз в неделю перорально или парентерально. Это связано с тем, что более частый прием препарата, как правило, ассоциируется с развитием острых и хронических токсических реакций. В связи с возможной непереносимостью одномоментног...
	Эффект от лечения МТ наступает не ранее чем через 3-5 недель от начала лечения. На фоне приема МТ могут быть такие побочные эффекты, как тошнота, рвота, анорексия, развитие оппортунистических инфекций. Эти побочные эффекты можно снизить одновременным ...
	Отменить препарат можно в том случае, если пациент находится в состоянии клинико-лабораторной ремиссии не менее 2-х лет. Отмена иммунодепрессантов у большинства больных вызывает обострение заболевания. Убедительно доказано, что метотрексат наиболее эф...
	Рациональные принципы терапии метотрексатом:
	- назначение на ранних стадиях заболевания,
	- применение в течение длительного срока,
	- коррекция терапии в случае неэффективности при адекватных сроках лечения,
	- профилактика побочных действий метотрексата назначением фолиевой кислоты.
	Для преодоления рефрактерности к терапии метотрексатом используют изменение пути введения на парентеральный (п/к, в/м, в/в) или увеличение расчетной дозы до 15-20 мг/м2/неделю; комбинацию с другими базисными препаратами (циклоспорин А, сульфасалазин);...
	Салазопрепараты обладают умеренной способностью снижать активность периферического суставного синдрома, купируют энтезопатии, ригидность позвоночника, снижают лабораторные показатели активности, индуцируют развитие клинико-лабораторной ремиссии у боль...
	Циклоспорин вызывает не только симптоматическое улучшение, но и оказывает базисное противоревматическое действие. Терапия циклоспорином вызывает уменьшение показателей активности заболевания, выраженности боли и синовита, продолжительности утренней ск...
	Суточная доза для приема внутрь составляет 3,5-5 мг/кг. Начальная доза составляет 3,5 мг/кг в сутки, разделенная на 2 приема. Если количество капсул не делится на два, то большая доза принимается вечером, но при этом вечерняя доза не должна превышать ...
	При системных вариантах показано внутривенное использование иммуноглобулинов (ВВИГ). При системных формах ЮРА ВВИГ вводят в дозе 1–2 г/кг на курс (ежедневно, не более 5 г на введение). Это купирует системные проявления, подавляет активность интеркурре...
	Отсутствие эффекта традиционных базисных противоревматических лекарственных препаратов побуждает врачей к поиску новых возможностей лечения ревматических заболеваний. На сегодняшний день решением этой проблемы стали биотехнологические лекарственные ср...
	Таблица 9 – Номенклатура биотехнологических лекарственных средств
	БТЛС обычно относят к одному из трех типов:
	1. Вещества, почти идентичные соответствующим белкам человека. Такие молекулы получают с использованием ДНК-технологии.
	2. Моноклональные антитела (МАТ) – моноспецифические антитела, каждое из которых представлено идентичными молекулами, направленными к одному и тому же эпитопу «молекулы-мишени», поскольку продуцируются одним единым типом плазматических клеток. МАТ про...
	3. Рецепторные структуры – искусственно соединенные белки, получаемые с помощью ДНК-технологий, обычно на основе природно-существующих рецепторов, которые соединяются с Fc-фрагментом иммуноглобулина G (IgG). Рецепторный фрагмент молекулы придает подоб...
	Таблица 10 – Номенклатура (виды) моноклональных антител
	Примечание: Fab – Fragment antigen binding; Fc – Fragment crystalizable.
	Одной из наиболее значимых для патогенеза ЮРА мишеней является ФНО-α – цитокин, выполняющий очень важные функции в формировании системного воспалительного процесса. Первично он регулирует рост, выживаемость и функции клеток иммунной системы. Биологиче...
	Таблица 11 – Обзорная характеристика БТЛС, используемых в настоящее время в ревматологии
	Первым препаратом стал инфликсимаб, представляющий собой химерные IgG1 моноклональные антитела к ФНО-α, состоящие на 75% из человеческого белка и на 25% – из мышиного. Препарат получен путем рекомбинантной ДНК- технологии и соединяется с р55 и р75 рец...
	В мае 1999 года в США, затем в феврале 2000 года в Европейском Союзе первым ГИБЛС для лечения ЮРА был зарегистрирован этанерцепт – растворимые рецепторы к ФНО-α. Среди всех биологических агентов, используемых в ревматологии, в отношении этанерцепта на...
	Свое действие этанерцепт начинает реализовать вскоре после инъекции, однако клинически явный эффект обнаруживается примерно через 2–3 недели или даже ранее. Впрочем, у пациентов с ЮРА, по-видимому, из-за сложного взаимодействия компонентов цитокиновой...
	Позднее прогресс генной инженерии позволил синтезировать препарат полностью человеческих моноклональных антител к ФНО-α – адалимумаб. Адалимумаб представляет собой IgG1 рекомбинантные человеческие моноклональные антитела, которые состоят из 1330 амино...
	Этанерцепт и адалимумаб одобрены FDA (Food and Drug Administration –  Управление по санитарному надзору за качеством пищевых продуктов и медикаментов Министерства здравоохранения и социальных служб США) и EMA (European Medicines Agency – Европейское а...
	С 2014 года адалимумаб начал применяться в Республиканском центре детской кардиоревматологии на базе УЗ «4-ягородская детская клиническая больница» г. Минска для лечения детей, страдающих тяжелыми, резистентными к традиционной противоревматической тер...
	До начала терапии адалимумабом всем пациентам проводилось всестороннее клиническое и лабораторное обследование, включавшее рентгенологическое обследование легких, туберкулинодиагностику и консультацию фтизиатра для исключения туберкулеза. Перед включе...
	Контрольное обследование с определением параметров активности болезни и функционального статуса проводилось до лечения адалимумабом, через 4, 12, 24 и 48 недель после начала терапии. Основным критерием эффективности лечения по критериям ACRpedi считал...
	По результатам проведенного исследования активность ЮРА, измерявшаяся с помощью индекса JADAS, быстро снижалась у большинства пациентов. Уже к 4 неделе лечения индекс JADAS  понизился с 16,83±0,85 до 7,31±1,28 балла. К 12 неделе наблюдалось полное раз...
	Уровень СРБ, который до начала терапии адалимумабом был высоким (47 (19-98) мг/л), значительно снизился после первых инъекций препарата и составил к 4 неделе лечения 23 (10-47) мг/л, при этом, несмотря на большой разброс показателей, снижение было дос...
	Наблюдалось также улучшение функциональной способности пациентов, измерявшееся с помощью индекса CHAQ. Индекс CHAQ понизился с базового 1,6 (1,2-2,8) балла к 4 неделе лечения до 1,2 (1,0-1,9) балла (p<0,01) и в дальнейшем прогрессивно снижался: к 12 н...
	Таблица 12 – Динамика отдельных показателей на фоне терапии адалимумабом (Me, 25% и 75% квартили)
	Оценка эффективности лечения адалимумабом по педиатрическим критериям Американского колледжа ревматологов показала, что через 24 недели терапии 50% улучшение было зарегистрировано у 56,3% пациентов, через 48 недель – у 68,7% пациентов, 70% улучшение –...
	Рисунок 4 – Оценка эффективности лечения по ACRpedi
	Развитие клинического эффекта на фоне терапии адалимумабом отмечалась у большинства больных ЮРА в течение первых 12 недель (как правило 4-8 недель) от начала терапии, при этом адалимумаб обеспечивал стойкое снижение индивидуальных и интегральных показ...
	Проведенные исследования показали, что адалимумаб является высокоэффективным биологическим препаратом для лечения ювенильного ревматоидного артрита, резистентного с стандартной противоревматической терапии, а так же при непереносимости базисных препар...
	Результаты многочисленных исследований показали, что применение ингибиторов ФНО-( обычно приводит к быстрому, значительному и объективному уменьшению жалоб, симптомов и/или лабораторных показателей, улучшается плотность костной ткани, восстанавливаетс...
	По данным международных клинических исследований, использование ингибиторов ФНО-α у детей с системной формой ЮИА далеко не всегда позволяет достичь желаемого результата. Это связано с разными патогенетическими механизмами развития системной и суставно...
	Прорывом в терапии ревматоидного артрита стал синтез антител к рецептору интерлейкина-6 (ИЛ-6). Как известно, ИЛ-6 является одним из центральных провоспалительных цитокинов в развитии ЮРА. Он продуцируется Т- и В-лимфоцитами, моноцитами, фибробластами...
	Развитие таких системных проявлений ревматоидного артрита, как усталость, депрессия, лихорадка, высокая концентрация белков острой фазы, снижение концентрации железа, анемия, тромбоцитоз, а также такого грозного осложнения ревматоидного артрита, как а...
	Препаратом, селективно блокирующим ИЛ-6, является тоцилизумаб (Актемра). Тоцилизумаб (Актемра) – первое рекомбинантное гуманизированное моноклональное антитело к человеческому рецептору ИЛ-6 из подкласса иммуноглобулинов IgG1. Тоцилизумаб селективно с...
	Особого внимания заслуживает опыт применения тоцилизумаба в педиатрической ревматологии. В настоящее время еще нет обширных данных по длительному применению тоцилизумаба (Актемры) в детском возрасте. На сегодняшний день опубликовано небольшое число ис...
	Не менее важным является способ применения препарата. Тоцилизумаб вводится внутривенно 1 раз в 2 недели при системном ЮРА и 1 раз в 4 недели при полиартикулярном ЮРА, доза рассчитывается исходя из веса пациента. Детям с массой тела 30 кг и более препа...
	В течение нескольких десятилетий основной в развитии РА считалась патология Т-клеточных иммунных реакций. Однако за последние годы показано, что В-клетки также участвуют в патогенезе РА, причем не только как продуценты аутоантител, но и как антиген-пр...
	Ритуксимаб представляет собой генно-инженерное химерное моноклональное антитело, состоящее из человеческого (на 75%) и мышиного белка (на 25%). Антитело направлено против антигена CD20, находящегося на поверхности пре-В-клеток и зрелых В-клеток, но не...
	Абатацепт представляет собой цитотоксический Т-лимфоцит-ассоциированный антиген 4 (CTLA4) – натуральный (естественно встречающийся) белок, который представлен на поверхности Т-клеток в течение нескольких часов или дней после полной Т-клеточной активац...
	В апреле 2008 года препарат был одобрен FDA для лечения средне- и высокоактивного полиартикулярного ЮИА в виде монотерапии или в комбинации с базисными противовоспалительными лекарственными средствами (БПВЛС) в случае предшествующей неэффективности ме...
	Абатацепт применяется в виде внутривенных инфузий в дозе, составляющей 10 мг/кг при массе тела менее 75 мг; в дозе 750 мг при массе тела 75-100 кг и в дозе 1000 мг при массе тела более 100 кг. Все дозы применяются внутривенно по схеме 0, 2, 4 неделя, ...
	Перед назначением БТЛС необходимо провести клинико-лабораторное обследование пациента, включающее клинический анализ крови (определение содержания гемоглобина, эритроцитов, тромбоцитов, лейкоцитов, лейкоцитарной формулы, СОЭ), биохимический анализ кро...
	Значительные трудности для педиатрической практики в ситуациях, требующих назначения БТЛС, представляет интерпретация данных реакции Манту и отсутствие взаимопонимания по этому вопросу детских ревматологов и детских фтизиатров. Общепринятая в педиатри...
	При выявлении активного туберкулезного процесса показана консультация фтизиатра, назначение БТЛС противопоказано. При положительной туберкулиновой пробе (папула более 5 мм) необходимо проведение Диаскинтеста или туберкулиновых проб с разведением для о...
	Перед введением тоцилизумаба также необходим контроль клинического анализа крови. При снижении числа лейкоцитов и нейтрофилов введение тоцилизумаба следует отложить до нормализации показателей. На следующий день после инфузии тоцилизумаба необходим ко...
	Пациентам, получающим БТЛС, необходимо проведение реакции Манту, рентгенографии и/или компьютерной томографии органов грудной клетки каждые 6 месяцев. При выявлении признаков активной туберкулезной инфекции необходима отмена БТЛС и консультация фтизиа...
	Всем пациентам, получающим тоцилизумаб, проводится контроль клинического анализа крови 1 раз в 2 недели (возможно развитие выраженной лейкопении и нейтропении). В случае снижения абсолютного числа нейтрофилов ниже 1,5 тыс. показано введение рекомбинан...
	В последние годы в детской ревматологии получила распространение энзимотерапия. Энзимы называют «катализаторами здоровья». Хорошо зарекомендовали себя вобензим, флогензим, мулсал. Они успешно используются в ревматологической практике. У детей  с ЮРА э...
	В состав вобензима входит комплекс ферментов и препаратов различного происхождения, участвующих в физиологических процессах метаболизма в организме человека. Вобензим – это комбинация растительных (папаин, бромелаин) и животных препаратов (трипсин, хи...
	У детей с ЮРА в результате хронического воспалительного процесса, как правило,  развиваются прогрессирующие разрушения в структурах суставного хряща, формируется фиброз  суставной капсулы, что способствует анкилозированию сустава. В связи с  этим важн...
	Хондроитинсульфат имеет крайне низкую токсичность, не обладает мутагенным действием, что позволяет его использовать в особенно тяжелых случаях ЮРА.
	Доказано, что лечебное действие хондропротекторов реализуется в организме по нескольким  направлениям: будучи натуральным гликозаминогликаном, они напрямую заменяют недостающий хондроитинсульфат суставного хряща, катаболизированный воспалением, ингиби...
	В результате многостороннего влияния этой группы препаратов восстанавливается механическая  и эластическая физиологическая целостность матрикса, что улучшает мобильность суставов.
	Из других методов терапии используются местно аппликации с раствором димексида (15-25%) на суставы, мази, гели, в состав которых входят НПВЛС, озокерит, парафин, электрофорез с лидазой. Значение придается массажу, ЛФК, трудотерапии.
	Особое внимание следует уделять профилактике и лечению генерализованного остеопороза – серьезного осложнения всех ревматических заболеваний, в том числе и ЮРА. Стероидный остеопороз развивается у всех пациентов, длительно лечившихся ГКС. Наиболее быст...
	Немедикаментозное лечение остеопороза включает образовательные программы для пациентов и их родителей, регулярные занятия ЛФК, массаж (не ранее чем через 3-6 месяцев после начала медикаментозного лечения), ношение корсетов (при длительно сохраняющихся...
	Медикаментозное лечение остеопороза включает назначение препаратов кальция, витамина D и антирезорбтивных препаратов.
	Препараты кальция и витамин D разрешены к применению в детском возрасте, обладают минимальной антиостеопоретической активностью, обязательно должны назначаться при лечении антирезорбтивными препаратами. Суточная доза для детей в возрасте 3-5 лет соста...
	К антирезорбтивным препаратам относят кальцитонин лосося и бисфосфонаты. Кальцитонин лосося снижает риск переломов позвоночника, уменьшает интенсивность болевого синдрома, замедляет потерю и (или) умеренно повышает минеральную плотность костной ткани,...
	По химическому составу кальцитонин – пептидный гормон, состоящий из 32 аминокислот, вырабатываемый С-клетками щитовидной железы, был выделен более чем у 15 видов животных. Их специфичность определяется различиями в гаплотипе аминокислот. Наиболее приг...
	Механизмы действия кальцитонина  направлены на регуляцию гомеостаза кальция, на подавление повышенной костной резорбции, на замедление распада коллагена, способствует увеличению поступления Са и фосфора в кость, подавляет активность провоспалительных ...
	Для лечения интенсивных болей в спине, вызванных недавними спонтанными компрессионными переломами кальцитонин лосося может назначаться в форме спрея назального в дозе 200 МЕ в сутки коротким курсом (1-3 месяца). более длительное использование нецелесо...
	Бисфосфонаты занимают первую линию в лечении остеопороза у взрослых. Эти лекарственные средства стимулируют образование новой костной ткани, повышают минеральную плотность кости во всех областях измерения, достоверно снижают частоту переломов. Опыт пр...
	В качестве препарата для перорального приема у детей может быть использована алендроновая кислота в дозе 1 мг/кг массы тела 1 раз в неделю. Обязательным условием назначения алендроната является информированное согласие родителей пациента и детей в воз...
	В случае неэффективности или невозможности строгого соблюдения правил приема пероральных форм бисфосфонатов пациентам с тяжелым системным остеопорозом возможно назначение бисфосфоната для внутривенного введения – ибандроновой кислоты. Препарат назнача...
	Одновременно с применением бисфосфонатов необходимо назначать постоянный прием препаратов кальция и витамина D.
	Ортопедическая коррекция предусматривает применение статических ортезов типа шин, лонгет, стелек и динамических ортезов в виде легких съемных аппаратов, обеспечивающих возможность стабилизировать сустав, создавая ему нормальное осевое вращение. Для ор...
	При выраженном остеопорозе в грудном и поясничном отделах позвоночника – ношение корсета или реклинирующей системы, при поражении суставов шейного отдела позвоночника – головодержателя (мягкого, жесткого).
	Костно-пластические операции у детей пока не разработаны, так как при этих вмешательствах всегда есть опасность повреждения зон роста трубчатых костей. Основные виды оперативного лечения – это синовэктомия на ранних этапах активного артрита, а позже т...
	Эффективность терапии ЮРА оценивается по педиатрическим критериям Американской коллегии ревматологов (АКРпеди). Для оценки эффекта по АКР используются следующие показатели:
	 число суставов с признаками активного воспаления;
	 число суставов с ограничением функции;
	 СОЭ или сывороточная концентрация СРБ;
	 общая оценка врачом активности болезни с помощью ВАШ;
	 оценка пациентом или его родителем общего самочувствия с помощью ВАШ;
	 оценка функциональной способности с помощью опросника CHAQ.
	Показатели АКРпеди 30, 50 и 70 определяются как минимум 30, 50 или 70% улучшение по сравнению с исходным значением не менее 3 из 6 показателей при возможном наличии ухудшения на 30% не более чем одного показателя.
	Неэффективность лечения констатируется в случае отсутствия 30% улучшения по педиатрическим критериям АКР в течение 3 месяцев.
	Критерии ремиссии:
	 отсутствие активного синовита;
	 отсутствие лихорадки, сыпи, серозита, спленомегалии или генерализованной лимфаденопатии;
	 отсутствие активного увеита;
	 нормальные показатели СОЭ и (или) СРБ;
	 отсутствие активности болезни по общей оценке врача по ВАШ.
	Чтобы констатировать отсутствие активности болезни (неактивная фаза болезни) пациент должен удовлетворять всем перечисленным критериям. Фармакологическая клиническая ремиссия устанавливается в случае, если болезнь находится в неактивном состоянии на ф...
	Диспансеризация и реабилитация детей с ЮРА
	Основные задачи ревматолога в поликлинических условиях: закрепить эффект терапии, подавляющей активность процесса, поддержать клинико-иммунологическую ремиссию, определить и реализовать пути реабилитации функциональных нарушений, имеющихся у ребенка.
	Эти задачи решаются при проведении общего комплекса мероприятий, индивидуально подбираемых для каждого пациента, страдающего ЮРА, так как они зависят от возраста ребенка, формы и длительности болезни, характера нарушений со стороны опорно-двигательног...
	Ведение больных ЮРА в амбулаторно-поликлинических условиях должен осуществлять детский ревматолог, детский кардиоревматолог или врач-педиатр, прошедший цикл тематического усовершенствования по детской ревматологии, с учётом рекомендаций специализирова...
	Физикальное обследование всем пациентам с поражением суставов проводят 1 раз в месяц.
	При лечении иммунодепрессантами 1 раз в 2 недели проводят клинический (содержание эритроцитов, гемоглобина, тромбоцитов, лейкоцитов, лейкоцитарная формула, СОЭ) и биохимический (общий белок, белковые фракции, концентрация мочевины, креатинина, билируб...
	Анализ иммунологических показателей (концентрация IgA, IgM, IgG, СРБ, РФ, АНФ) проводят 1 раз в 3 месяца.
	Всем пациентам проводят ЭКГ 1 раз в 3 месяца.
	УЗИ органов брюшной полости, сердца, почек, рентгенографию органов грудной клетки, поражённых суставов (при необходимости позвоночника, крестцово-подвздошных сочленений) проводят 1 раз в 6 месяцев. При обострении системных проявлений УЗИ внутренних ор...
	Пациентам, получающим НПВЛС и ГКС, для исключения эрозивных, язвенных процессов и гастропатий, 1 раз в 6 месяцев проводят ФЭГДС с биопсией слизистой оболочки желудка с последующим тестированием на H. pylori и морфологическим исследованием.
	Консультация окулиста и осмотр с помощью щелевой лампой проводят всем больным с поражением суставов 1 раз в 3 месяца.
	Всем детям с ЮРА оформляют инвалидность. Пациентам с системными вариантами ЮРА показано обучение на дому для избежания контактов с инфекциями, которые могут спровоцировать обострение системных проявлений. Детям с полиартритом и олигоартритом обучение ...
	Пациенты и их родители должны знать об основных клинических признаках, характере заболевания, факторах, провоцирующих обострение. Их необходимо детально информировать о достоинствах и побочных эффектах ЛС, необходимости регулярного приёма препаратов. ...
	После выписки из стационара в течение 1 года контроль осуществляется каждые 3 месяца, в последующие годы, если ремиссия стойкая – 1 раз в 6 месяцев (при необходимости – чаще).
	Врачебный контроль включает: осмотр врача-педиатра, врача-ревматолога, смежных специалистов (оториноларинголог, окулист, ортопед, стоматолог, невролог, иммунолог и др.). Лабораторный контроль предусматривает раннее выявление динамики процесса: общий а...
	Во время осмотра пациента с ЮРА ревматолог должен оценить жалобы ребенка, их характер, динамику, анамнез за предшествующий осмотру период. Оценить функциональное состояние суставов (скованность, боли, синовит, признаки улучшения или прогрессирования)....
	Особое значение в комплексной терапии детей с ЮРА имеет психотерапевтическая помощь, так как у всех этих пациентов установлены признаки высоких уровней личностной и ситуационной тревожности. Очень важно, адекватно оценив психологический портрет пациен...
	Прогноз ЮРА. При системных вариантах ЮРА у половины детей прогноз достаточно благоприятный: можно добиться ремиссии продолжительностью от нескольких месяцев до нескольких лет, поддерживая ее соответствующей базисной терапией в комбинации с симптоматич...
	У 50% больных развивается тяжелый деструктивный артрит; у 20% – во взрослом возрасте развивается амилоидоз; у 60% – тяжелая функциональная недостаточность опорно-двигательного аппарата. Неблагоприятным считается прогноз у детей с ранним дебютом полиар...
	У 30-40% больных с олигоартритом, особенно начавшимся в раннем или дошкольном возрасте, формируется деструктивный симметричный полиартрит. У пациентов с поздним началом – возможна трансформация заболевания в анкилозирующий спондилит. У 15% пациентов с...
	Смертность при ЮРА относительно невысокая. Большинство летальных исходов связано с развитием амилоидоза или инфекционных осложнений у пациентов с системным вариантом ЮРА, нередко возникающих в результате длительной ГКС-терапии.
	В заключение следует отметить, что болезни суставов у детей и подростков – это весьма актуальная проблема не только для педиатров и терапевтов, но и для многих  узких специалистов: неврологов, окулистов, эндокринологов, ортопедов, врачей ЛФК, психотер...
	Ювенильная склеродермия
	К актуальным и сложным проблемам медицины по-прежнему относятся системные поражения соединительной ткани, среди которых второе место по частоте и распространенности занимает системная склеродермия, в настоящее время по Международной статистической кла...
	Склеродермия – системное прогрессирующее поражение соединительной ткани с преобладанием фиброзно-склеротических и сосудистых нарушений по типу облитерирующего эндартериолита с распространенными вазоспастическими изменениями, развивающимися преимуществ...
	Согласно современным представлениям, термин «склеродермия» объединяет группу заболеваний (склеродермическая группа болезней), наиболее известными представителями которой являются ограниченная склеродермия (ОС) и системный склероз. Оба заболевания при ...
	СС сопровождается висцеритами, а ОС обычно характеризуется фиброзом  кожи, подкожной клетчатки и мышц, в связи с чем по МКБ-10, их относят к разным рубрикам:  СС – к болезням костно-мышечной системы и соединительной ткани (XIII класс, раздел «Системны...
	Считается, что ОС не сопровождается развитием висцеральной патологии, хотя ее распространенные и генерализованные формы имеют много общего с СС и в литературе часто трактуются как прогрессирующий системный склероз. На протяжении многих десятилетий ОС ...
	Несмотря на значительный прогресс в изучении склеродермии, ее диагностика, особенно ранняя, до настоящего времени для врачей представляет значительные трудности. Сложной и неразрешенной в полной мере остается также проблема лечения склеродермии, котор...
	Поражение микрососудов и нарушения микроциркуляции играют важнейшую роль в патогенезе склеродермии, определяя тяжесть состояния пациентов и прогноз заболевания в целом. Однако, факторы, непосредственно инициирующие поражение сосудов при склеродермии, ...
	Полиорганность и вариабельность клинических проявлений, многочисленность этиологических и патогенетических компонентов с развитием аутоиммунных и иммунокомплексных процессов выдвигает на первый план изучение органной патологии  у детей на ранних этапа...
	Так как между формами и клиническими вариантами течения ЮС, ее распространенностью, топической локализацией склеродермического процесса имеются существенные различия, можно предположить, что нарушения, лежащие в основе развития заболевания, также гете...
	Заболевание, характеризующееся «отвердением кожи», было известно в глубокой древности – оно упоминается в трудах Гиппократа, Галена, Аэтиуса и Плиния. В XVII веке появилось сообщение о болезни, при которой имеются очаги деревянистой плотности (Zacutus...
	Эпидемиология склеродермии мало изучена. Среди взрослых распространенность склеродермии различается даже по отдельным географическим зонам и этническим группам. Первичная заболеваемость широко варьирует и составляет от 0,6 до 19,0 на 1 миллион населен...
	В возрасте до 20 лет СС дебютирует не более чем у 10% пациентов. Доля детей в возрасте до 16 лет среди пациентов с СС составляет менее 3%, а детей в возрасте до 10 лет – менее 2%. Первичная заболеваемость ЮСС составляет 0,05 случаев на 100 000 населе...
	Несмотря на значительный прогресс в изучении этиологии и патогенеза СС и ОС, пока остается много спорных и нерешенных вопросов при развитии патологического процесса в целом и конкретных нозологических форм ЮС.
	Определенное значение в развитии склеродермии имеет генетическая предрасположенность, о чем свидетельствуют наличие семейных случаев и значительная частота хромосомных аномалий у больных. Носительство некоторых HLA-антигенов (А9, В8, Вw35, DR1, DR3, D...
	В последнее время различные формы ОС связывают с боррелиозной инфекцией, что подтверждается обнаружением в биоптатах кожи спирохеты Borrelia Burgdorferi afzelii и garinii и наличием специфических антител к боррелиям в крови больных. Ряд публикаций сви...
	Наряду с ранее обсуждавшейся ролью инфекции, в последнее время особое внимание привлекает триггерное действие ряда химических агентов (промышленных, бытовых, алиментарных) и некоторых лекарственных средств, способствующих развитию индуцированных форм ...
	Таким образом, генетическая предрасположенность и внутриутробные инфекции обеспечивают особый преморбидный фон, а неблагоприятные факторы внешней среды выступают в роли факторов, провоцирующих начало болезни или её обострение.
	Установлено, что в основе характерного для склеродермического процесса  склерозирования ткани, степень которого варьирует в широких пределах – от слабо выраженного до генерализованного фиброза, лежат гиперфункция фибробластов с усилением биосинтеза ко...
	Выявлены антигенные свойства коллагеновых белков и гликозаминогликанов при системном склерозе, что проявляется наличием антител и клеточных иммунных реакций на коллаген и другие компоненты соединительной ткани. Выявлена связь антител со специфическими...
	Не менее значимым звеном патогенеза склеродермии считают морфофункциональное поражение микроциркуляторного русла с пролиферацией и деструкцией эндотелия, утолщением стенки и сужением просвета сосудов, агрегацией форменных элементов, стазом, деформацие...
	Агрегация клеточных элементов крови наряду с увеличением вязкости плазмы существенно изменяет кровоток в микроциркуляторном русле. У больных с СС установлены повышение содержания растворимых комплексов фибрин-мономера в сочетании с гипофункцией тромбо...
	Повреждение эндотелия сопровождается выделением антигена VIII фактора Виллебранда, который воздействует на тромбоциты, участвует в коагуляционном каскаде и рассматривается рядом авторов в качестве маркера сосудистого поражения. Поражение сосудистой ст...
	Выдвинута гипотеза, согласно которой ангиотензинпревращающий фермент (АПФ), как и антиген фактора Виллебранда, является маркером поражения эндотелия при склеродермии. Показано, что низкая концентрация АПФ приводит к повышению уровня брадикинина, кото...
	Фактор некроза опухоли альфа (ФНО-α) играет значительную роль в регуляции иммунного ответа и активации сосудистого эндотелия, участвует в регуляции метаболизма соединительной ткани путем модуляции функции фибробластов. У больных СС наблюдается системн...
	Таким образом, в сложной цепочке причинно-следственных отношений, лежащих в основе развития склеродермии, каждое из рассматриваемых  звеньев этой цепи связано между собой и является либо причиной, вызывающей развитие заболевания, либо условием, способ...
	Наличие множества теорий патогенеза склеродермии подчеркивает сложность, взаимосвязанность и многообразие всех его звеньев. Это подтверждает необходимость  дальнейшего изучения проблемы ЮС и поиск методов и средств профилактики и лечения.
	Основное значение в патогенезе склеродермии играют иммунологические, эндокринные и обменные нарушения. Однако эти изменения у разных больных выражены в различной степени. Противоречия данных литературы, вероятно, обусловлены тем, что характер и выраже...
	Под влиянием длительного воздействия эндогенных и экзогенных факторов изменяется направленность иммунных реакций, что характеризуется дисфункцией гуморального и клеточного звеньев иммунитета, снижением активности хемотаксиса нейтрофилов и моноцитов, п...
	Многие авторы указывают на снижение абсолютного и относительного количества Т-л в периферической крови, что связано с повышенным притоком их в пораженные склеродермическим процессом участки кожи.
	Изменения субпопуляций Т-лимфоцитов у детей и подростков с ювенильной склеродермией достаточно вариабельны. Установлен дисбаланс CD4+ (хелперно-индукторная субпопуляция Т-лимфоцитов) и CD8+ (супрессорно-цитотоксическая субпопуляция Т-лимфоцитов) за сч...
	Повышение содержания ИЛ-2, ИЛ-4, ИЛ-6, растворимых рецепторов ИЛ-2 у больных ОС свидетельствует об активации клеточного иммунитета. Установлено, что медиаторы, такие как TGF-R (трансформирующий фактор роста R), PDGF (фактор роста произвольных тромбоци...
	Для пациентов с СС характерно нарушение функции фагоцитоза, тенденция к снижению фагоцитарной активности лейкоцитов и снижение уровня комплемента в сыворотке крови.
	Наряду с измененными показателями клеточного иммунитета у больных склеродермией отмечена дисфункция гуморального звена иммунитета. Установлено повышение количества В-лимфоцитов в периферической крови,  гиперпродукция иммуноглобулинов и повышение конце...
	По результатам наших исследований у детей как с  системным склерозом, так и с ограниченной склеродермией выявлены (в сравнении со здоровыми) увеличение относительного количества Т- и В-лимфоцитов, перераспределение иммунорегуляторных субпопуляций Т-ли...
	Выделены различные виды лимфокинов, стимулирующих пролиферацию фибробластов, синтез коллагена и гликозаминогликанов. Обсуждается роль рецепторных лигандных систем, в частности трансформирующего фактора роста В, и других факторов, обладающих полипотент...
	Таким образом, у пациентов, страдающих склеродермией, отмечаются существенные нарушения со стороны иммунных показателей. Однако эти изменения у разных больных выражены по-разному. Противоречия данных литературы, вероятно, обусловлены тем, что характер...
	Известно, что гиперпродукция цитокинов ведет к развитию системной воспалительной реакции и может служить причиной развития ряда аутоиммунных заболеваний, в частности, системных заболеваний соединительной ткани. На уровне организма цитокины осуществляю...
	Цитокины в первую очередь регулируют развитие местных защитных реакций в тканях с участием различных типов клеток крови, эндотелия, соединительной ткани и эпителиев. Защита на местном уровне развивается путем формирования типичной воспалительной реакц...
	Перечисленные цитокины синтезируются в очаге воспаления главным образом макрофагальными клетками, активированными компонентами клеточной стенки патогенов, а также в ответ на повреждение тканей. Они вызывают активацию эндотелия, приводящую к увеличению...
	Хотя почти все цитокины участвуют в воспалительном процессе при системных аутоиммунных заболеваниях, некоторые из них, такие, как: интерлейкин-1b, ФНО-α, интерлейкин-6, и ИФН-γ - играют наиболее важную роль в патогенезе ревматоидного артрита (РА) и си...
	Поражение мелких сосудов и нарушения микроциркуляции играют исключительно важнейшую роль в патогенезе склеродермии. Сосуды являются ареной развития патологического процесса с пролиферацией и деструкцией эндотелия, утолщением стенки и сужением просвета...
	Клинические формы
	Течение
	Стадии
	Наличие любых трех основных признаков или сочетание одного из основных (если таковыми являются склеродермическое поражение кожи, остеолиз ногтевых фаланг или характерные изменения пищеварительного тракта) с тремя и более дополнительными признаками счи...
	Классификация ювенильной системной склеродермии не разработана, поэтому используют классификацию, разработанную для взрослых пациентов.
	Выделяют следующие клинические формы ювенильной системной склеродермии:
	Пресклеродермия. Может быть диагностирована у ребёнка с синдромом Рейно при наличии специфических антител – Scl-70, антител к центромере (в последующем в большинстве случаев развивается ювенильная системная склеродермия).
	Системная склеродермия с диффузным поражением кожи (диффузная форма) – быстропрогрессирующее распространённое поражение кожи проксимальных и дистальных отделов конечностей, лица, туловища и раннее поражение (в течение первого года) внутренних органов,...
	Системная склеродермия с лимитированным поражением кожи (акросклеротическая форма) – длительный изолированный синдром Рейно, который предшествует ограниченному поражению кожи дистальных отделов предплечий и кистей, голеней и стоп, поздние висцеральные...
	Склеродермия без склеродермы – висцеральные формы, при которых в клинической картине преобладает поражение внутренних органов и синдром Рейно, а изменения кожи минимальны или отсутствуют.
	Перекрёстные формы – сочетание признаков системной склеродермии и других системных заболеваний соединительной ткани или ювенильного ревматоидного артрита.
	Итак, ювенильная системная склеродермия представляет собой хроническое заболевание из группы системных заболеваний соединительной ткани, развивающееся в возрасте до 16 лет и характеризующееся прогрессирующими фиброзно-склеротическими изменениями кожи,...
	Выделяют 3 варианта течения ювенильной системной склеродермии (острое, подострое и хроническое) и 3 степени активности заболевания: I – минимальная, II – умеренная и III – максимальная. В большинстве случаев ювенильной склеродермии заболевание имеет х...
	В дебюте ювенильной системной склеродермии у детей можно продолжительно наблюдать изолированный синдром Рейно. Отмечают потерю массы тела, слабость, снижение толерантности к физической нагрузке.
	Кожный синдром наблюдают практически у всех детей. Он играет ведущую роль в точной диагностике. Известно, что в детском возрасте чаще встречается очаговая форма поражения кожи – изолированная или с признаками системности, а типичная системная склероде...
	В зависимости от распространённости и характера поражения выделяют несколько вариантов кожного синдрома при системной склеродермии у детей.
	Системная склеродермия с диффузным поражением кожи – быстрое тотальное индуративное поражение кожного покрова. При поражении кожи туловища у детей может появиться ощущение «корсета» или «панциря», в некоторых случаях ограничивающее экскурсию грудной к...
	При акросклеротическом варианте системной склеродермии в первую очередь поражаются дистальные отделы конечностей (кисти рук, реже стопы). Пальцы вследствие отёка и индурации становятся плотными и их трудно сжать в кулак (склеродактилия), формируются к...
	Проксимальная форма системной склеродермии – поражение кожи туловища и проксимальных отделов конечностей выше пястных и плюсневых суставов.
	Гемисклеродермия – поражение одной конечности и одностороннее поражение туловища и одноимённых конечностей, иногда с распространением области поражения на кожу шеи и половины лица. Глубокие трофические нарушения в области поражения – нередко причина у...
	Атипичная форма системной склеродермии – стёртое или очаговое поражение кожи.
	Акросклеротическому варианту системной склеродермии свойственно образование мелких кальцинатов в мягких тканях, особенно часто в периартикулярных областях (на пальцах, в области локтевых и коленных суставов и др.), подвергающихся травматизации. Подкож...
	Кальциноз (С) в сочетании с синдромом Рейно (R), нарушением моторики пищевода (Е), склеродактилией (S) и телеангиэктазиями (Т) свойствен особой форме системной склеродермии – CREST-синдрому.
	На базе ревматологического отделения УЗ «4-я городская детская клиническая больниаы» г. Минска обследовано 65 пациентов в возрасте 6-17 лет, страдающих различными формами склеродермии (средний возраст 12,98±0,36 лет). Все пациенты были разделены на дв...
	Анализ анамнестических данных показал, что у большинства обследованных детей (62,5% больных с СС и 73,2% пациентов с ОС) заболевание развивалось в дошкольном (4-7 лет) и младшем школьном возрасте (8-11 лет). Средний возраст начала заболевания у пациен...
	По нашим наблюдениям, несмотря на системный характер заболевания в целом, у 46% детей с СС отмечалось очаговое поражение кожи; лимитированная форма заболевания (вовлечение в патологический процесс кожи только кистей и/или лица) имелась у 42% детей с С...
	При морфологическом исследовании кожных биоптатов у детей и подростков с СС и ОС отмечаются однотипные гистопатологические изменения: в стадии плотного отёка – атрофия эпидермиса и придатков кожи (волосяных фолликулов, сальных и потовых желез), сглаже...
	В повседневной клинической практике большое значение придается определению кожного счета. Для оценки выраженности кожных изменений (индурации) широко используется модифицированный счет Rodnan G. P. Метод принят и распространен в мире для характеристик...
	При пальпации определяется толщина кожной складки в 17 анатомических областях тела; выявляемая степень индурации градуирована по 0-3 балльной шкале, где: 0 – отсутствие изменений, 1 – незначительное уплотнение кожи (кожа легко собирается в складку), 2...
	Сумма выявленных показателей составляет общий «кожный» счет. Диапазон счета может варьировать от 0 (когда нет уплотнения кожи) до 51 балла (максимальный балл во всех 17 областях). Схематично эти области включают правые и левые пальцы кистей, тыльная п...
	Конституциональные симптомы, такие как субфебрильная лихорадка, слабость, повышенная утомляемость, потеря веса наблюдались по нашим данным в дебюте системного склероза у 16,7% больных. Задержка физического развития отмечена у 12,5% пациентов с СС. Лим...
	Известно, что синдром Рейно является одним из ранних признаков системного склероза. Синдром Рейно представляет собой феномен трёхфазного изменения цвета кожи пальцев рук, реже рук и ног (в отдельных случаях кончика носа, губ, кончика языка, ушных рако...
	Среди наших пациентов с СС синдром Рейно отмечался у 58,3% детей. У пациентов с очаговым поражением кожи при СС наблюдалось преимущественно стертое течение синдрома Рейно: характерные приступы вазоспазма отсутствовали, но имелись повышенная зябкость к...
	Опорно-двигательный аппарат страдает у 50-70% больных ювенильной системной склеродермией, в большинстве случаев характерно симметричное полиартикулярное поражение. Дети жалуются на боли в суставах, ощущение «хруста», нарастающее ограничение движений в...
	По нашим наблюдениям наиболее частым проявлением суставного синдрома были полиартралгии у 50% больных СС и у 19,5% детей с ОС. Артриты с умеренно выраженной воспалительной реакцией выявлены у 33,3% человек с СС. Поражение периартикулярных тканей с фор...
	В начальном периоде отмечают умеренные миалгии в среднем у 30% больных. В некоторых случаях развивается полимиозит (преимущественно проксимальных мышц) с умеренным снижением мышечной силы, болезненностью при пальпации, повышением КФК, изменениями на э...
	По данным наших исследований поражение мышц по типу полимиозита отмечено у 33,3% детей с системным склерозом. При патоморфологическом исследовании биоптатов мышц выявлены дистрофия и склероз мышечных волокон, истончение рабдомиоцитов, лимфоплазмоцитар...
	У большинства детей склеродермический процесс сопровождается патологией различных органов и систем организма, при этом клиническая картина висцеритов, как правило, слабо выражена или отсутствует, а диагностируются эти нарушения при инструментальном об...
	Основа лёгочной патологии – интерстициальное поражение лёгких (диффузный альвеолярный, интерстициальный и перибронхиальный фиброз), развивается у 28-40% больных ювенильной системной склеродермией. Утолщение стенок альвеол, снижение их эластичности, ра...
	Сухой кашель, одышка при физической нагрузке свидетельствуют о поражении лёгких. Клинические проявления лёгочного процесса у детей часто отсутствуют, изменения обнаруживают лишь при инструментальном обследовании. По нашим данным, при рентгенологическо...
	Функция внешнего дыхания нарушается раньше появления рентгенологических признаков. Снижаются жизненная ёмкость лёгких и диффузионная способность, в поздней стадии – нарушения по рестриктивному типу.
	Поражение сердца встречается у детей не часто, на начальных стадиях заболевания у 8% больных, возрастая при увеличении длительности болезни. Изменения связаны с фиброзированием миокарда, эндокарда и перикарда.
	Почки при системной склеродермии поражаются у детей редко. Хроническую склеродермическую нефропатию выявляют у 5% больных. Она характеризуется следовой протеинурией или минимальным мочевым синдромом. Иногда отмечают нефритоподобные изменения, сопровож...
	Истинная «склеродермическая почка» (склеродермический почечный криз) встречается у менее 1% больных. Клинически проявляется быстрым нарастанием протеинурии, злокачественной артериальной гипертензии и быстропрогрессирующей почечной недостаточностью как...
	В диагностическом и прогностическом отношении одним из наиболее важных является характер поражений органов пищеварения при системном склерозе. По результатам большинства исследований установлено, что нарушения со стороны желудочно-кишечного тракта име...
	По данным литературы, в 56-80 % случаев заболевания СС у детей имеет место поражение желудочно-кишечного тракта. Однако до настоящего времени не сложилось единого представления о сроках возникновения, частоте, характере и распространенности изменений,...
	В патологический процесс могут вовлекаться все отделы пищеварительного тракта, но чаще поражаются пищевод и тонкий кишечник в силу анатомических особенностей этих органов. Изменения затрагивают в основном мышечный слой, где фиброзно-измененная соедини...
	Поражение желудочно-кишечного тракта наблюдается у 40-80% детей с ювенильной склеродермией, проявляется затруднением проглатывания пищи, диспепсическими расстройствами, потерей массы тела.
	Наиболее часто на ранних стадиях болезни в процесс вовлекается пищевод. Наблюдают нарушения прохождения пищи по пищеводу, что может сопровождаться болью, отрыжкой, необходимостью запивать еду большим количеством жидкости. При эзофагогастродуоденоскопи...
	Изменения в желудке при СС встречаются реже поражений пищевода. Они заключаются в развитии гладкомышечной атрофии или подслизистого фиброза, что проявляется нарушением опорожнения желудка, частой рвотой, ощущением полноты после приема пищи. Психо-эмоц...
	По данным проведенного в рамках нашего исследования ФЭГДС у 91,7% пациентов с СС и у 63,4% детей и подростков с ОС наблюдались изменения слизистой верхних отделов пищеварительного тракта (ВОПТ) с признаками воспаления, при этом у большинства из них во...
	Гистоморфологическое исследование пораженных участков слизистой ВОПТ свидетельствовало о легкой степени выраженности и низкой степени активности воспалительного процесса, а также о невысокой степени обсеменения Нelicobacter рylori, что свидетельствует...
	Нарушения моторной функции верхних отделов пищеварительного тракта в виде недостаточности кардии выявлены у 19,5% детей и подростков с ОС и у 29,2% с СС, а дуодено-гастральный рефлюкс – у 7,3% и 20,8% соответственно.
	Для детей и подростков, страдающих склеродермией, по данным копрологического исследования было характерно наличие значительного количества растительной клетчатки в кале (Р<0,05), что является проявлением нарушения биоценоза кишечника. Изучение микробн...
	У пациентов с СС нередко в патологический процесс вовлекается печень, что обусловлено разрастанием соединительной ткани в строме, сосудах и капсуле печени и развитием дистрофических процессов в паренхиме. При этом отмечаются гиперпротеинемия, гипергам...
	Состояние поджелудочной железы при склеродермии мало изучено у взрослых и практически не изучалось у детей и подростков. Следует отметить, что длительно существующий дуоденостаз, а нередко – длительная поддерживающая кортикостероидная терапия способст...
	У подавляющего числа детей и подростков с СС и ОС  установлено достоверное (Р<0,05) повышение относительного и абсолютного количества общих Т-л,  процентного содержания CD4+-клеток и снижение содержания CD8+-клеток, что обусловило значительное повышен...
	В результате исследования функции щитовидной железы (ЩЖ) установлено достоверное снижение уровней Т3, Т3св и Т4св в крови детей и подростков с СС и ОС, а также достоверное снижение Т4 и достоверное увеличение ТТГ у пациентов с СС при сравнении с анало...
	При изучении показателей липидного спектра крови установлено достоверное снижение содержания ОЛ у детей и подростков и с СС, и с ОС при сравнении с контрольной группой. При этом средние показатели содержания общего холестерина (ОХС), α - холестерина (...
	У детей и подростков с СС и ОС выявлены нарушения липидного обмена, проявляющиеся  изменениями содержания фракций липопротеинов атерогенной направленности (таблица 16).
	Таблица 16 - Показатели липидного спектра крови у обследованных детей
	Примечание - Достоверность различий в сравнении с контролем: * - Р<0,05; ** - Р<0,01; *** - Р<0,001.
	Данные представлены в виде медианы и интерквартильного интервала.
	При проведении корреляционного анализа установлена обратная корреляционная связь между уровнем ОЛ в сыворотке крови и длительностью болезни, прямая корреляционная связь между стадией заболевания и содержанием ОФЛ в крови и концентрацией ЛПНП, прямая к...
	В нашей работе проведено изучение психологического состояния детей и подростков с СС и ОС с оценкой уровней реактивной (РТ) и личностной тревожности (ЛТ) по шкале Спилбергера-Ханина (дети старше 9 лет). Выявлено статистически достоверное (P<0,05) повы...
	Результаты проведенного исследования позволили сделать вывод о значительной общности СС и ОС у детей, подтвержденной однотипными органными изменениями (электрокардиографическими, эхокардиографическими, рентгенологическими, спирографическими, эндоскопи...
	До 2007 года для диагностики ювенильной системной склеродермии не существовало отдельных диагностических критериев. Для постановки диагноза использовали критерии Американского общества ревматологов (American College of Rheumatology – ACR), а позднее –...
	Для установления диагноза необходимо наличие одного большого и, по крайней мере, двух малых критериев.
	Лабораторные исследования при ювенильной склеродермии имеют относительное диагностическое значение, но помогают оценить степень активности, функциональное состояние некоторых внутренних органов. Содержание сывороточного иммуноглобулина G повышено у 30...
	Специфические для прогрессирующего системного склероза антитела – Scl-70 (антитопоизомеразные) выявляют примерно у 20-30% детей с ювенильной системной склеродермией, чаще при диффузной форме заболевания, антицентромерные антитела – примерно у 7% детей...
	Широкопольная капилляроскопия ногтевого ложа выявляет характерные для системной склеродермии признаки – дилатацию капилляров, их редукцию с образованием аваскулярных полей, появление кустовидных капилляров. Проблемой проведения капилляроскопии у детей...
	Склеродермию можно отнести к группе поистине «сиротских» болезней, поскольку все попытки создания лекарственных препаратов для её лечения не увенчались успехом. В начале 2006 г. под эгидой EULAR была создана исследовательская группа по системному скле...
	Терапию ювенильной склеродермии следует назначать индивидуально, учитывать при этом клиническую форму и течение заболевания, характер и степень ишемических и висцеральных поражений.
	Основная цель лечения – замедлить прогрессирование болезни, достичь стабилизации процесса, а затем и регресса клинической картины. В настоящее время подтверждены своевременность, патогенетическая обоснованность, комплексность, дифференцированность, дл...
	С учетом патогенеза заболевания основными лекарственными средствами и методами лечения являются:
	Прогноз ЮС. Несмотря на свойственную ювенильной склеродермии тенденцию к прогрессированию процесса, прогноз в отношении жизни остается благоприятным. У детей чаще, чем у взрослых, развиваются ограниченные формы склеродермии и намного реже и позже - си...
	При раннем установлении диагноза и адекватном лечении можно добиться стабилизации процесса и даже уменьшения выраженности имеющихся проявлений заболевания. Для успешного лечения необходимо, чтобы больной понимал суть своего заболевания и принимал акти...
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	Приложение 1
	ОПРОСНЫЙ ЛИСТ СОСТОЯНИЯ ЗДОРОВЬЯ РЕБЕНКА (CHAQ)
	В этой части мы хотим получить информацию о том, как болезнь Вашего ребенка влияет на его/ее приспособленность к жизни. Вы можете дать любые замечания на оборотной стороне этой страницы. Отвечая на вопросы, Вы должны отметить один ответ, который наибо...
	Укажите, какие ПРИСПОСОБЛЕНИЯ использует Ваш ребенок, выполняя указанные функции:
	Трость_____Ходилки_____Костыли_____Инвалидное кресло_____При одевании (пуговичный крючок, крючок для молнии, обувной рожок с длинной ручкой и т.д.)_____Толстый карандаш или специальные приспособления_____Специальное или возвышенное кресло_____
	Другие (Уточните:________________________)
	Укажите, при каких ежедневных действиях ребенка ему требуется ИЗ-ЗА БОЛЕЗНИ дополнительная помощь других лиц:
	Одевание и Туалет_____Подъем_____Еда_____Ходьба
	Укажите ПРИСПОСОБЛЕНИЯ, необходимые ребенку при выполнении следующих функций:
	Приподнятое сидение унитаза
	Специальное сидение в ванной
	Консервный нож (если банка уже вскрыта)
	Специальная перекладина в ванной комнате
	Предметы с длинной ручкой, чтобы что-либо достать?
	Предметы с длинной ручкой для мытья  в ванной?
	Укажите повседневные функции, при выполнении которых ребенок ИЗ-ЗА БОЛЕЗНИ нуждается в дополнительной помощи других лиц:
	Гигиена
	Для того, чтобы что-нибудь достать
	Сжатие и открывание предметов
	Выполнение поручений и работа по дому
	БОЛЬ: кроме того, мы хотели бы уточнить сопровождается ли болезнь Вашего ребенка болью или нет?
	Если “да”, оцените, какую боль испытывал Ваш ребенок ЗА ПОСЛЕДНЮЮ НЕДЕЛЮ?
	Дайте оценку боли Вашего ребенка, отмечая ее на специальной линии:
	Без боли 0                                                                                   100 Очень сильная боль
	ФИНАЛЬНАЯ ОЦЕНКА: Учитывая все негативные стороны болезни, дайте общую оценку состояния здоровья Вашего ребенка, отмечая это на специальной линии:
	Очень хорошее 0                                                                                      100 Очень плохое
	Научное издание
	РЕВМАТИЧЕСКИЕ БОЛЕЗНИ У ДЕТЕЙ

