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Уважаемые коллеги, дорогие друзья!
Ежегодная конференция «ВНУТРЕННИЕ БОЛЕЗНИ НА ДОГОСПИ-

ТАЛЬНОМ ЭТАПЕ», организатором которой является кафедра поликли-
нической терапии лечебного факультета РНИМУ им. Н.И. Пирогова, в 
2021 году посвящена эпонимам — болезням и синдромам, названным в 
честь врачей или ученых,  впервые описавших и изучавших их. 

Эпонимы занимают значимое место как в истории медицины, так и в 
практической деятельности современного врача. Продолжая использо-
вать «именные» названия заболеваний, мы отдаем дань уважения из-
вестным врачам и ученым прошлого, которые внесли огромный вклад 
в изучение разнообразных патологий. Эпонимы — это знак клиниче-
ского искусства и индивидуального мастерства. Они являются высшей 
формой признания авторского вклада в медицинскою науку. Большого 
уважения заслуживает и тот факт, что многие врачи и ученые, чьими 
именами названы заболевания и синдромы, работали в то время, когда 
инструментальные и лабораторные методы диагностики находились в 
самом начале своего развития.

Рассматриваемые на конференции эпонимы представляют большой 
интерес для молодых врачей, в том числе, из-за диагностических труд-
ностей, возникающих при встрече с ними, в связи с их незначительной 
распространенностью в повседневной рутинной практике. 

Цель конференции — напомнить учащимся, молодым врачам и уче-
ным о существовании эпонимов в практической работе врачей первич-
ного звена и с большим уважением вспомнить ученых прошлых лет, ока-
завших значительное влияние на развитие медицинской науки.  

Выражаем свою благодарность всем участникам конференции за ак-
тивную работу и высокий профессиональный уровень при подготовке 
тезисов докладов, основанных на современных научных и клинических 
данных, и имеющих большое практическое значение. Всегда призна-
тельны за помощь и поддержку в проведении научно-практической 
конференции ректору РНИМУ им. Н.И. Пирогова академику РАН Лукья-
нову Сергею Анатольевичу, проректору по стратегическому развитию 
Надарейшвили Георгию Гивиевичу, декану лечебного факультета д.м.н. 
Дворникову Антону Сергеевичу, декану факультета подготовки кадров 
высшей квалификации д.м.н. Хоревой Марине Владимировне, сотруд-
никам управления по информационной поддержке и учебно-методиче-
ского отдела, организаторам конференции, научным руководителям. 

С наилучшими пожеланиями,
зав. кафедрой поликлинической терапии 

лечебного факультета Ларина Вера Николаевна
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СИНДРОМ ПИКВИКА 
(синдром ожирения–гиповентиляции)

Шеховцова Елизавета Васильевна, студент; 
Лукашик Екатерина Вячеславовна, студент, 

лечебный факультет РНИМУ им. Н.И. Пирогова
Научный руководитель: Вартанян Елена Алексеевна, к.м.н., 

доцент кафедры поликлинической терапии лечебного факультета 
РНИМУ им. Н.И. Пирогова

Синдром Пиквика (СП) — тяжелое заболевание неясного генеза, 
выражающееся в патологическом ожирении 3–4 степеней, дневной ги-
перкапнии и гипоксемии (PaCO2 ≥ 45 мм рт. ст. и PaO2 ≤ 70 мм рт. ст.), 
непреодолимой тягой ко сну. Синдром обязан своим названием лите-
ратурному герою. В «Записках Пиквикского клуба» Чарльза Диккенса 
был персонаж по имени Джо, страдающий лишним весом и постоянной 
сонливостью. Диккенс описывает его таким образом: «На козлах в со-
стоянии дремоты сидел толстый краснолицый парень. 

— Джо! Джо!.. Несносный малый! Опять заснул! Будьте так любезны, 
сэр, ущипните его хорошенько за ногу. Благодарю вас, сэр!

— Необычайный мальчик, — заметил мистер Пиквик, — он часто так 
засыпает?

— Засыпает! — воскликнул мистер Уордль. Он никогда не просыпа-
ется. Он спит на ходу, а когда прислуживает за столом, храпит».

Точная распространенность СП неизвестна. Среди пациентов с ожи-
рением и чрезмерной дневной сонливостью доля больных с СП состав-
ляет 10%. Чаще СП страдают мужчины в возрасте 40–60 лет. 

Этиология данного заболевания изучена недостаточно. Существует 
гипотеза, согласно которой ведущую роль в развитии СП отдают на-
рушению функции гипоталамуса, проявляющемся повышенным аппе-
титом, ожирением, расстройством сна, снижением чувствительности 
дыхательного центра к концентрации CO2 в крови. Также большое зна-
чение в этиологии СП имеет наследственная предрасположенность к 
ожирению по абдоминальному типу, психологические травмы, инфек-
ции и т.д. Неоднозначна и роль ожирения в развитии этого заболева-
ния. Несмотря на то, что ожирение является неотъемлемой частью СП, 
лишь у немногих страдающих ожирением людей развивается синдром 
ожирения-гиповентиляции.

Патогенез СП связан со снижением вентиляционной способности 
легких при ожирении. Обилие подкожно-жировой клетчатки в области 
грудной клетки, передней стенки живота приводит к механическому 
сдавлению грудной клетки, снижению ее податливости. Повышенное 
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внутрибрюшное давление способствует высокому стоянию диафрагмы 
и ограничивает ее экскурсию. Под влиянием избыточного веса форми-
руется кифоз грудного отдела позвоночника, что также деформирует 
грудную клетку, снижая ее экскурсию. Также у пациентов с ожире-
нием снижается сила дыхательных мышц, что приводит к нарушению 
силы вдоха. Таким образом, развивается альвеолярная гиповентиляция 
(дневная гиперкапния и гипоксемия, PaCO2 ≥ 45 мм рт. ст. и PaO2 ≤ 70 мм 
рт. ст.), нарушение внешнего дыхания по рестриктивному типу. 

В дальнейшем из-за уменьшения напряжения кислорода в альвео-
лярном воздухе увеличивается тонус артерий малого круга кровообра-
щения (рефлекс Эйлера-Лильестранда). Это физиологический рефлекс, 
направленный на поддержание вентиляционно-перфузионного равно-
весия, так как в результате снижается кровоснабжение зон с низкой 
вентиляцией. Но при СП альвеолярная гиповентиляция затрагивает лег-
кие целиком, что приводит к прекапиллярной гипертензии малого круга 
кровообращения с последующим развитием хронического легочного 
сердца из-за перегрузки правого желудочка. Гипоксемия стимулирует 
выработку эритропоэтина и развитию вторичного эритроцитоза. Гипер-
капния влияет на гемодинамику (тахикардия, системная вазодилата-
ция, увеличение сердечного выброса), и центральную нервную систему 
(бессонница, частые пробуждения ночью, дневная сонливость, хлопа-
ющий тремор, клонические непроизвольные мышечные подергивания 
(тики) во время сна в самых различных частях тела, утренняя головная 
боль, тошнота).

При СП возможно развитие порочного круга. Ожирение является од-
ним из основных факторов развития синдрома обструктивного апноэ 
сна (СОАС). СОАС способствует развитию метаболических нарушений, 
таких как инсулинорезистентность, сахарный диабет 2 типа, которые в 
свою очередь становятся причиной дальнейшего набора веса, прогрес-
сированию гиповентиляции, усугублению СОАС. На рисунке 1 приведе-
ны основные патогенетические взаимосвязи при синдроме Пиквика.

Основной жалобой пациентов с СП является сонливость на протяже-
нии всего дня, нередко непреодолимая, больные засыпают буквально 
на ходу — во время разговора, приема пищи, сидя в транспорте. Также 
характерны жалобы на плохой ночной сон, одышку в покое, которая 
усиливается при минимальной нагрузке, отеки ног и тяжесть в правом 
подреберье. При сборе анамнеза пациент может отметить эпизод рез-
кой прибавки массы тела после психоэмоционального напряжения, пе-
ренесенной инфекции, беременности или родов.

При осмотре больных СП бросается в глаза чрезмерная тучность — 
ожирение 3-4 степени и невысокий рост, короткая толстая шея, выра-
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женный кифоз грудного отдела позвоночника, почти горизонтальное 
положение ребер и бочкообразная грудная клетка. Длительное огра-
ничение легочного дыхания приводит к возникновению теплого цен-
трального цианоза и холодного акроцианоза (за счет правожелудочко-
вой недостаточности), учащению дыхания с затрудненными вдохом и 
выдохом, во время сна наблюдается прерывистое дыхание и периоди-
чески — остановки дыхания (апноэ), храп, расстройства сна. Живот 
резко увеличен за счет абдоминального ожирения, отеки ног, в затем 
и всего тела с накоплением жидкости в полостях из-за правожелудоч-
ковой недостаточности. Артериальная гипертензия диагностируется 
практически у всех пациентов. Так же у пациентов с СП выявляют мета-
болический синдром (дислипидемия, снижение толерантности к глюко-
зе или сахарный диабет 2 типа). 

Ожирение 

Уменьшение расширяемости 
грудной клетки 

Альвеолярная гиповентиляция 

Гипоксемия 

Рефлекс Эйлера-
Лильестранда 

Повышение давления CO2 
в альвеолярном воздухе 

Понижение давления О2 в 
альвеолярном воздухе 

Гиперкапния 

Ацидоз, повышение 
вязкости крови, 
эритроцитоз, 
увеличение 

минутного объема 

Сонливость, 
мышечная слабость, 
мышечное дрожание, 
цианоз, снижение 
чувствительности 

дыхательного центра 
к СО2  

Прекапиллярная 
легочная 

гипертензия 

Хроническое 
легочное сердце 

Синдром 
обструктивного 

апноэ сна 

Инсулинорезистен
тность, сахарный 
диабет 2 типа 

Рисунок 1. Основные патогенетические факторы при синдроме Пиквика
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В таблицах 1 и 2 приведены лабораторные и инструментальные мето-
ды обследования пациентов с синдромом Пиквика.

На рисунке 2 приведен алгоритм лечения пациентов с синдромом 
Пиквика

Таблица 1. Лабораторные методы исследования

Метод исследования Результат

Клинический анализ 
крови

Абсолютный вторичный эритроцитоз, повышение 
гемоглобина и гематокрита

Коагулограмма Склонность к гиперкоагуляции за счет увеличения 
протромбиновой активности плазмы, снижения 
фибринолитической активности, усиления адгезии 
тромбоцитов

Исследование газов 
крови

Постоянная гипоксемия (РаО2 менее 70 мм рт. 
ст.) и гиперкапния выше 40 мм рт. ст. (синдром 
альвеолярной гипоксии). Сатурация крови (SaO2) у 
больных с тяжелой формой СП может быть <80%.

Исследование 
крови на гормоны 
щитовидной железы

Низкий уровень ТТГ, высокий — Т3, Т4 
свидетельствуют о снижении функции щитовидной 
железы

Таблица 2. Инструментальные методы исследования

Метод исследования Результат

Спирометрия Рестриктивный синдром: снижение объема 
форсированного выдоха в течение секунды (ОФВ1), 
форсированной жизненной емкости легких (ФЖЕЛ), 
жизненной емкости легких, функциональной 
остаточной емкости и объема резервного выдоха. 
У половины больных СП индекс Тиффно снижен до 
60-70%, что говорит об умеренной бронхиальной 
обструкции. Сопутствующая ХОБЛ – наиболее часто 
встречающаяся патология у больных.

Сатурация крови У больных тяжелыми формами синдрома Пиквика 
SaO2 может быть < 80 %.

Полисомнографии Ночные нарушения дыхания по типу СОАС.
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При лечении СП основной акцент ставят на снижение массы тела, так 
как ожирение является основным звеном патогенеза.

Снижение веса оказывает положительное влияние на течение и тя-
жесть сопутствующих заболеваний. Лечение ожирения 3 степени в 
первую очередь заключается в назначении низкокалорийной диеты, 
которая основывается на употреблении пищи с большим содержанием 
клетчатки, витаминов (орехов, зерна, салатов, свежих овощей и фрук-
тов) и малым количеством углеводов (сахара, хлебобулочных и мака-
ронных изделий). Параллельно с диетой рекомендуется повышенная 
физическая активность, занятия спортом. Если эти методы не приносят 
результата, назначается медикаментозная терапия, которая включает в 
себя приём анорексигенных препаратов. При неэффективности препа-
рата его меняют на другой. Возможно применение хирургических ме-
тодов. 

Хирургическое лечение может проводиться при неэффективности 
ранее проводимых консервативных мероприятий (недостаточное сни-
жение массы тела, повторный набор массы тела после лечения, недо-
статочная компенсация сопутствующей патологии) у лиц в возрасте 
18–60 лет и ИМТ > 40 кг/м2 (независимо от наличия сопутствующих 
заболеваний), ИМТ > 35 кг/м2 и наличие тяжелых заболеваний, на те-
чение которых можно воздействовать путем снижения массы тела. На-
личие сопутствующих заболеваний не является противопоказанием к 
бариатрической хирургии. Однако состояние больного должно быть 

Рентгенография 
органов грудной 
клетки

Горизонтальное положение ребер, увеличение 
межреберных промежутков, высокое стояние 
диафрагмы, ослабление сосудистого рисунка, 
уменьшение объема легких, расширение 
поперечника сердца в обе стороны. В боковой 
проекции определяется усиленный кифоз грудного 
отдела позвоночника.

ЭКГ Признаки гипертрофии правых отделов сердца, 
может быть блокада правой ножки п. Гиса, 
желудочковая или наджелудочковая экстрасистолия.

ЭхоКГ Дилатация всех камер сердца, гипертрофия обоих 
желудочков, признаки легочной гипертензии, могут 
быть признаки относительной недостаточности 
клапанов легочной артерии.
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стабилизировано, и ему необходимо назначить адекватное лечение до 
операции. 

Также пациентам с СП необходимо медикаментозное лечение хрони-
ческого легочного сердца (назначение антагонистов кальция, ингибито-
ров ангиотензин-превращающего фермента и др.). При декомпенсации 
хронического легочного сердца рекомендованы нитраты, ингибиторы 
ангиотензин-превращающего фермента, антагонисты рецепторов анги-
отензина II, простагландин Е1, оксид азота, простациклин (Илопрост), 

 

Немедикаментозное 
лечение 

Снижение массы тела >5%  Снижение массы тела <5% 

Продолжение 
немедикаментозного 

лечения 

3 месяца 

Лекарственная терапия 

Орлистат  
Пациенты, которые не 
испытывают чувства голода  
Ощущают быстрое 
насыщение 
Часто едят в ресторанах 
Предпочитают жирную 
пищу 
Более пожилой возраст 
Есть сердечно сосудистая 
патология 

Сибутрамия  
Пациенты, которым сложно 
контролировать частоту 
приема и объем пищи 
Постоянное чувство голода 
Постоянные мысли о еде 
Молодой возраст 
"Заедают" депрессию 
Нет сердечно-сосудистой 
патологии, включая АГ  

Лираглутид  
Пациенты, у которых отсутствует чувство 
насыщения 
Не контролируют размер порций и 
аппетит 
Пациенты с СД 2 типа, предиабетом или 
высоким риском развития СД 2 типа  
Высокий риск ССО  
Отсутствие панкреатита в анамнезе  
Отсутствие в анамнезе у пациента или его 
близких родственников указаний на 
медуллярный рак ЩЖ и/или МЭН 
синдром 

3 месяца Снижение массы тела >5%  Снижение массы тела < 5% 

Отмена 
препарата 

Продолжение терапии 

Повторный набор 
веса 

Рисунок 2. Алгоритм лечения больных с синдромом Пиквика
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диуретики, сердечные гликозиды, оксигенотерапия, вазодилататоры 
(антагонисты кальция дигидропиридинового ряда), коррекция геморе-
ологических нарушений.

Лечение должно предусматривать воздействие на второй аспект па-
тогенеза — гипоксию. У пациентов с СП чаще всего используется неин-
вазивная вентиляция легких через маску с постоянным положительным 
давлением во время вдоха и выдоха (СРАР — continuous positive airway 
pressure), при которой положительное давление (выше атмосферного) 
устанавливают на протяжении всего дыхательного цикла. Пациентам с 
СП показана ЛФК для стимулирования диафрагмального дыхания. Для 
нормализации ночного сна рекомендовано спать с приподнятым голов-
ным концом кровати. 

Литература
1.	 Диагностика, лечение, профилактика ожирения и ассоциирован-

ных с ним заболеваний (национальные клинические рекомендации), 
Санкт-Петербург, 2017

2.	Круглякова Л.В. Парный случай синдрома Пиквика у женщин — меди-
цинская казуистика. // Бюллетень физиологии и патологии дыхания. — 
2019. — №72, — С.80-84

3.	Алексеева О.В., Шнайдер Н.А., Демко И.В., Петрова М.М., Зелёный С.В., 
Мамаева М.Г. Применение современных методов функциональной ди-
агностики с целью подтверждения синдрома обструктивного апноэ/
гипопноэ сна у пациента с синдромом Пиквика // Медицинский алфа-
вит. — 2017. — №14(131), — С. 28-31
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СИНДРОМ ХАММЕНА-РИЧА
Бушманов Павел Александрович, студент, лечебный факультет 

РязГМУ им. И.П. Павлова 
Научный руководитель: Филиппов Евгений Владимирович, 
д.м.н., профессор, заведующий кафедрой поликлинической 

терапии и профилактической медицины лечебного факультета 
РязГМУ им. И.П. Павлова 

Луи Вирджил Хаммен (1877–1946) — американский врач. Возглавлял 
туберкулезную клинику. Был признан одним из величайших клиници-
стов своего времени. Его именем назван синдром спонтанной эмфизе-
мы средостения (синдром Хаммена) и аускультативный признак пнев-
момедиастинума: потрескивающий звук, выслушиваемый над передней 
поверхностью грудной клетки (симптом Хаммена).

Арнольд Рич (1893–1968) — американский патолог, работал над 
проблемами патогенеза желтух, аллергии и иммунитета, был ведущим 
экспертом в области патоморфологии туберкулеза. Его именем названы 
туберкулезные гранулемы в головном мозге (очаг Рича).

В 1935 году Хаммен и Рич описали «острый диффузный интерстици-
альный фиброз легких» с быстро нарастающей одышкой, цианозом и 
формированием легочного сердца. В 1964 году Скеддинг (J.G. Scadding) 
для обозначения этого заболевания предложил термин «фиброзиру-
ющий альвеолит», в большей мере раскрывающий существо своео-
бразного воспалительного процесса, развивающегося в интерстиции 

Луи Вирджил Хаммен (фото Doris 
Ulmann / Wikimedia Commons)

Арнольд Рич (картина Paul Trebilcock,  
1958 / http://portraitcollection.jhmi.edu)
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легкого. Долгое время под термином «фиброзирующий альвеолит» объ-
единяли большую группу интерстициальных болезней легких, характе-
ризующихся прогрессирующим фиброзом. 

С 1999 года, с момента выхода совместных соглашений Американско-
го торакального общества и Европейского респираторного общества 
по интерстициальным заболеваниям легких предпринимались попыт-
ки упорядочить классификацию всех интерстициальных заболеваний 
легких. В этих соглашениях были выделены и дифференцированы раз-
личные формы идиопатических интерстициальных пневмоний преиму-
щественно по морфологическим признакам. Собственно термин «иди-
опатический фиброзирующий альвеолит» в настоящее время опущен. 
Современные рекомендации выделяют как самостоятельное заболева-
ние идиопатический легочный фиброз, который рассматривается как 
заболевание с морфологической картиной обычной интерстициальной 
пневмонии и другие формы идиопатических интерстициальных пневмо-
ний. Другие формы интерстициальных пневмоний, в их числе острая 
интерстициальная пневмония (синдром Хаммена–Рича), неспецифиче-
ская интерстициальная пневмония, десквамативная интерстициальная 
пневмония, интерстициальная болезнь с респираторным бронхиолитом 
и др. являются самостоятельными заболеваниями. 

Этиология 
Синдром Хаммена-Рича все еще остается одним из заболеваний с не-

выясненной этиологией, так как явления фиброза, встречающиеся при 
данном заболевании, являются неспецифической реакцией легочной 
ткани на патологический процесс. Наибольшую популярность в науч-
ной среде получила теория о том, что заболевание вызывается ауто-
иммунным процессом, основанным на аллергической реакции третьего 
типа (иммунокомплексная). Обсуждаются вирусная, полиэтиологиче-
ская, генетическая теория. Однако, ни одна из них на данный момент не 
получила доказательного подтверждения. Два крупных исследования 
по изучению генных ассоциаций подтвердили связь синдрома Хамме-
на–Рича с нуклеотидными вариантами TERT, TERC и MUC5B, а также дру-
гими новыми локусами (например, TOLLIP), некоторые из которых, как 
полагают, участвуют в клеточно-клеточной адгезии и репарации ДНК.

Патогенез
В основе патогенеза лежит процесс аномального заживления в ответ 

на повреждение. Предполагается, что в интерстициальной ткани легких 
снижается распад коллагена и повышается его синтез фибробластами и 
альвеолярными макрофагами. Комплексы антиген-антитело откладыва-
ются в стенках мелких сосудов легких. Под влиянием циркулирующих 
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иммунных комплексов, лизосомальных ферментов альвеолярных макро-
фагов и нейтрофилов происходят повреждение легочной ткани, уплот-
нение, утолщение межальвеолярных перегородок, облитерация альве-
ол и капилляров фиброзной тканью. Патоморфологические изменения 
в легких при этом заболевании происходят в виде трех взаимосвязан-
ных процессов: интерстициальный отек, интерстициальное воспаление 
(альвеолит) и интерстициальный фиброз. Снижение диффузии газов 
через альвеолы происходит по нескольким причинам. Во-первых, это 
изменение толщины мембран и перегородок, так как фибриноген, на-
ходящийся в плазме, пропитывает эти участки, делая их более плотны-
ми и жесткими. Во-вторых, эпителий, выстилающий альвеолы изнутри, 
становится кубическим и теряет свои свойства. В-третьих, нарушается 
процесс перфузии газов, то есть воздух, который попадает в легкие, не 
соприкасается с кровеносной системой либо этот процесс происходит 
слишком быстро. Кроме того, из-за повышения давления в малом кру-
ге кровообращения наблюдается рефлекторный спазм сосудов легких, 
что еще больше усугубляет патофизиологические механизмы. 

Клиническая картина
В клинической картине заболевания определяющая роль принадле-

жит дыхательной недостаточности. Одышка — главный симптом, на-
блюдается у большинства пациентов и служит наиболее ранним при-
знаком заболевания. Дыхательная недостаточность вначале возникает 
или усиливается при физической нагрузке, но неуклонно прогрессиру-
ет. У больных, как правило, отмечается кашель — непродуктивный или 
со скудной слизистой мокротой. Цианоз — менее постоянный и более 
поздний признак болезни, возникает или усиливается при физической 
нагрузке. В последующем может наблюдаться утолщение концевых 
фаланг пальцев по типу барабанных палочек, ногтей в форме часовых 
стекол («пальцы Гиппократа»). На поздних стадиях заболевания, как 
правило, отмечаются нарастание одышки, формирование легочно-сер-
дечной недостаточности за счет гемодинамических нарушений в малом 
круге кровообращения. Крайне важным аускультативным признаком 
фиброзирующего процесса в легких является двусторонняя крепита-
ция, как правило, в нижних отделах легких, которая не реагирует на 
антибактериальное лечение. 

Диагностика
Важнейшими в диагностике являются компьютерная томография 

высокого разрешения и биопсия. На ранних стадиях болезни опреде-
ляются преимущественно усиление и деформация легочного рисунка, 
понижение прозрачности легочных полей по типу «матового стекла», 
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мелкоочаговые тени. По мере прогрессирования процесса деформация 
легочного рисунка становится более выраженной, выявляются призна-
ки интерстициального фиброза, полостные образования, формируется 
картина «сотового легкого». «Золотым стандартом» диагностики забо-
левания является биопсия, позволяющая обнаружить признаки острой 
интерстициальной пневмонии в исследуемом материале. 

Лечение
Основными лекарственными средствами, используемыми в началь-

ной фазе заболевания, являются глюкокортикостероиды. При отсут-
ствии ответа на глюкокортикостероиды применяют их комбинацию с 
цитостатиками (азатиоприн, циклофосфамид). В 2020 году антифибро-
тический препарат нинтеданиб получил возможность быть использо-
ванным не только при идиопатическом легочном фиброзе, но и при дру-
гих заболеваниях, характеризующихся прогрессирующим фиброзом, 
что, возможно, позволит несколько замедлить нарастание фиброза и 
продлить жизнь пациентам. Однако, на сегодняшний день в доступной 
литературе отсутствуют сведения о его использовании при синдроме 
Хаммена-Рича. 

Прогноз 
Прогноз чаще всего неблагоприятный. Средняя продолжительность 

жизни с момента появления первых симптомов 4—6 лет.
Таким образом, синдром Хаммена-Рича является редким заболева-

нием с неблагоприятным прогнозом, в ведении которого важную роль 
играет ранняя диагностика. 

Литература
1. Миненкова Т.А. и др. Синдром Хаммана–Рича у ребенка раннего 

возраста. Российский вестник перинатологии и педиатрии, 2019; 64 (4). 
2. Fingerlin T.E. et al. Genome-wide association study identifies 

multiple susceptibility loci for pulmonary fibrosis. Nat Genet 2015; 45 (6). 
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БОЛЕЗНЬ ВИЛЬСОНА–КОНОВАЛОВА 
Иванова Екатерина Сергеевна, ординатор; 

Овчинникова Марина Вячеславовна, ординатор, 
кафедра терапии, общей врачебной практики и ядерной медици-
ны факультета дополнительного профессионального образования 

РНИМУ им. Н. И. Пирогова
Научные руководители — Ройтберг Григорий Ефимович, д.м.н., 

академик РАН, заведующий кафедрой; Шархун Ольга Олеговна, д.м.н., 
доцент кафедры терапии, общей врачебной практики и ядерной 

медицины факультета дополнительного профессионального 
образования РНИМУ им. Н. И. Пирогова

Болезнь Вильсона–Коновалова (БВК) (синонимы — «гепатоленти-
кулярная дегенерация», «гепатоцеребральная дистрофия») — это тя-
желое прогрессирующее наследственное заболевание, передающееся 
по аутосомно-рецессивному типу, в основе которого лежит нарушение 
экскреции меди из организма, приводящее к избыточному накоплению 
этого микроэлемента в тканях и сочетанному поражению паренхиматоз-
ных органов (прежде всего печени) и головного мозга (преимуществен-
но подкорковых ядер).

Историческая справка. Ан-
глийский невролог Сэмюель Уи-
льсон (англ. S. Wilson) в 1912 г. 
в своей докторской диссертации 
описал типичные для гепато-
церебральной дистонии измене-
ния в головном мозге, установил 
постоянное наличие цирроза пе-
чени и охарактеризовал клиниче-
скую картину нового заболевания, 
названного им прогрессивной 
лентикулярной дегенерацией (лат. 
lenticularis — чечевицеобразный). 

Позднее в 1960 г. выдающийся 
советский невропатолог, профес-
сор Николай Васильевич Коно-
валов на большом клиническом 
материале подробно описал па-
томорфологию, патофизиологию 
и биохимию этого заболевания, а Сэмюель Уильсон (фото Carl Vandyk / 

Wikimedia Commons)
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также впервые ввел классифика-
цию различных его форм. В насто-
ящее время большинство авторов 
используют для обозначения ге-
патоцеребральной дегенерации 
термин «болезнь Вильсона–Коно-
валова» (БВК).

Эпидемиология. БВК отно-
сится к редким заболеваниям, 
частота встречаемости в среднем 
составляет 1:25000. Наиболее 
часто данное заболевание возни-
кает в регионах, где широко рас-
пространены близкородственные 
браки. Болезнь чаще манифести-
рует в возрасте 8–16 лет и при 
отсутствии специфического ле-
чения приводит к летальному ис-
ходу в возрасте 30–35 лет.

Этиология. Причиной БВК яв-
ляется мутация гена ATP7B, кото-

рый локализован на 13 хромосоме и кодирует медьтранспортирующую 
АТФ-азу Р-типа. Данный белок отвечает за встраивание меди в церуло-
плазмин, с помощью которого микроэлемент выводится из организма с 
желчью. В норме экскреция меди с желчью составляет 2 мг/сут, а при 
БВК — лишь 0,2–0,4 мг/сут. Генетический дефект вызывает наруше-
ние функции медьтранспортирующей АТФазы, что приводит к резкому 
уменьшению экскреции избытка меди с желчью и снижению скорости 
ее включения в церулоплазмин. В результате этого происходит нако-
пление меди в гепатоцитах и их гибель. Медь, высвобождающаяся из 
поврежденных гепатоцитов, поступает в кровь. Повышенный уровень 
свободной меди в крови приводит к проникновению ее через гематоэн-
цефалический барьер с последующим отложением в структурах голов-
ного мозга и радужной оболочке глаза.

Клиническая картина. Нарушение выведения меди из организма 
приводит к постепенному ее накоплению в органах и системах в опре-
деленной последовательности. После рождения ребенка с дефектным 
геном АТР7В медь первоначально начинает накапливаться в печени. 
Поэтому у детей болезнь обычно манифестирует одним из вариан-
тов поражения печени, которое клинически проявляется в возрасте 

Н.В. Коновалов (источник — 
Летопись Московского университета)



18

старше 4–5 лет, хотя практически с 
рождения периодически отмечается 
умеренно повышенный уровень тран-
саминаз. Печеночная манифестация 
является наиболее частой и отмечает-
ся у 40–50% больных. После того как 
печень насыщается медью, что в ряде 
случаев происходит бессимптомно, 
медь перераспределяется системно, 

накапливаясь прежде всего в центральной нервной системе, что ведет 
к нейропсихическим симптомам, которые чаще всего развиваются во 
2-м и 3-м десятилетиях жизни. Неврологическая и психическая мани-
фестации наблюдаются у 35 и 10% больных соответственно. В роговице 
накопление меди происходит после насыщения ею печени практически 
одновременно с появлением нейропсихической симптоматики (Рис. 1). 

Кольца Кайзера–Флейшера названы в честь немецких офтальмологов 
Бернхарда Кайзера и Бруно Флейшера, которые впервые описали их в 
1902 и 1903 годах. Первоначально предполагалось, что они связаны с 
накоплением серебра, но впервые было продемонстрировано, что они 
содержат медь в 1934 году. Это кольца желтовато-зеленоватого или зе-
леновато-коричневого цвета, которые появляются по краям роговицы

У 15% больных заболевание проявляется гематологическими син-
дромами, прежде всего гемолитической анемией. Другими органами 
и системами, которые поражаются при БВК в результате накопления 
меди, являются почки, кожа, сердце, костно-суставная и эндокринная 
системы. 

Классификация. В нашей стране согласно Федеральным клиниче-
ским рекомендациям наиболее принята классификация Н.В.Конова-
лова (1960 г.). Основными формами БВК являются абдоминальная и 
церебральная. Абдоминальная форма может проявляться острым и 
хроническим гепатитом, циррозом печени, а также фульминантной пе-
ченочной несостоятельностью. Острый гепатит по клинической картине 
и лабораторным показателям мало чем отличается от других гепатитов. 
Характерным является отсутствие в крови маркёров специфических ге-
патитов, частое сочетание с гемолитической анемией (реакция Кумбса 
отрицательна), низкий уровень мочевой кислоты, низкий уровень це-
рулоплазмина и меди в крови и повышенное выделение меди с мочой. 
Постепенно гепатит принимает хроническое латентное течение, отлича-
ющееся разнообразной неврологической и психиатрической симптома-
тикой, наличием колец Кайзера–Флейшера в роговице (у 50–90% боль-

Рис.1. Кольца Кайзера-Флейшера
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ных), гемолитической анемией. Цирроз печени обнаруживается у всех 
больных с БВК, чаще имеет бессипмтомное течение и характеризуется 
билирубин-трансферазной диссоциацией. Фульминантная печеночная 
несостоятельность или «вильсоновский криз» представляет собой ред-
кую и одновременно наиболее неблагоприятную в прогностическом 
плане манифестацию БВК. Летальность при этом патологическом со-
стоянии достигает 60–95%. 

Вариантами церебральной формы являются: ригидноаритмо-гипер-
кинетическая, дрожательно-ригидная, дрожательная и экстрапирамид-
но-корковая. Дрожательно-ригидная форма встречается чаще других 
неврологических расстройств и наиболее точно соответствует форме, 
описанной Вильсоном. Она возникает в возрасте от 15 до 25 лет, течет 
с ремиссиями и внезапными ухудшениями. Неврологические расстрой-
ства характеризуются одновременным развитием тяжелой ригидности и 
дрожания. Дрожание очень ритмичное (2–8 дрожаний в секунду), рез-
ко усиливается при статическом напряжении мышц, движениях и вол-
нении, в покое и во сне исчезает. По мере прогрессирования болезни 
дрожание усиливается, становится крупноамплитудным с выраженным 
интенционным компонентом. Без лечения заболевание прогрессирует 
в течение 5–6 лет и заканчивается летально. Ригидноаритмо-гиперки-
нетическая форма возникает в раннем возрасте от 7 до 15 лет и про-
является полиморфными инвалидизирующими экстрапирамидными 
гиперкинезами, интеллектуальными и тяжелыми висцеральными рас-
стройствами. Гиперкинезы охватывают различные группы мышц туло-
вища, конечностей, а также мышцы, ответственные за артикуляцию и 
глотание, что вызывает дизартрию и дисфагию, судорожный смех и 
плач, аффективные расстройства и умеренное снижение интеллекта. 
При отсутствии лечения летальный исход наступает через 2–3 года. 
Дрожательная форма отличается более поздним началом (в среднем в 
возрасте 20–30 лет) и наиболее доброкачественным медленным тече-
нием. Основным клиническим симптомом является дрожание. Ригид-
ность появляется лишь в конце болезни, отмечаются амимия, медленная 
монотонная речь, тяжелые изменения психики, частые аффективные 
вспышки. При этой форме болезни также наблюдаются эпилептифор-
мные припадки. Экстрапирамидно-корковая форма представляет собой 
финал перечисленных выше форм, характеризуется присоединением к 
имеющимся типичным нарушениям остро развивающихся пирамидных 
парезов и эпилептических пароксизмов, чаще очагового характера. 
При этом в головном мозге формируются обширные размягчения в коре 
больших полушарий, что приводит к быстро прогрессирующим психи-
ческим нарушениям и тяжелому слабоумию. Психические нарушения 
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развиваются примерно у 1/3 больных БВК. К наиболее ранним психи-
ческим симптомам относятся снижение кратковременной памяти, кон-
центрации внимания, затруднение и замедление мышления, обеднение 
речи, снижение способности к обучению. Наблюдаются также посте-
пенное изменение поведения, лабильность настроения, повышенная 
эмоциональность. Встречаются также шизофреноподобные изменения.

Течение заболевания можно разделить на 2 стадии: латентную и 
стадию клинических проявлений. При латентной стадии клинические 
симптомы отсутствуют и признаки заболевания (накопления меди в 
организме) выявляются только при лабораторном обследовании. При 
эффективном лечении дополнительно выделяют стадию отрицательно-
го баланса меди. В этом случае в результате достижения и длительного 
поддержания отрицательного баланса меди наблюдается регресс кли-
нических и лабораторных проявлений заболевания.

Диагностика. На стадии гепатита и цирроза печени имеются характер-
ные физикальные данные: смуглый («медный») цвет кожи, желтушность 
склер, незначительная или умеренная гепатомегалия, спленомегалия, 
отложение меди в роговице. Лабораторные данные представлены гемо-
литической анемией, повышением аминотрансфераз, показателей холе-
стаза. Специфическими являются показатели обмена меди: в сыворот-
ке крови снижение уровня церулоплазмина и общей меди, повышение 
уровня свободной меди; повышение суточной экскреции меди с мочой; 
при морфологическом исследовании биоптата печени — повышение ко-
личественного содержание меди в гепатоците. Диагностическим счита-
ется повышение суточной экскреции меди с мочой: базальной — более 
50 мкг/сут; в пробе с D-пеницилламином (500 мг х 2 раза в сутки) — бо-
лее 1600 мкг/сут. Целесообразным является генетическое исследование 
для выявления мутации в гене АТР7В. Офтальмологическое исследова-
ние позволяет верифицировать кольца Кайзера–Флейшера (на ранних 
стадиях их можно выявить только с помощью щелевой лампы).

Лечение. Основными направлениями лечения БВК является приме-
нение медьэлиминирующих препаратов, соблюдение строгой диеты со 
сниженным количеством меди в рационе и, при необходимости, прове-
дение трансплантации печени. 

Диета. Медь содержится во всех пищевых продуктах, поэтому полное 
исключение ее поступления с пищей невозможно. Диету при БВК мож-
но охарактеризовать как молочно-растительную. Рекомендуется исклю-
чение продуктов, содержание меди в которых превышает 0,5 мг/100 г, 
таких как грибы, ракообразные, моллюски, орехи, шоколад, печень, 
баранина. Крайне осторожно нужно относиться к поливитаминным 
препаратам, содержащим микроэлементы, пищевым добавкам, сред-
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ствам искусственного питания. Следует также избегать хранения пищи 
в медьсодержащей посуде.

Хелатная терапия. На данный момент в мире для лечения БВК ис-
пользуются следующие комплексообразующие препараты: D-пеницил-
ламин, триентин, тетратиомолибдат и унитиол. В Российской Федерации 
зарегистрированы препараты D -пеницилламина, готовится регистрация 
триентина. D-пеницилламин — первый из препаратов комплексообра-
зователей, который начал использоваться при БВК, именно с началом 
его применения в 1956 году связано кардинальное изменение прогноза 
при данном заболевании. При введении препарата в организм происхо-
дит быстрая мобилизация меди из тканей и элиминация с мочой в виде 
комплекса медь-пеницилламин. Терапия начинается в стационаре, как 
правило, сопровождается большим количеством побочных эффектов, в 
частности, ухудшением неврологической симптоматики пациента (в 10-
50% случаев), анорексией, диареей, артралгиями, миалгиями, остеопо-
розом. Кроме того, D-пеницилламин способен связывать и выводить из 
организма не только медь, но и многие другие микроэлементы — цинк, 
кальций, магний. Поскольку известно, что D-пеницилламин выводит 
пиридоксин из организма, его необходимо назначать дополнительно. 
Адекватность лечения, подбор дозы для длительного лечения монито-
рируется посредством измерения суточной экскреции меди с мочой. 
Пациенты с болезнью Вильсона-Коновалова должны находиться под 
постоянным наблюдением врача, желательно имеющего опыт ведения 
таких больных.

Трансплантация печени представляет собой радикальный метод ле-
чения пациентов с БВК. Он показан при фульминантной печеночной 
несостоятельности, а также больным с декомпенсированным циррозом 
печени, не ответившим на медикаментозное лечение в течение 3 меся-
цев. Донорская печень не содержит метаболического дефекта, ответ-
ственного за развитие заболевания, поэтому после пересадки печени 
восстанавливается механизм выведения меди из организма и наблюда-
ется регресс обратимых симптомов заболевания. Выживаемость в тече-
ние года после операции колеблется в пределах 79–87%, пятилетняя — 
сопоставима с годовой. Возможно проведение трупной трансплантации 
или пересадка доли печени от живого родственного донора. 

Прогноз заболевания связан со степенью декомпенсации печеноч-
ных функций, тяжестью неврологической симптоматики и привержен-
ностью терапии. Нормализация печеночных функций происходит на 1-2 
году терапии и не прогрессирует при полном выполнении всех реко-
мендаций. Тем не менее, несмотря на проводимую терапию, у части па-
циентов БВК приобретает ремитирующий характер, и неврологическая 



22

симптоматика может прогрессировать на фоне соматической стабили-
зации. К сожалению, и при современной тактике лечения до 15% боль-
ных умирают вследствие БВК, а 43% становятся инвалидами.

Что должен знать врач первичного звена. Согласно данным литера-
туры, БВК отмечается значительно чаще, чем диагностируется. Несмо-
тря на длительную историю изучения этого заболевания, диагностика 
БВК запаздывает в среднем на 3–15 лет. Это объясняется выраженным 
клиническим полиморфизмом, неспецифичностью основных клиниче-
ских синдромов, а также тем, что широкий круг врачей имеет недоста-
точную настороженность в отношении БВК.

Врач первичного звена может заподозрить наличие у пациента БВК в 
следующих случаях: 

1) отклонение «печеночных» показателей крови у пациентов молодо-
го возраста в отсутствие маркеров специфических гепатитов; 

2) выявленные при случайном обследовании нарушения обмена 
меди в крови; 

3) выявленный цирроз печени у пациентов молодого возраста при 
отсутствии других причин; 

4) наличие неврологической симптоматики и/или психических нару-
шений; 

5) гемолитическая анемия неясной этиологии с отрицательной реак-
цией Кумбса; 

6) наличие семейного анамнеза. 
Своевременная диагностика, адекватная терапия, постоянное на-

блюдение врача позволят стабилизировать состояние, частично приве-
сти к регрессу основных симптомов, улучшить качество жизни пациен-
та, а также прогноз заболевания. 
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Болезнь Менетрие (БМ) — крайне редкое заболевание неизвестной 
этиологии, характеризующееся выраженной гипертрофией слизистой 
оболочки желудка («гиперпластическая гастропатия»). 

Эпонимом болезни Менетрие является Пьер Эжен Менетрие 
(07.12.1859 — 22.08.1935) — патологоанатом из Парижа, впервые, в 
1888 году, описавший признаки гипертрофии слизистой оболочки дна 
и тела желудка с полиаденоматозными изменениями, выявленными в 
серии аутопсий. Гипертрофированные складки слизистой оболочки же-
лудка (СОЖ) сравнивались с «мозговыми извилинами» и, до настоящего 
времени, являются классическим патоморфологическим признаком за-
болевания. Болезнь получила название «polyadenomes en nappe». От-
крытие было опубликовано в трактате «Des polyadenomes gastriques et 
de leurs rapports avec le Cancer de l’estomac». 

Синонимы болезни Менетрие, встречающиеся в литературе: «Хрони-
ческий гипертрофический полиаденоматозный гастрит», «Аденопапил-
ломатоз», «Экссудативная гастропатия», «Гигантоскладочный гастрит», 
«Избыточная слизистая», «Диффузный аденоматоз», «Опухолевидный 
гастрит» и прочие. Термин «болезнь Менетрие» часто ошибочно ис-
пользуется при описании любого заболевания желудка с гигантскими 
складками, либо как синоним «Гигантского гипертрофического гастри-
та». Однако, диагноз БМ следует ставить только при сочетании гипер-
трофии СОЖ, фовеолярной гиперплазии, железистой атрофии и гипо-
альбуминемии. 

В настоящее время описано около 300 случаев болезни Менетрие. 
Средний возраст дебюта данного заболевания составляет 30–60 лет. 
Мужчины подвержены БМ в 3 раза чаще, чем женщины.

Точная причина болезни Менетрие неизвестна. Существуют раз-
личные гипотезы: генетическая детерминированность, инфицирова-
ние Helicobacter pylori и цитомегаловирусом, повышенная продукция 
трансформирующего фактора роста (TGFα), хроническая интоксикация 
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(тяжелыми металлами, промышленными химикатами, персистирующи-
ми инфекциями, никотином), нерациональное питание, инфекционные 
заболевания (вирусный гепатит, дизентерия) и др. Патогенез заболева-
ния также изучается.

Установлено, что для данного заболевания типичны: атрофия глав-
ных и париетальных клеток в железах желудка, уменьшение выработки 
соляной кислоты, фовеолярная гиперплазия, повышенная выработка 
муцинов, развитие полиаденоматоза, повышение проницаемости СОЖ 
для белка, гипоальбуминемия, развитие гипопротеинемических отеков, 
формирование хронического атрофического гастрита с симптомами 
мальдигестии и мальабсорбции. При верификации диагноза учитыва-
ется наличие следующих признаков: диффузная гипертрофия складок 
слизистой оболочки в теле и дне желудка, фовеолярная гиперплазия и 
железистая атрофия с уменьшенным количеством париетальных и глав-
ных клеток, гипоальбуминемия, периферические отеки.

Характерны: тупая ноющая (возможна более интенсивная острая) 
боль и ощущение тяжести в эпигастрии после приема пищи, частая рво-
та (иногда с примесью крови), диарея, снижение аппетита, анорексия, 
значительное снижение массы тела и периферические гипопротеине-
мические отеки (потеря белка связана с диареей и повторной рвотой).

По преобладанию тех или иных клинических симптомов, выделяют 
три варианта течения болезни Менетрие: диспепсический, псевдоопу-
холевый, бессимптомный. Клинические проявления диспепсического 
варианта БМ: абдоминальная боль (ноющего характера, «ранняя»), дис-
комфорт и/или ощущение тяжести в эпигастральной области, тошнота, 
рвота, диарея. Симптомы псевдоопухолевого варианта БМ: уменьшение 
массы тела на 10–20 кг, снижение аппетита, анорексия, ухудшение пе-
реносимости трудноусвояемой пищи, появление периферических оте-
ков. Бессимптомная форма БМ — случайная находка в процессе диа-
гностических исследований по поводу другой патологии.

В клиническом анализе крови возможны признаки постгеморраги-
ческой анемии и В12-дефицитной анемии. При лабораторном иссле-
довании сыворотки крови наиболее значимым признаком БМ является 
гипоальбуминемия, которая выявляется у 20–100% пациентов. Уровень 
гастрина в плазме крови — в пределах нормы. Исследование секре-
торной функции желудка методом фракционного зондирования со сти-
муляцией: резкое снижение пепсино- и кислотообразующей функции 
желудка, вплоть до ахлоргидрии.

Обычная рентгенография не информативна. Рентгенография желуд-
ка с двойным контрастированием выявляет выраженное утолщение 
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желудочных складок, их локальное скопление (типично — большая 
кривизна напротив угла желудка) или на большом протяжении (в сво-
де, теле и синусе желудка), дефекты наполнения неправильной фор-
мы. При этом, в антральном отделе желудка выявляют неизмененные 
складки. Расположение складок при ограниченной и распространен-
ной формах сохраняет определенный порядок. При заполнении поло-
сти желудка контрастом под давлением, складки СОЖ расправляются 
(отличие от онкологической патологии). Перистальтика по малой и 
большой кривизне сохранена, стенки желудка эластичны (Рис. 1а). КТ 
органов брюшной полости — диффузное утолщение стенок желудка 
без признаков лимфаденопатии. Эндоскопическое исследование явля-
ется методом выбора в диагностике БМ. При проведении ФГДС выявля-
ется утолщение складок СОЖ, преимущественно, в теле и дне, в виде 
«мозговых извилин», комбинация утолщенных складок с нормальными 
участками СОЖ  «булыжная мостовая». Визуально складки СОЖ блед-
ные, отечные, могут быть гиперемированными. Выявляется повышен-
ная контактная ранимость и наличие эрозий на верхушках складок СОЖ 
(Рис. 1б). 

Ведущую роль в диагностике БМ играет расширенная биопсия — 
«через всю толщу» СОЖ, при которой выявляется изменение количе-

Рис.1. Болезнь Менетрие. (а) рентге-
нологическая картина; (б) эндоскопи-
ческая картина; (в) микроскопическая 
картина.

а

в

б
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ственного соотношения клеток эпителия фовеолярного типа и клеток 
собственных желез желудка, кистозная дилатация желудочных ямок, 
возможны отечность собственной пластинки СОЖ с признаками ин-
траэпителиальной лимфоцитарной и эозинофильной инфильтрации 
(Рис. 1в).

Дифференциальная диагностика БМ проводится с целым рядом за-
болеваний: синдром Золлингера–Эллисона и гиперпластическая гипер-
секреторная гастропатия, лимфоцитарный гастрит (целиакия, бактерия 
НР), поражение желудка при сифилисе и туберкулезе, карцинома, лим-
фома, саркоидоз, синдромы Кронкхайта-Канада и Пейтца-Турена-Егер-
са, др.

Несмотря на то, что болезнь Менетрие не относится к широко распро-
страненным заболеваниям и ее клиническая картина заурядна, харак-
терна для целого ряда заболеваний ЖКТ, сведения о данной нозологии 
актуальны для раннего выявления и своевременной терапии с целью 
избежать прогрессирования заболевания и развития осложнений (же-
лудочное кровотечение, малигнизация и др.). Чрезвычайная редкость 
БМ, разночтение причин ее возникновения и патогенеза влечет за со-
бой трудность лечения, разнообразие неотработанных схем терапии, 
различные подходы к ведению пациентов, т.е., оптимальный метод ле-
чения БМ не определен.

Лечение больных БМ осуществляется, в большинстве случаев, в ам-
булаторно-поликлинических условиях врачами-терапевтами совместно 
с гастроэнтерологами. 

Показания для оперативного лечения (гастрэктомии): тяжелое тече-
ние; выраженный болевой синдром с тенденцией к ухудшению состо-
яния пациента; неэффективность консервативной терапии; развитие 
отечного синдрома; появление скрытых или массивных кровотечений; 
развитие анемии и выраженной гипопротеинемии; подозрение на зло-
качественное перерождение.

Общие мероприятия: активное выявление больных БМ и их адекват-
ная немедикаментозная и медикаментозная терапия; борьба с курени-
ем, злоупотреблением алкоголем; при необходимости — трудоустрой-
ство; рациональное питание; санация очагов хронической инфекции; 
ЛФК, аэробные нагрузки.

На данный момент обсуждается терапия моноклональными антите-
лами (цетуксимаб) в связи с возможной значимой патогенетической 
ролью гиперпродукции TGFα.

Медикаментозная терапия БМ в период обострения. Ликвидация 
болевого синдрома: вяжущие и обволакивающие ЛС. Коррекция на-
рушений кишечного пищеварения (гастро-кишечно-панкреатического 
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синдрома): полиферментные лекарственные препараты. Лечение со-
путствующего дисбиоза кишечника: антибиотики, пребиотики, пробио-
тики (бифидо-, лакто- и колисодержащие). Лечение сопутствующей 
анемии. Коррекция моторных нарушений желудка и дуоденогастраль-
ного рефлюкса: прокинетики, спазмолитики, билигнин, хенодеоксихо-
левая кислота. Эрадикация HP при контаминации СОЖ.

Медикаментозная терапия БМ в стадии ремиссии. Коррекция желу-
дочной секреции (при сниженной секреторной функции желудка): сти-
муляторы секреторной функции желудка (гистамин/иммуноглобулин 
человека нормальный, неостигмина метилсульфат, аминофиллин и др). 
Коррекция желудочной секреции (при выраженной атрофии СОЖ с ги-
стамин/пентагастрин рефрактерной ахилией): средства заместительной 
терапии (натуральный желудочный сок, бетаина гидрохлорид/пепсин, 
соляная кислота 3%, пепсин). Стимуляция репаративных процессов 
СОЖ: пентагастрин. Коррекция дефицита витаминов и микроэлементов. 
антиоксидантная терапия: природные (масло облепихи); синтетические 
(витамины Е, А). Иммуномоделирующая терапия: препараты тимуса. 
Коррекция нарушений кишечного пищеварения (гастро-кишечно-пан-
креатического синдрома): полиферментные препараты. Лечение сопут-
ствующего дисбиоза кишечника: кишечные антисептики (оксихинолин, 
нитроксолин, тилихинол/тилихинола лаурилсульфат/тилброхинол); 
биологические препараты, полученные из бактерий — нормальных 
представителей кишечной микрофлоры. Коррекция моторных наруше-
ний желудка: прокинетики. Эрадикация НР: ИПП, антихеликобактерные 
средства. Купирование болевого синдрома: миотропные спазмолитики. 
Лечение сопутствующей анемии.

Литература
1.	 Рациональная фармакотерапия. Справочник терапевта / под ред. 

А.И. Мартынова, В. Н. Лариной. — 2- изд. — Москва : Литтерра. — 
1120 с. — (Серия «Рациональная фармакотерапия»). 

2.	Клин. мед. 2015; 94 (4): 11—15. БОЛЕЗНЬ МЕНЕТРИЕ Маев И.В., Андреев 
Д.Н., Самсонов А.А. «Болезнь Менетрие» 2015г.

3.	Rich A., Toro T.Z., Tanksley J., Fiske W.H., Lind C.D., Ayers G.D. et al. 
Distinguishing Ménétrier’s disease from its mimics. Gut. 2010; 59 (12): 
1617—24.

4.	Фирсова Л.Д., Машарова А.А., Бордин Д.С., Янова О.Б. Заболевания же-
лудка и двенадцатиперстной кишки // — М: Планида. — 2011. — 52 с.



28

СИНДРОМ РЕЙНО
(периферический ангиоспастический синдром у больных с 

профессиональными заболеваниями)
Аветисян Гоар Ромиковна, ординатор, кафедра факультет-

ской терапии им. акад. А.И. Нестерова лечебного факультета 
РНИМУ им. Н.И. Пирогова 
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Синдром Рейно (феномен Рейно) — синдром, характеризующийся 
периферическим ангиоспазмом и вызывающий обратимый дискомфорт 
и изменение цвета кожи (бледность, цианоз, эритема или их комбина-
ция). Синдром впервые описан в 1862 г. Морисом Рейно как «локальная 
асфиксия конечностей», а в 1929 г. Томас Льюис ввел разделение син-
дрома Рейно на первичную болезнь Рейно и вторичный феномен Рейно. 

Морис Огюст Габриэль Рейно (фр. 
Maurice Auguste Gabriel Raynaud, 10 ав-
густа 1834, Париж, Франция — 29 июня 
1881, Париж, Франция) — французский 
врач, педагог и учёный. Родился в семье 
профессора университета. Окончил ме-
дицинский факультет Парижского уни-
верситета. В 1862 году после защиты 
диссертации получил степень доктора 
медицины. В 1865 году стал специали-
стом по госпитальной медицине за работы 
«Повышение температуры без воспале-

ния» и «Об отвлечении». В 1869 году получил должность преподавателя 
на медицинском факультете. Возведён в офицеры Ордена Почётного ле-
гиона в 1871 году. В 1879 году избран членом Медицинской академии. 
Умер 29 июня 1881 года от заболевания сердца. 

Клинически синдром проявляется четко отграниченными участками 
последовательного изменения окраски кожи пальцев: бледная — си-
няя — красная. Первые две фазы изменения окраски кожи отражают 
состояние вазоспазма и гипоксии, а после окончания атаки вазоспаз-
ма вследствие реактивной гиперемии кожа приобретает ярко-красную 
окраску. Классические трехфазные атаки Рейно отмечаются только у 
15% больных, тогда как в большинстве случаев наблюдаются двухфаз-
ные изменения окраски. Значительная часть больных также предъяв-
ляет жалобы на сенсорные нарушения (онемение, покалывание, боль). 

Морис Огюст Габриэль Рейно
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Клинические особенности синдрома: а) наиболее часто изменения 
окраски наблюдаются на пальцах кистей; б) изменения начинаются на 
одном пальце, в дальнейшем распространяются на другие пальцы и ста-
новятся симметричными на обеих кистях; в) наиболее часто вовлека-
ются II–IV пальцы кистей, большой палец обычно остается неизменен-
ным; г) изменения окраски кожи могут отмечаться и на других участках: 
ушные раковины, кончик носа, лицо, над коленями; д) во время атак 
Рейно возможно появление сетчатого ливедо на конечностях, которое 
проходит после завершения вазоспазма; е) в редких случаях наблюда-
ется поражение языка, что проявляется его онемением и преходящими 
нарушениями речи (речь становится невнятной, смазанной).

Вазоспазм обычно длится 15–20 мин и завершается быстрым вос-
становлением кровотока, о чем свидетельствует интенсивно розовая 
окраска кожи (реактивная гиперемия). В то же время частота и про-
должительность эпизодов вазоспазма могут варьировать как у разных 
больных, так и у одних и тех же пациентов в разное время года.

Причины развития периферического вазоспазма представлены в Та-
блице 1. Патогенез заболевания до конца неясен и является многоком-
понентным. Считается, что причиной чрезмерно выраженного вазоспаз-
ма в ответ на провоцирующие стимулы является дефект центральных 
механизмов регуляции и ауторегуляции сосудистого тонуса. 

Таблица 1. Заболевания и факторы, ассоциированные с синдромом Рейно

Аутоиммунные 
заболевания:

•	 системная склеродермия
•	 системная красная волчанка
•	 смешанное заболевание соединительной ткани
•	 дерматомиозит/полимиозит
•	 ревматоидный артрит
•	 сидром Шегрена
•	 васкулиты
•	 первичная легочная гипертензия

Неопластические 
синдромы:

•	 лимфома
•	 лейкоз
•	 миелома
•	 макроглобулинемия Вальденстрема
•	 криоглобулинемия моноклональная или 1-го типа
•	 аденокарцинома легких
•	 рак яичника
•	 ангиоцентрическая лимфома
•	 другие паранеопластические заболевания
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В рамках профессиональной патологии синдром Рейно вызывается 
вибрацией различных частот (локальная форма вибрационной болез-
ни), перетруживанием, работой с винилхлоридом и низкими темпера-
турами.

При вибрационной болезни периферический ангиоспазм является 
одним из ведущих симптомов. Прямое воздействие вибрации на нерв-
ные окончания вызывает деформацию и дегенеративные изменения 
телец Фатера-Пачини, в результате чего прогрессивно снижается ви-
брационное восприятие. Развивается стойкое возбуждение центров 
вибрационной чувствительности и иррадиация возбуждения на сосед-
ние центры, в том числе сосудодвигательный. Как следствие, нарушает-
ся центральная регуляция тонуса сосудов микроцикуляторного русла. 
Помимо этого, высокочастотная вибрация вызывает прямое механи-

Инфекционные 
заболевания:

•	 гепатит В и С (особенно ассоциированный с криогло-
булинемией 3-го типа)

•	 микоплазменная инфекция (с холодовыми агглюти-
нинами)

Метаболические/
эндокринные 
синдромы:

•	 акромегалия
•	 микседема
•	 сахарный диабет
•	 феохромоцитома
•	 болезнь Фабри

Гематологические 
синдромы:

•	 пароксизмальная ночная гемоглобинурия
•	 криофибриногенемия
•	 полицитемия

Экзогенные фак-
торы

•	 прием лекарственных препаратов
•	 вибрационное повреждение
•	 воздействие винилхлорида
•	 обморожение
•	 воздействие свинца или мышьяка
•	 оральные контрацептивы
•	 алкалоиды спорыньи
•	 бромокриптин
•	 бета-адреноблокаторы
•	 противоопухолевые препараты (цисплатин, блеоми-

цин, винбластин)
•	 циклоспорин
•	 интерферон альфа
•	 метисегид
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ческое повреждение интимы сосудов и обладает сосудосуживающим 
действием. Все эти факторы приводят к развитию ангиодистонического 
синдрома, в том числе синдрома Рейно. Выраженность ангиоспастиче-
ского синдрома служит одним из критериев степени выраженности ви-
брационной болезни (Таблица 2). 

При болезнях перетруживания периферический ангиоспазм втори-
чен. На первый план выходит развитие вегетомиофасцита: постоянная 
нагрузка ведет к перенапряжению опорно-двигательного аппарата, так 
называемому перетруживанию мышц, фасций, сухожилий, нарушается 
их иннервация. И эти изменения ведут к развитию спазма кровоснаб-
жающих их сосудов.

Профессиональное воздействие локализованных вибраций в ос-
новном связано с деятельностью с использованием моторизованных 
инструментов (например, молотки, дробилки, полировщики, шлифо-
вальные станки, дрели, газонокосилки, зенкеры, бензопилы) и тяжелой 
строительной техники. В связи с этим стоит рассматривать сочетание 
вибрационной болезни и болезней перетруживания. 

Клинический случай. Больной Ф. 28 лет, работающий в контакте с 
высокочастотной вибрацией (обрубщик металлического литья на маши-
ностроительном заводе), а также имеющий контакт с перетруживанием 
опорно-двигательного аппарата верхнего плечевого пояса (рубильный 
пневматический молоток весит 6,5 кг). Кроме этого, молоток генериру-
ет шум, превышающий нормы высокочастотной части спектра. Перед 
приемом на работу был проведен предварительный медицинский ос-

Таблица 2. Степени вибрационной болезни, вызванные действием 
локальной вибрации 

Степень Проявления

1 
степень

сенсорная полинейропатия верхних конечностей, синдром кар-
пального канала, периферический ангиодистонический синдром 
верхних конечностей с редкими приступами феномена Рейно

2 
степень

сенсорная полинейропатия верхних конечностей с вегетатив-
но-трофическими расстройствами и дегенеративным поражением 
костно-мышечной системы, синдром карпального канала, пери-
ферический ангиодистонический синдром верхних конечностей с 
частыми приступами феномена Рейно

3 
степень

мотосенсорная полинейропатия верхних конечностей, перифери-
ческий ангиодистонический синдром с частыми приступами фено-
мена Рейно с развитием трофических нарушений в пальцах рук
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мотр (ПМО): противопоказаний к работе в контакте с вибрацией, пе-
ретруживанием, шумом обнаружено не было — был допущен к работе.

Из анамнеза известно, что спустя 5 лет после начала работы паци-
ента стали беспокоить боли в предплечье, что, по-видимому, связано 
с периферическим ангиоспастическим синдромом. Также у больного 
появились симптомы вегетомиофасцита (снижение мышечной силы в 
руках, что является следствием наличия у него перетруживания опор-
но-двигательного аппарата верхнего плечевого пояса), симптомы дис-
функции вегетативной нервной системы (колебание артериального 
давления, гипергидроз ладоней и стоп, парестезии кончиков пальцев 
рук), а также симптомы неврастении (нарушился ритм сна, появилась 
повышенная раздражительность и утомляемость).

Объективно: кисти влажные со стороны ладонных поверхностей, со 
слегка цианотичным оттенком. Холодовая проба отрицательная; вибра-
ционная чувствительность не нарушена; динамометрия справа — 32 кг, 
слева — 28 кг; капилляроскопия — тенденция к венозному застою. При 
аудиометрии отмечено снижение слуха до 60 дБ в частотах 4000 Гц.

При пальпации мышц плеча отмечена болезненность, участки уплот-
нений в них больше справа (миагелозы Шаде). Со стороны внутренних 
органов отклонений от нормы не обнаружено.

Из всего вышеизложенного можно сделать вывод о том, что у боль-
ного Ф. 28 лет имеется вибрационная болезнь I степени с развитием 
нерезко выраженного периферического ангиоспастического синдрома, 
а также вегетомиофасцит верхних конечностей справа и слева. Помимо 
этого, у больного имеются признаки шумовой болезни, экспертиза ко-
торой будет проводится сурдологом. 

Больному рекомендовано: (1) медикаментозная терапия, направлен-
ная на улучшение микроциркуляции, трофики и метаболизма (пенток-
сифиллин 50 мг 1 раз в день в течение 1 месяца, витамины В1, В6, В12, 
препараты магния); (2) физиотерапия (УВЧ-терапия, индуктотермия, 
электрофорез магния, кальция, новокаина, сероводородные ванны); 
(3) ЛФК; (4) массаж плечевого пояса. Также необходимо решить вопрос 
о трудоустройстве больного вне контакта с вибрацией, перетруживани-
ем, шумом и переохлаждением без потери заработной платы.

Литература
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Силин Алексей Александрович, студент, лечебный факультет 

РНИМУ им. Н.И. Пирогова
Научные руководители: Гайдина Татьяна Анатольевна, к.м.н., 
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дерматовенерологии лечебного факультета РНИМУ им. Н.И. Пирогова

В истории медицины бережно хранят-
ся имена выдающихся ученых, всецело 
посвятивших себя профессии и навсегда 
увековечивших свой труд в памяти по-
томков. Одним из таких ученых был Йо-
зеф Ядассон — немецкий дерматолог, 
учёный, профессор клиники кожных и 
венерических болезней университета 
в Берне с 1904 года, директор клиники 
университета в Бреслау с 1917 года по 
1931 год.

Йозеф Ядассон был ведущим дермато-
логом своего времени, новатором, кото-
рый повлиял на становление дерматоло-
гии как специальности в целом, а также 
первым обратил внимание на отдельные 
узкие направления в работе клиници-
стов. Одним из основных направлений 
его научной деятельности было изуче-

ние аллергии при болезнях кожи. Он разработал аллергическую теорию 
патогенеза экземы, ввел Patch-тест для выявления реакций гиперчув-
ствительности, предложил кожные пробы для выявления сенсибилиза-
ции, установил повышенную чувствительность к йоду у больных дерма-
титом Дюринга, что до сих пор применяется для диагностики данного 
заболевания. В наши дни йодная проба Ядассона широко используется 
дерматологами в повседневной клинической практике, не теряя свою 
актуальность в условиях научно-технического прогресса. Ядассон был 
редактором книги «Руководство по кожным болезням и ЗППП», самого 
полного учебника по дерматологии, когда-либо опубликованного. Он 
основал научную школу и оставил после себя плеяду выдающихся уче-
ников, включая Ф. Левандовского, В. Лутца, М. Йесснера, Г. Биберштей-
на, Г. Пинкуса и М.Б. Зульцбергер.

Йозеф Ядассон / British Journal of 
Dermatology vol. XLVIII (1937)
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В 1895 г. Йозеф Ядассон впервые описал гамартому сальных желез, в 
последствии названную его именем. 

Невус сальных желез Ядассона (НСЖЯ) — врождённый органоидный 
невус, локализующийся преимущественно на коже лица или волоси-
стой части головы, обусловленный пролиферацией и мальформацией 
сальных желез и являющийся результатом дифференцировки плюрипо-
тентных клеток в сторону зрелых сальных и апокриновых структур.

Невус Ядассона одинаково часто встречается у пациентов как жен-
ского пола, так и мужского. В 2/3 случаев невус является врожденным, 
но может возникать в грудном или более позднем детском возрасте.

Клинически НСЖЯ представлен бессимптомной солитарной, мяг-
кой, эластичной, блестящей, слегка приподнятой над уровнем кожи 
бляшкой, имеющей округлую или линейную форму размером до 10 см, 
и имеет мелкие полушаровидные папулы розового, желтого или корич-
невого цвета с гладкой или папилломатозной поверхностью. У детей 
раннего возраста невус лишен волос, малозаметен и имеет гладкую или 
слабовыраженную сосочковую поверхность. В период полового созре-
вания невус становится более выпуклым, покрывается тесно прилегаю-
щими друг к другу папулами, цвет которых варьируется от светло-жел-
того до темно-коричневого.

В зрелом возрасте на фоне НСЖЯ могут развиться доброкачествен-
ные и злокачественные опухоли придатков кожи, такие, как трихоб-
ластома, сосочковая сирингоцистаденома, узловатая гидраденома, си-
рингома, хондроидная сирингома, трихилеммома, пролиферирующая 
трихилеммальная киста, кератоакантома, инфундибулома, базалиома, 
метатипический рак, плоскоклеточный рак кожи.

Классификация по МКБ-10 
C00-D48 Новообразования
D10-D36 Доброкачественные новообразования
D23 Другие доброкачественные новообразования кожи
D23.0 Кожи губы
D23.1 Кожи века, включая спайку век
D23.2 Кожи уха и наружного слухового прохода
D23.3 Кожи других и неуточненных частей лица
D23.4 Кожи волосистой части головы и шеи
D23.5 Кожи туловища
D23.6 Кожи верхней конечности, включая область плечевого сустава
D23.7 Кожи нижней конечности, включая область тазобедренного 
сустава
D23.9 Кожи неуточненной локализации
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Диагноз НСЖЯ устанавливается клинически с использованием дер-
матоскопии, в сомнительных случаях подтверждается гистологически.

При гистологическом исследовании НСЖЯ у пациентов старшего воз-
раста можно обнаружить неправильное формирование эпидермиса и 
долек зрелых сально-волосяных фолликулов, большое количество раз-
личных эпителиальных структур. У лиц подросткового возраста встре-
чаются скопления недифференцированных клеток, напоминающие 
очаги базалиомы.

Учитывая риск злокачественной трансформации, а также наличие у 
пациентов проблем эстетического характера удаление НСЖЯ считается 
дерматологами целесообразным у пациентов молодого возраста. При-
меняют следующие методы удаления:

•	 кюретаж,
•	 каутеризация,
•	 криотерапия,
•	 фотодинамическая терапия,
•	 лазерная аблация,
•	 хирургическое иссечение.
Удовлетворительные эстетические результаты удаления НСЖЯ у 

пациентов молодого возраста можно получить методом деструкции 
CO2-лазером. Данный метод характеризуется высокой эффективно-
стью, меньшим повреждением нормальных тканей и хорошим космети-
ческим результатом. У пациентов старше 50 лет удаление НСЖЯ следует 
проводить радикальным хирургическим способом. При невозможности 
провести удаление, показано постоянное динамическое наблюдение 
пациента врачом дерматовенерологом.
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Сэр Джеймс Педжет (1814–1899) — 
британский хирург и патологоанатом. 
Считается наряду с Рудольфом Вирхо-
вым одним из основоположников пато-
логоанатомии. 

Джеймс Педжет родился в Велико
британии, в семье судовладельца, и 
должен был стать морским офицером. 
Однако, он увлекся медициной и в 
1834 году был принят студентом при 
лондонском госпитале Святого Варфо-
ломея. Свое первое открытие он сделал 
уже в учебные годы: Педжет открыл 
возбудителя заболевания трихинелле-
за. Со временем Педжет завоевывает 
авторитет и становится постоянным хи-
рургом принца Уэльского, а позже по-
лучает почетную должность президента 
Королевского колледжа хирургов. 

В Лондоне XIX века Джеймс Педжет был известным врачом с обшир-
ным практическим опытом, поэтому к нему часто направляли пациентов 
со сложными неоднозначными диагнозами. Это стало одной из причин 
того, что за свою карьеру врачу удалось описать несколько редких за-
болеваний, которые сейчас носят его имя. Свою роль в научной работе 
сыграло и увлечение патологоанатомией. Немало времени врач уделял 
гистологическому исследованию тканей.

Все заболевания, названные в честь английского хирурга, достаточ-
но редки. И все же чаще всего диагноз «болезнь Педжета» можно ус-
лышать при описании патологии костей. В 1877 году врач опубликовал 
статью о 5 людях со схожими нарушениями костной ткани. Несмотря 

Джеймс Педжет / неизвестный ав-
тор, CC BY 4.0 / Wikimedia Commons
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на то, что у пациентов недуг затронул разные участки скелета, Педжет 
усмотрел единую причину заболевания и назвал его деформирующим 
оститом

Костная болезнь Педжета (КБП) — это хроническое локализован-
ное заболевание скелета, относящееся к группе метаболических осте-
опатий, характеризующееся нарушением костного ремоделирования 
с формированием очагов повышенной резорбции с последующим за-
мещением чрезмерным количеством неполноценной, менее прочной 
кости, подверженной деформациям и патологическим переломам. За-
болевание преимущественно развивается в возрасте старше 40 лет и в 
2–3 раза чаще наблюдается у мужчин.

Этиология КБП до конца не выяснена. Была предложена вирусная 
этиология, как при кори, потому что при электронной микроскопии 
были обнаружены ядерные включения в поврежденных остеокластах, 
аналогичные тем, которые наблюдаются в клетках, инфицированных 
парамиксовирусом. Вирусная этиология не доказана, но предполага-
ют, что у генетически предрасположенного пациента неустановленный 
пока вирус индуцирует аномальную активность остеокластов. Около 
10% пациентов с болезнью Педжета имеют мутации гена секвестосо-
ма-1, что приводит к увеличению активности ядерного фактора каппа-B, 
который увеличивает активность остеокластов. Было идентифицирова-
но несколько других мутаций, связанных с болезнью Педжета, многие 
из которых влияют на сигнальный путь RANK (рецепторный активатор 
ядерного фактора каппа-B), являющийся критическим для образования 
и активности остеокластов. 

В патогенезе КБП выделяют четыре стадии: 
1)	 повышенной активности остеокластов, 
2)	 остеокласто-остеобластной активности, 
3)	 повышенной активности остеобластов, 
4)	 злокачественной дегенерации.
Суть КБП — нарушение ремоделирования костной ткани. Изначально 

в кости появляется очаг интенсивной резорбции диаметром от одного 
до нескольких сантиметров благодаря чрезмерно активной деятельно-
сти аномальных остеокластов, отличающихся от нормальных большими 
размерами и гигантским количеством ядер (до 100 вместо 20).

Морфологически неизмененные остеобласты, больше, чем обычно, 
синтезируют избыточное количество коллагеновых волокон, что приво-
дит к формированию грубоволокнистой, чрезмерно васкуляризирован-
ной костной ткани («примитивная волокнистая кость»), тогда как в нор-
ме образуется пластинчатая костная ткань. Подобная картина является 
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свидетельством чрезвычайно интенсивного костного ремоделирования 
и характерна не только для КБП, но и наблюдается в эмбриональном 
периоде, а также во взрослом состоянии — в местах заживления пере-
ломов и при гиперпаратиреозе. 

Многократно повторяющиеся процессы остеолиза и костеобразова-
ния приводят к дезорганизации архитектоники костной ткани, струк-
тура вновь образованной кости напоминает «мозаику», поскольку не-
упорядоченно расположенные зоны примитивной волокнистой кости 
сосуществуют поблизости от участков зрелой пластинчатой кости и 
новых очагов костной резорбции. «Мозаичность» структуры может на-
блюдаться на значительном протяжении пораженной кости. 

Новая костная ткань, по сравнению с нормальной костью, отличается 
повышенной мягкостью, что нередко становится причиной деформации 
костей скелета и патологических переломов. Очаги перестройки кост-
ной ткани могут быть обнаружены в какой-нибудь одной кости (моноо-
ссальная форма), в нескольких костях (чаще несимметрично) или сразу 
во многих отделах скелета (полиоссальная форма). Чаще всего поража-
ются позвоночник (преимущественно поясничный отдел), кости черепа 
(мозговой отдел), таза и длинные трубчатые кости конечностей.

Клинические проявления. У многих пациентов КБП протекает бес-
симптомно и выявляется случайно при обнаружении высокой активно-
сти щелочной фосфатазы (ЩФ) в сыворотке крови или при рентгеноло-
гическом исследовании костей по поводу каких-либо патологических 
процессов. Проявления заболевания разнообразны и зависят от ста-
дии, объема поражения, локализации очагов, биохимической активно-
сти процесса, наличия осложнений.

При клинической манифестации заболевания поражает скудность 
его проявлений. Вследствие замещения резорбированной кости избы-
точным количеством новообразованной гиперваскуляризированной 
волокнистой ткани пациенты начинают предъявлять жалобы на «глубо-
кие» ноющие постоянные оссалгии, нередко беспокоящие и в ночное 
время. При объективном осмотре возможно обнаружение локальной 
гиперемии и гипертермии тканей над поверхностно расположенными 
изменениями костей в случае поражения большеберцовых костей или 
костей предплечья. 

Патологические переломы костей могут возникать в любой стадии 
заболевания. При тяжелом течении болезни Педжета (15% случаев) 
происходит формирование артерио-венозных фистул в костях с разви-
тием такой сердечно-сосудистой патологии, как гипертрофия сердца, 
сердечная недостаточность, кальцификация митрального клапана. Со 
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стороны нервной системы могут наблюдаться избыточное давление на 
головной мозг, спинной мозг, нервные корешки, снижение (синдром 
обкрадывания) кровоснабжения головного и спинного мозга, наруше-
ния слуха и зрения. Саркома Педжета встречается у менее чем 1% па-
циентов с болезнью Педжета, и может быть заподозрена как внезапное 
появление или усиление болей в части скелета.

Диагностика. Диагноз КБП устанавливается поздно — в сроки от 4 
до 9 лет от возникновения клинических проявлений. С одной стороны, 
большая длительность заболевания до верификации диагноза может 
быть объяснена бессимптомным течением на начальных этапах болез-
ни, а с другой — недостаточной информированностью врачей первич-
ного звена о клинических проявлениях. 

В течении КБП различают три стадии: 1) начальная,2) промежуточ-
ная, 3) поздняя (табл. 1). 

После рентгенографии проведение сцинтиграфии костей позволит 
определить распространенность заболевания и выявить возможные 
асимптомные поражения костей. После радиологического диагноза бо-
лезни Педжета биохимические исследования должны включать опреде-
ление специфических маркеров костеобразования (OC, P1NP) и костной 
резорбции (CTX, uNTX), которые особенно рекомендуются пациентам с 
патологией печени или желчевыводящих путей для оценки ответа на 
лечение и течения заболевания у пациентов без лечения.

Лечение. Для уменьшения болей поддерживающим лечением при 
болезни Педжета является употребление анальгетиков или НПВП. 
Изменения походки в результате искривления нижних конечностей 
поддаются коррекции с помощью ортопедических приспособлений. 
Некоторым больным могут потребоваться ортопедические операции, 
например эндопротезирование пораженного тазобедренного сустава 
или декомпрессия спинного мозга. Должны поощряться физические 
упражнения с нагрузкой, надо минимизировать время пребывания 
больного в постели.

При ограниченной и бессимптомной форме заболевания лечение мо-
жет не требоваться.

Медикаментозная терапия подавляет активность остеокластов. Про-
грессирование болезни может быть замедлено, однако существующие 
нарушения (например, деформации, остеоартроз, потеря слуха, ком-
прессия нерва) необратимы.

Существуют несколько бисфосфонатов, которые являются препара-
тами выбора. Амино-бисфосфонаты (бисфосфонаты с дополнительным 
атомом азота) особенно золендронат, эффективнее снижают уровень 
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Таблица 1. Стадии КБП

Стадия Рентгенологические 
данные

Биохимические показатели

Начальная 
(ранняя, стадия 
разрежения или 
остеолиза)

трубчатые кости — очаг 
резорбции костной ткани в 
области метаэпифиза или 
метадиафиза, который по 
форме напоминает «острие 
клина» или «пламя свечи»

повышение активности ЩФ 
в сыворотке крови и уровня 
оксипролина в суточной 
моче

Промежуточная 
(стадия 
уплотнения) 

рядом с зонами остеолиза 
или внутри них появляются 
участки остеосклероза 
с неправильной 
костной структурой, 
распространяющиеся как 
на трабекулярные, так и на 
кортикальные отделы кости. 
Кость утолщается, в том 
числе за счет кортикального 
слоя (гиперостоз)

сохраняются высокими 
уровни маркеров 
резорбции костной ткани 
(отмечается повышение 
уровня продуктов 
деградации С-концевого 
телопептида коллагена I 
типа (β-CrossLaps) в крови) 
и костеобразования (ЩФ,N-
концевого пропептида 
проколлагена I типа (PINP), 
остеокальцина)

Поздняя 
стадия (стадия 
стабилизации 
или грубо-
трабекулярной 
перестройки)

ведущей становится 
картина выраженной 
грубо-трабекулярной 
перестройки, сочетающейся 
с участками склероза 
и кистовидными 
просветлениями. Скопление 
грубых костных балок 
ориентировано как по 
ходу силовых линий, так и 
беспорядочно. Деформации 
диафизарных и 
метаэпифизарных отделов 
длинных трубчатых костей 
достигают максимальной 
выраженности

снижение активности 
маркеров резорбции и 
образования костной ткани
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маркеров активности заболевания и обеспечивают более длительный 
эффект. При костной болезни Педжета аминобисфосфонаты являются 
препаратами первой линии, тогда как простые бисфосфонаты (бисфос-
фонаты без дополнительного атома азота) — препаратами второй ли-
нии.

Синтетический кальцитонин лосося является альтернативой бисфос-
фонатам для больных, резистентных к терапии средствами данного 
класса. В сообщениях о клинических случаях в отношении пациентов с 
противопоказаниями к бисфосфонатам предполагается, что денозумаб 
также может быть альтернативой бисфосфонатам.

В связи с ускорением метаболизма в костной ткани пациентам сле-
дует употреблять соответствующее количество кальция и витамина D; 
также часто необходимы пищевые добавки.
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Леон Фредерик (1851–1935) — профессор физиологии университета 
Льежа. В 1890 г. Л. Фредерик применил перекрестное кровообращение, 
соединив сонные артерии двух животных с помощью канюли, доказав 
таким образом наличие гуморального фактора регуляции дыхания, 
проводил перфузии отдельных органов, используя сердечно-легочные 
препараты. Номинирован на Нобелевскую премию дважды в 1930 г. за 
«работы по физиологии сердца и дыхания, особенно за изучение ге-
моцианина». Считается предшественником кардиохирургии, т.к. ему 
регулярно удавалось открывать и закрывать бьющееся сердце в ходе 
экспериментов. Л. Фредерик внёс вклад в изучение регуляции темпе-
ратуры и обмена веществ, сокращения поперечно-полосатых мышц, 
свертывания крови и регуляции осмотического давления у морских 
животных. Построил приборы для изучения газообмена, аэротонометр 
и оксигенатор. Обнаружил феномен рефлекторной ампутации у краба. 
Изменил преподавание медицины в Бельгии, продемонстрировав необ-
ходимость учета физиологии при изучении болезней и их лечения. В 
1904 году открыл синдром сочетания мерцания предсердий с полной 
атриовентрикулярной блокадой, названный его именем.

Синдром Фредерика (нормо-брадисистолическая форма фибрилля-
ции предсердий) — это сочетание полной атрио-вентрикулярной (АВ) 
блокады с фибрилляцией или трепетанием предсердий. При этом име-
ется частое и беспорядочное, хаотичное возбуждение и сокращение 
отдельных групп мышечных волокон предсердий, однако проведение 
импульсов от предсердий к желудочкам полностью прекращается. Же-
лудочки регулярно возбуждаются водителем ритма, расположенным в 
АВ-соединении или в проводящей системе желудочков. Наличие син-
дрома Фредерика у пациента свидетельствует о выраженном органи-
ческом заболевании сердца, сопровождающемся склеротическими, 
воспалительными или дегенеративными процессами в миокарде (хро-
ническая ишемическая болезнь сердца, острый инфаркт миокарда, кар-
диомиопатии, миокардиты и др.). 

Актуальность данной проблемы не вызывает сомнений, поскольку, 
с одной стороны, совершенствование методов лечения позволяет про-
длить жизнь пациентам с выраженными органическими заболеваниями 
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сердца, с другой стороны — сохраняются трудности своевременной 
диагностики и лечения данного синдрома, особенно на амбулаторном 
этапе.

ЭКГ-признаки синдрома Фредерика (рис. 1): 
•	 отсутствие зубцов Р, вместо которых регистрируются волны мерца-

ния (f) или трепетания (F) предсердий;
•	 ритм желудочков несинусового происхождения (эктопический: узло-

вой или идиовентрикулярный). Если возбуждение исходит из атрио-
вентрикулярного соединения, то комплекс QRST не изменен. При 
идиовентрикулярном ритме комплекс QRS уширен и деформирован 
по типу блокады ножки пучка Гиса.

•	 интервалы RR постоянны (правильный ритм). Желудочковый ритм 
при синдроме Фредерика может нарушаться желудочковыми экстра-
систолами.

•	 число желудочковых сокращений не превышает 40–60 ударов в ми-
нуту.
Дифференциальная диагностика ЭКГ-признаков при синдроме Фре-

дерика проводится со следующими состояниями/заболеваниями:
1. Сино-атриальная блокада.
2. Синусовая брадикардия.
3. Выскакивающие сокращения.

Рис. 1. ЭКГ при синдроме Фредерика. Трепетание предсердий с частотой сокращений 
предсердий 20 уд/мин, частотой сокращений желудочков 36 уд/мин, полная атрио-вен-

трикулярная блокада. QRS 130 мс, QT 520 мс.



44

4. АВ-блокада.
5. Фибрилляция предсердий, брадисистолическая форма.
6. Узловой и/или идиовентрикулярный ритм.
Синдром Фредерика встречается у 0,6–1,5% пациентов, страдающих 

фибрилляцией предсердий. 
По данным Госпитального регистра передозировок кардиологиче-

ских лекарственных препаратов синдром Фредерика зафиксирован у 
8,6% пациентов, госпитализированных с медикаментозно обусловлен-
ной брадикардией (МОБ) в 2014–2018 гг. Авторы регистра полагают, что 
распространенность МОБ может быть еще выше, а прогноз — еще более 
неблагоприятным, т.к. в регистр не включались пациенты с летальным 
исходом на догоспитальном этапе, в том числе и до обращения за меди-
цинской помощью. При этом посмертная верификация связи летально-
го исхода с нарушением режима медикаментозной терапии в условиях 
рутинной клинической практики представляется затруднительной. Ве-
роятно, такие летальные случаи регистрируются под “маской” других, 
чаще хронических, заболеваний (хроническая ИБС, внезапная сердеч-
ная смерть, кардиомиопатии, миокардиты).

Клиническая картина при синдроме Фредерика утрачивает харак-
терные для фибрилляции предсердий особенности, что затрудняет 
диагностику данного синдрома. На первое место выходят изменения, 
связанные с полной поперечной внутрисердечной блокадой: у пациен-
тов отсутствуют жалобы на сердцебиение и перебои в работе сердца, 
появляются приступы головокружения вплоть до внезапной потери со-
знания (приступы Морганьи–Адамса–Стокса). Пульс правильный, нор-
мального или сниженного наполнения, редкий. 

Возможно заподозрить данное состояние у пациента только в том 
случае, если известно, что имеется постоянная форма фибрилляции 
предсердий, а также приступы потери сознания, редкий правильный 
пульс. При присоединении к фибрилляции предсердий поперечной 
блокады, состояние пациента обычно значительно ухудшается, осо-
бенно при урежении частоты желудочковых сокращений (до 20–30 уд/
мин). У пациента появляются приступы потери сознания, связанные с 
гипоксией мозга в периоды длительной асистолии, во время которых 
возможно наступление смерти. Наблюдается также появление или 
нарастание признаков сердечной недостаточности (одышка, утомля-
емость, ортопноэ, периферические отёки, снижение толерантности к 
физическим нагрузкам и др.).

При синдроме Фредерика изменение в состоянии пациента во мно-
гом зависит от установленной частоты сокращений желудочков. В от-
дельных случаях, когда желудочковый ритм соответствует 50–60 уд/
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мин, состояние пациента может быть удовлетворительным. В этом слу-
чае исчезают беспокоящие субъективные проявления фибрилляции 
предсердий (сердцебиение, перебои в работе сердца), пульс становит-
ся правильным, ритмичным. Пациенту, а нередко и врачу, при развитии 
полной поперечной блокады кажется, что исчезла фибрилляция пред-
сердий, восстановился синусовый ритм. Данное состояние является 
достаточно опасным, т.к. внушает ложную уверенность в улучшении 
состояния пациента, что сопровождается снижением внимательности к 
статусу здоровья как со стороны пациента, так и врача, что приводит к 
несвоевременной диагностике синдрома Фредерика. 

Учитывая трудности в диагностике и лечении пациентов с наруше-
ниями ритма сердца в условиях первичного звена здравоохранения и 
службы скорой медицинской помощи, следует акцентировать внимание 
врачей терапевтов, врачей общей практики, кардиологов на своевре-
менном выявлении симптомов, свидетельствующих о кардиологиче-
ской патологии (в первую очередь, приступов потери сознания). На-
правление пациента на консультацию к кардиологу с целью решения 
вопроса о дальнейшей тактике ведения, включая и имплантацию ЭКС, 
позволит осуществить комплексное лечение пациента, в том числе и 
кардиохирургическое.

Лечение синдрома Фредерика. В первую очередь необходимо отме-
нить все лекарственные препараты, применяемые для терапии основ-
ного заболевания, способного спровоцировать атрио-вентрикулярную 
блокаду (бета-адреноблокаторы, антиаритмические препараты, сер-
дечные гликозиды, моксонидин, недигидропиридиновые блокаторы 
кальциевых каналов и др.). С учетом тяжести состояния пациента реко-
мендовано несколько направлений консервативного лечения. 

С целью предотвращения повторного появления синдрома Фредери-
ка, необходимо лечение основного заболевания с целью достижения 
его компенсации. При стенокардии назначаются антиагреганты и ан-
тиангинальные средства, при миокардитах — лечение направлено на 
неотложную коррекцию жизнеугрожающих состояний (рефрактерная 
недостаточность кровообращения, нарушения ритма и проводимости 
сердца); коррекцию симптомов и признаков сердечной недостаточно-
сти, обусловленной дисфункцией миокарда и нейрогуморальной акти-
вацией; специфическое этиопатогенетическое воздействие на вирус-
ную инфекцию и иммунное воспаление.

Интенсивная терапия проводится в госпитальных условиях. Неот-
ложные мероприятия показаны для купирования шока, синкопального 
состояния вследствие недостаточного кровоснабжения головного моз-
га и других тяжелых проявлений синдрома Фредерика. Для устранения 
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полной блокады используют препараты из группы блокаторов М-холи-
норецепторов (атропин).

Хирургическое лечение. Для стабилизации сердечного ритма и про-
филактики фатальных сердечно-сосудистых осложнений проводят им-
плантацию постоянного электрокардиостимулятора (ЭКС). Абсолютные 
показания к операции: приступы обморочных состояний, частота сер-
дечных сокращений менее 40 ударов в минуту, перенесенный инфаркт 
миокарда.

Прогноз определяется частотой приступов нарушения проводимо-
сти, сочетающихся с фибрилляцией предсердий, а также тяжестью 
симптомов существующего заболевания сердца. В большинстве случа-
ев удается стабилизировать состояние пациентов и устранить клиниче-
ские проявления. Установка ЭКС значительно повышает качество жизни 
пациентов. 

Первичная профилактика синдрома Фредерика заключается в сво-
евременной диагностике и лечении ССЗ (хроническая ИБС, острый ин-
фаркт миокарда, кардиомиопатии, миокардиты и др.).

Заключение. Синдром Фредерика представляет собой сочетание 
полной АВ-блокады с фибрилляцией или трепетанием предсердий и 
развивается в результате выраженного органического заболевания 
сердца. В условиях первичного звена здравоохранения заподозрить 
данный синдром возможно при наличии постоянной формы фибрилля-
ции или трепетании предсердий в сочетании с приступами потери со-
знания на фоне редкой ЧСС. Своевременная диагностика заболевания с 
последующей имплантацией ЭКС, при наличии абсолютных показаний к 
её проведению, позволит обеспечить профилактику фатальных сердеч-
но-сосудистых осложнений и улучшить прогноз.
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клинического центра.

Ян Гост Вальденстрем ро-
дился 17 апреля 1906 года в 
Стокгольме. За свою долгую 
и выдающуюся карьеру им 
были сделаны важные откры-
тия в гематологии, положив-
шие основу для понимания 
таких болезней, как порфи-
рии, гемосидероз, макрогло-
булинемия, моноклональные 
гаммапатии. Наиболее из-
вестным вкладом Вальден-
стрема в развитие гематоло-
гии считается его описание 
макроглобулинемии, назван-
ной в его честь.

Актуальность: Изучение болезни Вальденстрема имеет большую 
актуальность из-за отсутствия типичной симптоматики и из-за неяркой 
клинической картины. Пожилой возраст пациентов, чаще страдающих 
данным заболеванием, также осложняет раннюю диагностику. Данная 
патология сравнительно редко встречается, но ее своевременное выяв-
ление очень важно для предотвращения развития осложнений.

Распространенность. Макроглобулиемия Вальденстрема (МВ) со-
ставляет около 2% от всех гемобластозов с заболеваемостью от 2 до 
5 случаев на 1 млн населения в год. Максимум заболеваемости прихо-
дится на шестое — седьмое десятилетия жизни с медианой возраста 
больных 63 года, и редко встречается у пациентов моложе 40 лет. Соот-
ношение м: ж равняется 2,3: 1.

Клинический случай болезни Вальденстрема у пожилой пациентки
Больная 79 л госпитализирована в плановом порядке с жалобами на 

умеренные боли в плечевых, коленных и тазобедренных суставах. Кро-
ме того, отмечала жалобы на боли жгучего характера в области сердца, 
иррадиирующие в левую руку, лопатку, периодические подъемы ар-

Ян Гост Вальденстрем / http://www.
medicinhistoriskasyd.se/Bildspel/
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териального давления до высоких цифр. Жалобы на боли в мелких и 
крупных суставах беспокоили 6 лет, утренней скованности и местных 
признаков воспаления не было.

При обследовании пациентки выявлены гипергаммаглобулинемия и 
повышение ревматоидного фактора, повышение общего белка до 83,4 
г/л, β-2-микроглобулинемина до 3,81 г/л, каппа-легких цепей иммуно-
глобулинов до 6,13 г/л, лямбда-легких цепей до 2,63 г/л, ревматоидно-
го фактора до 26,6 ед/мл. Доля гамма-глобулинов была увеличена до 
25,6%, наблюдалось формирование дополнительного электрофорети-
ческого пика, что позволяло заподозрить парапротеинемию

Постоянной терапии пациентка не получала. На 4 год заболевания 
больной выполнено обследование в стационаре для уточнения диагно-
за. Дополнительно обнаружено повышение уровня криоглобулинов. 
Криокрит — 10%. Отсутствие динамики воспалительных изменений 
со стороны суставов, эрозивного поражения суставных поверхностей, 
типичных рентгенографических изменений и антител к цитруллиново-
му пептиду позволило исключить ревматоидный артрит и расценивать 
увеличение уровня ревматоидного фактора как проявление смешанной 
криоглобулинемии. По данным миелограммы количество плазматиче-
ских клеток было в допустимых пределах. Скоплений плазматических 
клеток не обнаружено, что говорило не в пользу лимфоплазмоцитарной 
лимфомы. Очаги деструкции в плоских костях, признаки амилоидного 
поражения почек, сердца, отложения амилоида в подкожно-жировой 
клетчатке также отсутствовали. На основании сохраняющихся в тече-
ние нескольких лет изменений белковых фракций крови, при отсут-
ствии парапротеинов в моче поставлен диагноз: моноклональная гам-
мапатия неясного генеза.

Спустя 2 года, при обследовании в ходе плановой госпитализации 
в миелограмме обнаружена умеренная лимфоидная инфильтрация 
(19,2%) преимущественно за счет зрелых лимфоидных элементов, об-
наружено увеличение доли лимфоцитарного ростка, нарастание числа 
плазматических клеток с появлением атипичных клеток, в частности, 
фуксифильных плазмоцитов с «пламенеющей» цитоплазмой. Выявлен-
ные изменения являются типичными признаками лимфоплазмоклеточ-
ной инфильтрации, что в совокупности с наличием моноклональной 
гаммапатии составляет два основных критерия, позволяющих диагно-
стировать МВ.

После установления диагноза необходимо оценить необходимость 
начала терапии. Показания к началу терапии:
•	 быстрое нарастание уровня IgM в крови; 
•	 появление клинических симптомов: рецидивирующая лихорадка; 
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ночная потливость; потеря веса; слабость; синдром гипервязкости; 
лимфаденопатия или массивное увеличение размеров лимфоузлов 
(≥ 5 см в диаметре); гепатомегалия и/или спленомегалия; перифери-
ческая нейропатия, связанная с МВ; симптомная криоглобулинемия; 
анемия с уровнем Hb ≤ 10 г/дл; тромбоцитопения с уровнем тром-
боцитов 100 х 109 /л и менее; гемолитическая анемия (обусловлен-
ная наличием холодовых антител); почечная недостаточность, свя-
занная с МВ, амилоидоз, связанный с МВ, уровень моноклонального 
IgM > 50 г/л, даже при отсутствии симптомов.
Наиболее эффективные схема лечения для пациентов с впервые ди-

агностированной МВ: сочетание ритуксимаба с кортикостероидами и 
бортезомибом.

Всем пациентам с МВ перед проведением противоопухолевой тера-
пии рекомендуется выполнить:
•	 лабораторные обследования: развернутый общий (клинический) 

анализ крови, биохимический анализ крови общетерапевтический, 
общий (клинический) анализ мочи, коагулограмму, исследование 
уровня бета-2-микроглобулина, криоглобулинов в крови;

•	 инструментальные обследования: рентгенологическое исследование 
костей скелета; КТ органов грудной клетки, брюшной полости и за-
брюшинного пространства; рентгенографию органов грудной клетки 
в двух проекциях; ультразвукового исследование (УЗИ) всех групп 
периферических, внутрибрюшных и забрюшинных лимфатических 
узлов, органов брюшной полости и забрюшинного пространства.
Особые формы течения заболевания
Особенно быстро заболевание начинает прогрессировать при нали-

чии так называемой дремлющей МВ, при которой имеется выраженная 
моноклональная IgM-гаммапатия (более 3 г/дл) и лимфоплазмацитар-
ная инфильтрация костного мозга (более 10%), однако отсутствуют лю-
бые клинические признаки МВ, в частности анемия, конституциональ-
ные симптомы, лимфоаденопатия, гепатоспленомегалия, гипервязкость 
крови и др. 

Несмотря на вялотекущее течение заболевания, существуют риски 
трансформации в злокачественную опухоль (см. таблицу 1).

Выводы
Несмотря на сравнительную редкость данной патологии в целом в 

популяции, доля макроглобулинемии Вальденстрема среди пожилых 
людей достаточно высока. Данный факт требует работы мультидисци-
плинарной команды уже на амбулаторном этапе для раннего выявления 
заболевания и оказания помощи пациентам. Учитывая риск трансфор-
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мации в злокачественную опухоль, повышающийся при дремлющей 
форме макроглобулинемии Вальденстрема, необходимо своевременное 
выявление заболевания для увеличения продолжительности жизни по-
жилых пациентов и повышения ее качества.
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Таблица 1. Зависимость риска трансформации в злокачественную опухоль 
от формы заболевания.

Форма макроглобулинемии Риск трансформации в злокачественную 
опухоль

Симптомная макроглобулинемия 
Вальденстрема

За 5 лет – 10%
За 10 лет – 18%
За 15 лет – 24%

Дремлющая макроглобулинемия 
Вальденстрема

За 1 год – 6%
За 3 года – 39%
За 5 лет – 55%
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Абрамченко Анна Валентиновна, ординатор, кафедра фтизиатрии 

лечебного факультета РНИМУ им. Н.И.Пирогова
Научный руководитель: Стаханов Владимир Анатольевич 

д.м.н., профессор, заведующий кафедрой фтизиатрии лечебного 
факультета РНИМУ им. Н.И.Пирогова

Туберкулез — одно из самых древних из известных человечеству ин-
фекционных заболеваний и одна из 10 основных причин смерти во всем 
мире. Заболевание вызывается микобактериями туберкулеза (МБТ) и 
характеризуется образованием специфических гранулём в пораженных 
тканях и полиморфизмом клинических признаков. Одним из ведущих 
методов диагностики туберкулеза и выявления изменений в легочной 
ткани является рентгенологическое обследование. 

Очаг в легких— ограниченный участок снижения прозрачности ле-
гочной ткани (затемнение, уплотнение) небольших размеров, обнару-
живаемый с помощью рентгенографии или компьютерной томографии 
(КТ) легких, не сочетающийся с патологией лимфатических узлов. По 
международной терминологии, термином «узел» или «очаг» обознача-
ется затемнение размером до 3 см. Если диаметр участка больше, то ис-
пользуется термин «объемное образование». Российская школа рентге-
нологии традиционно называет «очагом» участок диаметром до 10 мм. 

Патогенетически очаговые изменения при туберкулезе не представ-
ляют собой единого понятия. Они объединяют очаговые формы как пер-
вичного, так и вторичного периода. Чаще очаговые изменения возни-
кают в первичном периоде туберкулезного заболевания. В начальной 
стадии формирования первичного легочного очага возможны отдель-
ные очаговые отсевы как в прилежащие участки легочной ткани, так и в 
более отдаленные отделы легкого. При первичном туберкулезном ком-
плексе (ПТК) может развиться ранняя генерализация, которая обычно 
имеет крупноочаговый характер, когда образуются крупные очаги тво-
рожистого некроза в различных органах. 

Наряду с общей гематогенной генерализацией процесса возможна и 
ограниченная, появляются единичные разной величины очаги-отсевы 
или очаги-реинфекты в разных органах. Это хорошо известные клини-
цистам ранние верхушечные кальцинированные очаги Симона (Рис.1), 
которые спустя много лет после затихания первичной инфекции дают 
начало вторичному туберкулезному поражению в месте локализации 
этого очага отсева.

В формировании очагов Симона имеет значение не столько опреде-
ленный путь распространения, сколько своеобразие тканевой реакции 
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и иммунобиологического состояния ор-
ганизма в начальном или близком к нему 
первичном периоде заболевания. Именно 
последнее объясняет идентичную гистоло-
гическую структуру метастатических оча-
гов типа Симона с очагами Гона.

Гона особенно интересовала патоло-
гия инфекционных заболеваний. Работа 
по борьбе с туберкулезом закрепила его 
мировую репутацию. Доктрина туберку-
лезного первичного комплекса получила 
существенное распространение. 

При неосложненном варианте течения 
первичного комплекса выделяют 4 стадии: 

1. На рентгенограмме определяется 
очаг либо фокус малой или средней ин-
тенсивности с нечеткими контурами, не-

правильной формы и неоднородной структуры. В корне легкого при 
томографическом исследовании выявляется увеличение регионарных 
лимфатических узлов, прилежащих к бронхам. Тень корня имеет раз-
мытую наружную границу. Между легочным очагом и расширенным 
корнем наблюдается усиление сосудисто-бронхиального рисунка, не-
резкие и тяжеобразные очертания, что морфологически соответствует 
воспалительным периваскулярным и перибронхиальным изменениям и 
мелким туберкулезным очажкам, располагающимся в легочной парен-
химе. Это соответствует пневмонической стадии первичного туберку-
лезного комплекса. 

2. При начинающейся инволюции ПТК вначале уменьшается легоч-
ный фокус за счет стихания перифокальной инфильтрации, контуры 
становятся четче, повышается интенсивность, отмечается уменьшение 
или исчезновение воспалительных явлений в области регионарных 
лимфатических узлов в корне легкого, рентгенологически характери-
зуется видимостью теней отдельных групп гиперплазированных лимфа-
тических узлов, становится возможным разделение «двух полюсов» — 
легочного и нодулярного компонентов, связанных перибронхиальными 
уплотнениями линейного характера. Характерно для стадии рассасыва-
ния, рентгенологически определяется синдром биполярности. 

3. Очаг уменьшается и становится ограниченным на всем своем про-
тяжении, на рентгенограмме видны казеозные массы, определяемые в 
виде полутени, которая объединяет отдельные кальцинаты. В регионар-
ных лимфатических узлах видна начальная рентгенологическая картина 

Гон Антон (1866–1936), 
австрийский врач и исследова-
тель туберкулёза и менингита 

(фото с сайта http://www.
kumc.edu)
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отложения кальция с развитием 
рубцовых изменений в области 
корня. Это соответствует стадии 
уплотнения. Но также все изме-
нения могут полностью исче-
зать. В других случаях на месте 
легочного компонента формиру-
ется локальный ограниченный 
склероз или индурационное 
поле. 

4. После рассасывания пе-
рифокального воспаления, при 
преобладании казеозного не-
кроза в легочном очаге над ин-
фильтративными изменениями, 
происходит его уплотнение и осумкование с последующей кальцинаци-
ей, трансформируясь в типичный очаг Гона (Рис.1) — стадия кальцина-
ции. Очертания очагов Гона резкие, они хорошо видны на фоне окружа-
ющей прозрачной легочной ткани и зачастую неизмененного легочного 
рисунка. В динамике первичного очага удается увидеть изменения в ха-
рактере тени очагов Гона. Если в начале кальцинированный первичный 
очаг в большинстве случаев дает гомогенную тень, то в последующем 
его компактная тень может фрагментироваться на отдельные глыбки. 
Контуры первичного очага будут иметь изъеденные границы и очаг 
Гона, теряя монолитность, становится мелкомозаичной крошковидной 
структурой извести и напоминает тутовую ягоду. В эту стадию наряду 
с кальцинированным легочным очагом должны иметься кальцинаты и в 
регионарных лимфатических узлах. Наличие последних является пово-
дом для того, чтобы считать очаги в легочной ткани очагами Гона.

Эпонимы также нашли свое место и в патогенезе вторичного туберку-
леза. Вторичный, реинфекционный, туберкулез развивается в организ-
ме человека, ранее перенесшего первичную инфекцию, которая обе-
спечила ему относительный иммунитет, но не оградила от повторного 
заболевания — послепервичного туберкулеза. 

Существует экзогенная и эндогенная теории происхождения вторич-
ного туберкулеза. Анатомические находки позволяют проследить его 
развитие от очагов первичной инфекции до образования свежих очагов 
реинфектов. Большинство исследователей придерживаются теории эн-
догенного происхождения.

В данном случае нас интересуют эпонимы, встречающиеся в течении 
острого очагового туберкулеза и фиброзно-очагового туберкулеза. 

Рис.1. Очаги Симона в верхушках легких 
и очаг Гона (ПТК) в первом межреберье 

правого легкого
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Острый очаговый туберкулез морфо-
логически характеризуется наличием 
в I и II сегментах правого (реже лево-
го) легкого одного — двух очагов. Они 
получили название очагов реинфектов 
Абрикосова (Рис. 2). А.И. Абрикосов 
(1904 г.) впервые показал, что эти на-
чальные проявления вторичного тубер-
кулеза состоят из специфического эндо-
бронхита, мезобронхита и панбронхита 
внутридолькового бронха. Сначала об-
разуется туберкулезный лимфангит 
вокруг внутридолькового апикального 
бронха, формирующаяся грануляцион-
ная ткань врастает в просвет бронха, 
что приводит к развитию казеозного 
эндобронхита. Творожистый бронхит и 
перибронхит верхушечного бронха и его 
ветвей являются первым актом туберку-
лезного процесса. За аспирационным заносом казеозных масс и мико-
бактерий туберкулеза в нижележащие отделы апикального или субапи-
кального бронха, преимущественно в периферических слоях легкого, 
появляются единичные или множественные ацинозные или лобулярные 

очажки — второй акт туберкулезного 
процесса. Развивается ацинозная или 
лобулярная творожистая бронхопнев-
мония, вокруг которой формируется 
вал эпителиоидных клеток с примесью 
лимфоидных и гигантских клеток Пи-
рогова–Лангханса. В лимфатических 
узлах корня легкого формируется ре-
активный неспецифический процесс. В 
большинстве случаев процесс затихает 
спонтанно, экссудативная тканевая ре-
акция сменяется продуктивной, очаги 
казеозного некроза инкапсулируются и 
кальцинируются, появляются очаги ре-
инфекта Ашофф-Пуля и процесс на этом 
может остановиться.

А.И. Абрикосов (1875–1955), 
врач-патологоанатом, профессор 
Московского университета (фото 
М.С. Наппельбаума / Коллекция 

«Ученые академии»)

Ашофф Карл Альберт Людвиг 
(1866–1942), врач и патологоа-

натом (фото Bascon-? / Wikimedia 
Commons)



55

Фиброзно-очаговый туберкулез представляет собой фазу течения 
острого очагового туберкулеза, когда после периода затихания бо-
лезни процесс вспыхивает снова. При заживлении очагов Абрикосова 
формируются довольно крупные инкапсулированные и частично каль-
цинированные очаги Ашоффа-Пуля (Рис. 3). Им придается значение в 
обострении процесса, характеризующегося возникновением ациноз-
ных, лобулярных очагов казеозной пневмонии, которые при инкапсули-
ляции частично кальцинируются и превращаются в ашофф-пулевские. 
Процесс остается односторонним, не выходит за пределы I и II сегмен-
тов. В I и II сегментах среди осумкованных и обызвествленных очагов 
туберкулеза есть и те, которые представляют собой исход гематогенных 
отсевов в период первичной инфекции. Очаги Симона мельче очагов 
Ашоффа-Пуля и в верхушках легких располагаются симметрично.

Таким образом, туберкулез на протяжении многих лет активно вызы-
вал интерес у ученых разных специальностей, что приводило к новым 
открытиям в изучении и понимании этой болезни. Это дает повод отдать 
дань уважения ученым-исследователям, внесшим большой вклад в изу-
чении этой инфекции.
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Рис.2. Очаг Абрикосова в верхней доле 
правого легкого

Рис.3. Очаг Ашоффа-Пуля (гистологиче-
ский препарат)
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Болезнь Иценко–Кушинга (БИК) — 
это тяжелое нейроэндокринное заболе-
вание, обусловленное хронической ги-
перпродукцией адренокортикотропного 
гормона (АКТГ) опухолью гипофиза. Уве-
личение секреции АКТГ приводит, в свою 
очередь, к хронической повышенной вы-
работке кортизола корой надпочечников 
и развитию симптомокомплекса эндоген-
ного гиперкортицизма.

Впервые клиническая картина эн-
догенного гиперкортицизма (ЭГ) была 
описана в 1912 г. американским ней-
рохирургом, одним из основоположни-
ков современной нейрохирургии Харви 
Кушингом, который назвал его англ. 
polyglandular syndrome, и независимо 
от него в 1924-м советским неврологом, 
доктором медицинских наук, профес-
сором, заведующим кафедрой нервных 
болезней Воронежского медицинско-
го института Николаем Михайловичем 
Иценко, который описал несколько слу-
чаев поражения гипофиза. Просуммиро-
вав свои наблюдения, в 1932 г. Х. Кушинг 
опубликовал работу «Базофильные аде-
номы гипофиза и их клинические прояв-
ления», в которой он окончательно опи-
сал комплекс симптомов, свойственных 
опухоли гипофиза. 

В таблице 1 представлена классифика-
ция гиперкортицизма.

Харви Кушинг (фото B T.W. Dixon 
/ Neurosurgeryblog.org)

Н.М. Иценко (фото из архива 
библиотеки Ивановской 
медицинской академии)
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Таблица 1. Классификация гиперкортицизма.
Вид 
гиперкортицизма

Название болезни/
синдрома

Причины

Эндо-
генный 
гипер-
корти-
цизм 

АКТГ-
зави
симый

Болезнь Иценко-
Кушинга

Нейроэндокринная опухоль (кор-
тикотропинома) или гиперплазия 
гипофиза 

АКТГ-эктопирован-
ный синдром

Опухоли легких, поджелудочной 
железы, тимуса, печени, яичников, 
секретирующие АКТГ или корти-
котропин-рилизинг гормон

АКТГ-не-
зависи-
мый

Синдром гипер-
кортицизма

Заболевание коры надпочечников 
(кортикостерома доброкачествен-
ная или злокачественная, узелко-
вая микро- или макронодулярная 
гиперплазия коры надпочечников)

Экзогенный 
гиперкортицизм

Медикаментозный 
(или ятрогенный) 
гиперкортицизм

Длительное введение синтетиче-
ских глюкокортико-стероидов

Функциональный 
гиперкортицизм

На фоне ожирения, 
хронического алко-
голизма, заболева-
ний печени и др.

Увеличение периода полураспада 
ГКС вследствие снижения скорости 
дезактивации в печени и/или уве-
личение вненадпочечникового син-
теза ГКС (напр., в жировой ткани)

В норме глюкокортикостероиды участвуют во всех видах обмена (в 
метаболизме белков, углеводов, липидов), поэтому патофизиологи-
ческие и клинические изменения при гиперкортицизме колеблются в 
широких пределах, в результате чего диагностический поиск может 
затянуться на длительный срок. Это может привести к прогрессирова-
нию заболевания и тяжелым последствиям (сердечно-сосудистая, по-
чечная недостаточность, стероидный сахарный диабет, патологические 
переломы). По этой причине особенно важную роль в своевременной 
диагностике занимает эндокринологическая настороженность врачей 
первичного звена. 

В диагностике болезни Иценко-Кушинга выделяют следующие этапы: 
1. Выявление симптомов, характерных для гиперкортицизма; 2. Под-
тверждение диагноза эндогенного гиперкортицизма; 3. Установление 
конкретной нозологической формы болезни. 

Основное лечение заключается в оперативном удалении опухоли, 
секретирующей избыточное количество АКТГ и/или лучевой терапии, 
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поэтому амбулаторно проводится лишь подготовка к оперативному ле-
чению и послеоперационное ведение, по показаниям проводится па-
тогенетическая и симптоматическая медикаментозной терапии. Для 
этого используются аналоги соматостатина (пасиреотид), ингибиторы 
стероидогенеза (доступный в РФ — кетоконазол), агонисты дофамина 
(каберголин). При неэффективности всех методов лечения или невоз-
можности их проведения, рекомендуется проведение двухсторонней 
адреналэктомии, преимущественно эндоскопическим методом.

Клинический случай. Пациентка А., 30 лет, обратилась с жалобами 
на периодическую головную боль в области левой лобной и височной 
долей, «жгучие» болезненные ощущения в области правой лопатки, пе-
риодически сопровождающиеся онемением руки, приступы учащенного 
сердцебиения. Из анамнеза известно, что пациентка считает себя боль-
ной в течение 5 лет, когда стала отмечать постепенное увеличение массы 
тела, объёма живота, бёдер, появление «климактерического» горбика, 
выполнение подкожно-жировой клетчаткой надключичных ямок, избы-
точный рост волос на лице, руках, округление лица, появление румянца 
на щеках, на коже внутренней поверхности бёдер — стрии розового цве-
та, появление подкожных гематом по передней поверхности голеней при 
минимальном воздействии травмирующих факторов, нарушение мен-
струального цикла. Три года назад впервые появилось повышение уровня 
артериального давления максимально до 150/100 мм.рт.ст., сопровожда-
ющееся головокружением. Два года назад пациентка обратилась к врачу 
— при амбулаторном проведении гормонального анализа отмечалось по-
вышение суточной экскреции свободного кортизола до 1010 нмоль/сут, 
в связи с чем пациентка была направлена на обследование в эндокри-
нологическое отделение. В ходе клинико-лабораторного обследования в 
условиях стационара верифицировано наличие АКТГ-зависимого гипер-
кортицизма (отсутствие подавления кортизола ниже 50 нмоль/л на фоне 
подавляющего теста с дексаметазоном, положительная большая проба с 
дексаметазоном (БПД), повышенный уровень АКТГ утром — 65.4 пг/мл, 
суточная экскреция кортизола — 1010.747 нмоль/сут). Диагностированы 
осложнения имеющегося гиперкортицизма: выраженная остеопения в 
проксимальном отделе бедренной кости (-2.2 по Z-критерию), симптома-
тическая артериальная гипертензия, нарушение толерантности к глюкозе 
(6.7 ммоль/л в венозной крови натощак, 9.8 ммоль/л — спустя 2 часа 
на фоне ПГТТ), нарушение менструального цикла по типу опсоменореи. 
Однако при проведении МРТ убедительных данных за наличие аденомы 
гипофиза не получено. Проведен селективный забор крови из нижних 
каменистых синусов с целью определения топики патологии, по резуль-
татам которого подтверждён центральный генез — болезнь Иценко-Ку-
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шинга (максимальный градиент центр/периферия — 32.3, левый/пра-
вый синус — 5.3). Выполнено трансназальное удаление микроаденомы 
гипофиза. На 2 сутки после оперативного лечения развилась клиниче-
ская симптоматика надпочечниковой недостаточности, подтверждённая 
лабораторными данными, в связи с чем, начата заместительная терапия 
глюкокортикоидами. В послеоперационном периоде состояние паци-
ентки оставалось удовлетворительно-стабильным, доза гидрокортизона 
редуцирована до 20 мг в сутки. Через 6 месяцев после госпитализации 
прием гидрокортизона отменен. При осмотре: сохраняется ожирение 
1 степени (ИМТ 30,5 кг/м2), подкожная жировая клетчатка развита из-
быточно, распределена неравномерно по «кушингоидному типу». Прове-
дено лабораторно-инструментальное обследование, по данным которого 
ритм суточной секреции АКТГ и кортизола в пределах референсных зна-
чений, на МРТ головного мозга с контрастным усилением данных за нали-
чие дополнительной ткани в хиазмально-селлярной области не получено, 
однако отмечается неоднородность структуры аденогипофиза. Выявлено 
отсутствие подавления кортизола ниже 50 нмоль/л на фоне приема 1 мг 
дексаметозона (кортизол крови в утренние часы составил 250 нмоль/л). 
Согласно полученным результатам обследования подтверждена неполная 
ремиссия болезни Иценко-Кушинга. В результате был выставлен клини-
ческий диагноз: болезнь Иценко-Кушинга, средней степени тяжести, не-
полная ремиссия. Состояние после трансназального удаления эндосел-
лярной микроаденомы гипофиза. В связи с отсутствием полной ремиссии 
рекомендовано динамическое наблюдение с целью исключения возмож-
ного рецидива заболевания.

Вывод: Болезнь Иценко-Кушинга — тяжёлое, относительно редкое 
заболевание, сопровождающееся появлением множества специфиче-
ских и неспецифических симптомов, о которых необходимо помнить 
врачу любой специальности и при подозрении назначать скрининговые 
тесты. На выживаемость и качество дальнейшей жизни влияет своевре-
менная диагностика, наличие осложнений, эффективность медикамен-
тозной терапии и хирургического вмешательства.
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Тиреоидит Хашимото (ТХ) (хронический лимфоцитарный или ауто-
иммунный тиреоидит) представляет собой хроническое органоспеци-
фическое заболевание щитовидной железы, характеризующееся лим-
фоидной инфильтрацией ее ткани, возникающей за счёт аутоиммунных 
факторов. ТХ в настоящее время является ведущей причиной гипоти-
реоза и одним из самых распространённых заболеваний щитовидной 
железы, с момента описания которого прошло более 100 лет. 

В начале ХХ столетия малоизвест-
ный молодой японский врач, сотруд-
ник Первой хирургической клиники 
Императорского университета, Хака-
ру Хашимото заинтересовался «непо-
нятными по происхождению» фор-
мами зоба. Он наблюдал 4 женщин 
старше 40 лет, у которых был диагно-
стирован зоб с явлениями компрес-
сионного синдрома.

Заболеваемость ТХ резко возрос-
ла за последние 3 десятилетия. В 
настоящее время ТХ является одним 
из самых распространенных забо-
леваний щитовидной железы, и ча-

стота его возникновения составля-
ет 0,3–1,5 случая на 1000 человек. 
Более 10% женщин демонстрируют 
положительные антитела и около 2% 

имеют клинические проявления; мужчины составляют одну десятую от 
этой распространенности. Заболеваемость увеличивается с возрастом.

По морфофункциональным особенностям выделяют: 
•	 гипертрофический вариант аутоиммунного тиреоидита (АИТ): ТХ — 

увеличение объёма щитовидной железы. При гистологическом ис-
следовании в щитовидной железе выявляется массивная лимфо-

Хакару Хашимото, 1912 (фото 
Hiroshi Satoh, опубл. в Physiologic 

Autoimmunity and Preventive 
Medicine, 2013)
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идная инфильтрация с формированием лимфоидных фолликулов, 
оксифильная трансформация тироцитов, атрофированные, без чет-
ких границ тиреоидные фолликулы, гипертрофия соединительной 
ткани, отсутствие коллоида;

•	 атрофический вариант АИТ: уменьшение объёма щитовидной желе-
зы, в гистологической картине доминируют признаки фиброза, атро-
фия тиреоидной ткани, отсутствие коллоида.
Клиническая картина хронического аутоимунного тиреоидита 

(ХАИТ) достаточно вариабельна. Она проявляется как местными, так и 
системными проявлениями. При гипертрофической форме АИТ боль-
ные жалуются на увеличение щитовидной железы, затруднение при 
глотании, слабость, чувство сдавления шеи. При осмотре определяется 
диффузная гиперплазия щитовидной железы. ХАИТ является прогрес-
сирующим заболеванием, приводящим к гипотиреозу, который как пра-
вило характеризуется развитием симптомов со стороны какой-то одной 
системы, поэтому у пациентов нередко диагностируются заболевани-
я-«маски»: «кардиологические»: диастолическая гипертензия, дис-
липидемия, гидроперикард; «гастроэнтерологические»: хронические 
запоры, желчнокаменная болезнь, хронический гепатит («желтуха» в 
сочетании с повышением уровня трансаминаз); «ревматологические»: 
полиартрит, полисиновит, прогрессирующий остеоартроз; «дермато-
логические»: алопеция, онихолиз, гиперкератоз; «психиатрические»: 
депрессия, деменция; «гинекологические»: дисфункциональные маточ-
ные кровотечения, бесплодие.

Этапы диагностики ХАИТ: 
1) выявление симптомов, характерных для гипер-, гипотиреоза; 2) 

поиск «больших» диагностических критериев признаков АИТ: первич-
ный гипотиреоз (манифестный, субклинический), наличие тиреоидных 
антител(АТ), ультразвуковые признаки аутоиммунного поражения щи-
товидной железы (диффузное снижение эхогенности ткани, неодно-
родность структуры, усиление васкуляризации). При отсутствии хотя 
бы одного из «больших» диагностических признаков диагноз АИТ носит 
лишь вероятностный характер. 

Лечение АИТ в основном проводится консервативным методом, спец-
ифического лечения АИТ нет. В настоящее время отсутствуют какие — 
либо методы воздействия на собственно аутоиммунный процесс в щи-
товидной железе, доказавшие свою эффективность. При манифестном 
гипотиреозе (повышение уровня ТТГ и снижение уровня Т4) показана 
заместительная терапия левотироксином в средней дозе 1,6–1,8 мкг на 
1 кг массы тела пациента. Критерием адекватности указанной терапии 
является стойкое поддержание нормального уровня ТТГ в крови. 



62

Назначение препаратов левотироксина при АИТ (наличие антител к 
ткани щитовидной железы и/или ультразвуковых признаков аутоим-
мунной патологии) без нарушения функции щитовидной железы (нор-
мальный уровень ТТГ в крови) нецелесообразно. Оно может обсуж-
даться лишь в относительно редких случаях значительного увеличения 
щитовидной железы, вызванного АИТ. 

Клинический случай. Пациентка N.,39лет, обратилась с жалобами 
на выраженную общую слабость, снижение работоспособности, пери-
одически головокружение и тошноту, снижение аппетита, набор веса 
до 20 кг за последний год, снижение АД до 80/40 мм рт.ст., задержки 
менструаций, периодически головную боль, судороги в нижних и верх-
них конечностях, заторможенность, отечность лица и голеней. Наслед-
ственность отягощена — СД 1 типа у двоюродного дяди. Из анамнеза 
известно, что в 2006 г манифестировала аутоиммунная тромбоцитопе-
ническая пурпура (болезнь Мошковица). При осмотре: рост 176 см, вес 
75 кг, ИМТ 24,2 кг/м2. Щитовидная железа диффузно увеличена, при 
пальпации мягко-эластичной консистенции, неоднородной структуры, 
подвижна, безболезненна. АД 90/60 мм рт.ст., ЧСС 70 уд. в мин. В ходе 
клинико-лабораторного обследования были получены следующие ре-
зультаты: ТТГ от 09.10.20 — 175 мкМЕд/мл, Данные от 29.10 2020: ТТГ — 
171 мкМЕд/мл, Т4св. — менее 5,1 пмоль/л, АТ-ТПО — более 20000 МЕ/
мл, АТ-ТГ — 8480МЕ/мл. При проведении УЗИ щитовидной железы от 
29.10 — объем 27 мл фокально-диффузные изменения по типу аутоим-
мунного тиреоидита. 

ОАК от 11.11.20 — гемоглобин 114 г/л, эритроциты 3,6х1012/л, тромбо-
циты 114х109/л, лейкоциты 2,5х109/л. В б/х анализе крови от 11.11.20 — 
калий 3,4ммоль/л; кальций общий — 2,22ммоль/л (2,2–2,65).

По заключению МРТ головного мозга от 2019 года гипофиз без пато-
логии. 

В результате проведенных исследований был установлен клиниче-
ский диагноз: хронический аутоиммунный тиреоидит, гипертрофиче-
ская форма (объем 27мл). Манифестный первичный гипотиреоз. 

На фоне проведенной терапии в течение двух недель (левотироксин 
125 мкг) у пациентки с подтвержденным первичным гипотиреозом отме-
чалась положительная клинико-лабораторная динамика (начались мен-
струации, уменьшились жалобы на судороги, ушли отеки лица и голе-
ней, снизилась масса тела на 3 кг, снизился уровень ТТГ — 52,4мкМЕд/
мл, Т4св. — 9,3пмоль/л). С целью коррекции дозы левотироксина па-
циентке рекомендован контроль ТТГ через 3 месяца. Однако жалобы 
на слабость, низкие значения АД, снижение аппетита и периодически 
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тошноту сохранялись. Уровень АКТГ крови от 11.11.20 составил 45 пг/
мл. Учитывая вышеуказанные симптомы и высоконормальные значения 
АКТГ крови, целесообразно исключение первичной надпочечниковой 
недостаточности, как проявления возможного аутоиммунного поли-
гландулярного синдрома (АПС) 2 типа. (Другими более редкими компо-
нентами этого синдрома являются гипергонадотропный гипогонадизм, 
витилиго, алопеция, целиакия, миастения, стеаторея, пернициозная 
анемия). 

Учитывая аутоиммунный характер заболевания, при ХАИТ оправда-
но исключение других аутоиммунных заболеваний, входящих в АПС 
2 типа — синдром Карпентера (сочетание СД-1 и ХАИТ), синдром 
Шмидта (сочетание первичного гипокортицизма и гипотиреоза в исхо-
де ХАИТ).

Таким образом, несмотря на то, что этапы диагностики ХАИТ не 
представляют трудностей, своевременная диагностика ТХ достаточно 
сложна, так как в течение нескольких первых лет данное заболевание 
клинически никак себя не проявляет, поэтому настороженность в этом 
вопросе у врачей амбулаторного звена практически всегда будет оправ-
дана и позволит избежать тяжёлых проявлений гипотиреоза.
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Пауль Готлиб Верльгоф родился 
24 марта 1699 года в семье профессо-
ра права университета Хельмштедта. С 
детства интересовался естественными 
науками и языками. В совершенстве 
владел английским, французским и 
шведским языками. С 17 лет обучался 
в университете Хельмштедта под руко-
водством Лоренца Хейстера и Бранда-
на Мейбома, специализировавшихся на 
анатомических вскрытиях и изучении 
патологических процессов при забо-
леваниях. В 1723 году получил степень 
доктора медицины, защитив диссерта-

цию «Использование и злоупотребле-
ние лекарствами». С 1725 года прожи-

вал в Ганновере и считался одним из самых влиятельных врачей своего 
времени в Европе. С 1740 года являлся лейб-врачом прусского короля. 
В 1732 году написал трактат о лихорадках, а в 1735 году впервые описал 
идиопатическую тромбоцитопеническую пурпуру. Скончался 26 июля 
1767 года в Ганновере.

Первичная иммунная тромбоцитопения — идиопатическая тромбо-
цитопеническая пурпура (ИТП) — аутоиммунное заболевание, обу-
словленное выработкой антител к структурам мембраны тромбоцитов и 
их предшественников — мегакариоцитов (МКЦ), что вызывает не толь-
ко повышенную деструкцию тромбоцитов, но и неадекватный тромбо-
цитопоэз, характеризующийся изолированной тромбоцитопенией ниже 
100,0 × 109 /л и наличием/отсутствием геморрагического синдрома раз-
личной степени выраженности.

Симптомы ИТП впервые упоминаются в трудах Гиппократа. В XIX веке 
было установлено, что причиной геморрагического синдрома при ИТП 

Пауль Готлиб Верльгоф (картина 
Bernigeroth J., 1742 г.)
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является снижение количества тромбоцитов в крови. Иммунный ге-
нез ИТП был установлен в ходе эксперимента Вильяма Гаррингтона и 
Джеймса Холлингсворта в Сент-Луис в 1950 г. Американский врач Гар-
рингтон перелил себе 500 мл крови больного ИТП, после чего наблюдал 
снижение уровня тромбоцитов в собственной крови, которое персисти-
ровало в течение 5 дней. Биопсия костного мозга Гаррингтона показала 
нормальный уровень мегакариоцитов. В 1916 г. польский врач Пол Кац-
нельсон описал случай достижения ремиссии ИТП у молодой женщины 
после спленэктомии. С середины XX века в терапии ИТП начали приме-
няться глюкокортикостероиды.

Заболеваемость ИТП в мире составляет 1,6–3,9 случаев на 100 000 на-
селения в год, распространенность колеблется от 4,5 до 20 случаев на 
100 000 населения. Распределение больных ИТП в РФ по возрасту со-
ставляет: до 30 лет — 19,8% больных, от 30 до 40 лет — 16,2%, от 41 до 
50 лет — 12,8%, от 51 до 60 лет — 20,4%, от 61 до 70 лет — 23%, старше 
70 лет — 7,8% больных. ИТП не имеет географических особенностей. 
Мужчины болеют в 2-3 раза реже женщин. Пусковыми факторами ИТП 
могут быть инфекции (чаще вирусные) у 59% больных, беременность у 
19%, стресс у 15%, хирургические манипуляции у 4%, физическая на-
грузка у 2%, вакцинации у 1% больных.

Этиология ИТП не известна. ИТП является аутоиммунным заболева-
нием, характеризующимся выработкой антител подкласса IgG1 к глико-
протеинам (ГП) мембраны тромбоцитов, в основном к ГП IIb/IIIa, реже 
к ГП Ib-IX-V, Ia/IIa, IV или VI и формированием комплекса антиген--ан-
титело, фиксирующегося своим Fc-фрагментом иммуноглобулина к 
Fcy-рецепторам макрофагов и дендритических клеток ретикулоэндоте-
лиальной системы. Так как МКЦ экспрессируют ГП IIb/IIIa, Ib и другие 
антигены тромбоцитов, они также являются мишенью для аутоантител. 
Разрушение патологического комплекса антиген--антитело идет путем 
его деструкции в основном в селезенке, реже в печени и лимфатиче-
ских узлах (ЛУ), а также путем цитотоксического и комплементзависи-
мого лизиса. Помимо антителообразования большую роль в патогенезе 
ИТП играют субпопуляции Т-лимфоцитов, дисбаланс Т-хелперов (Th) 
1-го и 2-го типов, подтипов цитотоксических CD8 + -клеток и регулятор-
ных Т-лимфоцитов, цитокинов.

Классификация
1.	 По длительности течения заболевания: 

•	 впервые диагностированная с длительностью до 3 мес от момента 
диагностики; 

•	 персистирующая с длительностью от 3 до 12 мес от момента диагно-
стики; 
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•	 хроническая с длительностью более 12 мес от момента диагностики. 
2.	 По характеру и выраженности геморрагического синдрома 

(классификация ВОЗ): 
•	 0-й степени — отсутствие геморрагического синдрома; 
•	 1-й степени — петехии и экхимозы (единичные); 
•	 2-й степени — незначительная потеря крови (мелена, гематурия, 

кровохарканье); 
•	 3-й степени — выраженная потеря крови (кровотечение, требующее 

переливания крови или кровезаменителей); 
•	 4-й степени — тяжелая кровопотеря (кровоизлияния в головной 

мозг и сетчатку глаза, кровотечения, заканчивающиеся летальным 
исходом).
К тяжелой ИТП относят случаи, сопровождавшиеся симптомами кро-

вотечения в дебюте заболевания, потребовавшие назначения терапии, 
или случаи возобновления кровотечений с необходимостью проведе-
ния дополнительных терапевтических мероприятий, повышающих чис-
ло тромбоцитов, или увеличения дозировки используемых лекарствен-
ных средств. 

Рефрактерная форма ИТП определяется отсутствием непосредствен-
ного ответа на спленэктомию, потерей ответа после спленэктомии и 
необходимостью проведения дальнейшего лечения для купирования 
клинически значимых кровотечений. 

К резистентной форме ИТП следует относить случаи отсутствия или 
потери ответа после 2 и более курсов лекарственной терапии, требую-
щие возобновления лечения.

Диагностика. В связи с отсутствием четких критериев диагноз ИТП 
является диагнозом исключения, для установления которого требуется 
проведение комплексного обследования, исключающего заболевания 
и состояния иммунной и неиммунной природы, протекающие с тром-
боцитопенией. В таблицах 1 и 2 представлены лабораторные методы и 
основные заболевания, с которыми нужно проводить дифференциаль-
ный диагноз ИТП.

Лечение. В настоящее время не существует методов лечения, обе-
спечивающих полное излечивание пациентов, страдающих идиопати-
ческой тромбоцитопенической пурпурой. Соответствующая степени 
тяжести терапия значительно повышает качество жизни пациентов, по-
зволяя сохранять трудоспособность, осуществлять детородную функ-
цию, проводить хирургические манипуляции и операции. 

При лечении болезни Верльгофа особенно важен персонифициро-
ванный подход, определяющийся не столько уровнем тромбоцитопе-
нии, сколько выраженностью геморрагического синдрома. 
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Эксперты рабочей группы национальных клинических рекомендаций 
по диагностике и лечению ИТП рекомендуют начинать терапию в сле-
дующих случаях: 

•	 При тромбоцитопении < 10 х 109/л — безотлагательно;
•	 При тромбоцитопении в интервале 30–50 х 109/л — при нали-

чии геморрагических осложнений. 
Комплексное лечение болезни Верльгофа должно включать в себя 

поддержание адекватного уровня тромбоцитов и тромбоцитопоэза, 

Таблица 1. Лабораторные тесты для диагностики ИТП

Обязательные тесты Потенциально полезные тесты

•	 ОАК + ретикулоциты + подсчет тромбо-
цитов по Фонио 

•	 Мазок периферической крови 
•	 Биохимический анализ крови 
•	 Коагулограмма, агрегация тромбоци-

тов с АДФ, коллагеном, ристомицином, 
адреналином, фибринолиз, антитром-
бин III, D-димер 

•	 Иммунохимическое исследование сыво-
ротки крови (количественный анализ) 

•	 ВИЧ 
•	 Вирусы гепатитов В и С 
•	 Helicobacter pilori * 
•	 Исследование костного мозга (цитоло-

гическое и гистологическое**) 
•	 Герпес-вирусы (антитела и ПЦР***) 
•	 Прямая проба Кумбса 
•	 Маркеры тромбофилии **** 
•	 Коагулограмма и агрегация тромбоци-

тов с АДФ, коллагеном, ристомицином, 
адреналином

•	 Антитела к гликопротеинам 
(тромбоцит-ассоциирован-
ные) 

•	 Антинуклеарный фактор 
•	 Антитела к нативной (двуспи-

ральной) ДНК 
•	 Волчаночный антикоагулянт
•	 Антитела к кардиолипину (IgG 

и IgM) и другим фосфолипи-
дам 

•	 Антитела к бета-2-гликопро-
теину 1 (IgG и IgM) 

•	 Антитела к ТПО и гормоны 
щитовидной железы 

•	 Тест на беременность у жен-
щин детородного возраста 

Примечание. * — у пациентов с отягощенным анамнезом и/или клиниче-
скими проявлениями гастрита, язвенной болезни желудка и двенадцати-
перстной кишки; ** — Гистологическое исследование костного мозга — 
при рецидивирующих и резистентных (в течение 6 мес) формах ИТП, перед 
спленэктомией, у пациентов старше 55 60 лет, при малом числе МКЦ в 
миелограмме, подозрении на вторичный генез тромбоцитопении *** —
ПЦР герпес-вирусов — при подозрении на рецидив, латентную инфекцию 
или персистенцию вируса; **** — при наличии тромбозов в анамнезе или 
подозрении на тромбоцитопению потребления.



68

Таблица 2. Дифференциальная диагностика ИТП 

Приобретенные тромбоцитопении

Повышенная деструкция тромбоцитов Нарушение продукции 
тромбоцитов

•	 Вторичная иммунная тромбоцитопе-
ния при следующих заболеваниях: 
аутоиммунный тиреоидит, СКВ, АФЛС и 
другие коллагенозы, ЛПЗ, лекарствен-
но-опосредованная, вирусного генеза 
(герпесвирусы, хронические вирусные 
гепатиты, ВИЧ), постинфекционная и др.;

•	 Посттрансфузионная пурпура; 
•	 Синдром диссеминированного внутрисо-

судистого свертывания, фаза истощения; 
•	 Сердечно-сосудистые аномалии и за-

болевания (аневризмы, пороки сердца, 
стентирование); 

•	 Гестационная тромбоцитопения; 
•	 Тромботическая тромбоцитопеническая 

пурпура; 
•	 Гемолитико-уремический синдром; 
•	 Тромботическая микроангиопатия и др.

•	 Лекарственно-опосредован-
ная тромбоцитопения; 

•	 Тромбоцитопения при ин-
фекционных заболеваниях; 

•	 Токсическая тромбоцитопе-
ния (алкоголь и др.); 

•	 Метастатическое поражение 
костного мозга при неоплаз-
мах; 

•	 Заболевания системы кро-
ветворения (острый лейкоз, 
апластическая анемия, мие-
лодиспластический синдром, 
лимфопролиферативные 
заболевания и др.)

Наследственные тромбоцитопении: 
тромбастения Гланцмана; синдром 
Бернара–Сулье; синдром серых 
тромбоцитов; • синдром Вискотта–Олдрича; 
врожденная амегакариоцитарная 
тромбоцитопения; анемия Фанкони и 
другие.

Псевдотромбоцитопении

предупреждение кровотечений, удаление из сосудистого русла ауто-
иммунных комплексов. 

Большинство пациентов не нуждаются в лечении в условиях стацио-
нара с круглосуточным наблюдением и могут получать лечение в амбу-
латорных условиях. Госпитализация пациентов рекомендуется в следу-
ющих случаях:
•	 Тромбоцитопения <20 х 109/л при наличии выраженного геморраги-

ческого синдрома в анамнезе;
•	 Выраженный геморрагический синдром;
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•	 Наличие сопутствующих заболеваний, отягощающих состояние боль-
ного;

•	 Осложнения при проведении терапии в амбулаторных условиях;
•	 Несоблюдение пациентами лечебного режима в амбулаторных усло-

виях. 
Для лечения болезни Верльгофа используются следующие группы 

лекарственных средств:
•	 Глюкокортикостероиды: преднизолон, метилпреднизолон, декса-

метазон. ГКС являются терапией 1-ой линии всех форм болезни 
Верльгофа. Лечение преднизолоном проводят в течение 2-4 недель 
в дозе 1 мг/кг массы тела. При достижении ответа, производится 
постепенное снижение дозы под контролем уровня тромбоцитов и 
степени выраженности геморрагического синдрома. Пульс-терапия 
преднизолоном в дозе 500–1000 мг 3 дня подряд проводится перед 
спленэктомией. Метилпреднизолон и дексаметазон используют в до-
зах, эквивалентных преднизолону.

•	 Препараты внутривенного иммуноглобулина человека являются те-
рапией 1-ой линии при ургентных состояниях (массивные кровотече-
ния, неотложные хирургические вмешательства) и при невозможно-
сти применения ГКС: их непереносимости или развитии выраженных 
побочных эффектов. Эффект после использования данного класса 
препаратов длится в течение 2–4 недель

•	 Агонисты рецепторов тромбопоэтина являются терапией 2-ой линии 
персистирующей и хронической форм болезни Верльгофа. Данный 
класс препаратов стимулирует выработку тромбоцитов и мегакари-
оцитов. В отличии от ГКС агонисты рецепторов тромбопоэтина не 
обладают иммуносупрессивным действием. Терапия ромиплости-
мом и элтромбопагом проводится пожизненно. При прекращении 
приема уровень тромбоцитов может снижаться ниже исходного. 
Крайне редко после отмены препаратов может отмечаться стойкая 
ремиссия. Ромиплостим вводится подкожно 1 раз в неделю в дозе от 
1 мкг/кг до 10 мкг/кг. При достижении целевых уровней тромбоци-
тов (> 200 х 109/л) рекомендуется титрация дозы до поддерживаю-
щей. Элтромбопаг — препарат для перорального приема. Начальная 
доза — 50 мг в сутки. Титрация дозы производится под контролем 
уровня тромбоцитов. Отдельно стоит отметить, что препараты не об-
ладают перекрестной устойчивостью. 

•	 Моноклональные антитела. Ритуксимаб входит в терапию 3-ей ли-
нии персистирующей и хронической формы болезни Верльгофа. Для 
лечения болезни Верльгофа ритуксимаб применяется «off-label». 
Обычно курс терапии составляет 4 введения препарата 1 раз в неде-
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лю в дозе 375 мг/м2. Ритуксимаб эффективен примерно у половины 
пациентов, у четверти эффект отмечается безрецидивный период до 
5 лет. 

•	 Другие препараты с иммуносупрессивным действием. Азатиоприн, 
циклофосфамид, циклоспорин А, винкристин являются терапией 
3-ей линии хронической и рефрактерной формы болезни Верльгофа. 

•	 Препараты для симптоматического лечения: гемостатические пре-
параты (этамзилат, транексамовая кислота), витаминные препараты 
(аскорбиновая кислота + рутозид).
Спленэктомия включена в терапию 2-ой линии всех форм болезни 

Верльгофа. Такой способ лечения обеспечивает самый высокий уро-
вень полных и частичных ремиссий. 

Показаниями к спленэктомии являются: 
•	 Неэффективность терапии ГКС;
•	 Непереносимость ГКС и препаратов внутривенного иммуногло-

булина;
•	 Недоступность препаратов внутривенного иммуноглобулина;
•	 Потеря ответа или полного ответа после терапии 1-ой линии; 
•	 Необходимость получения быстрого эффекта в ургентных со-

стояниях при массивных кровотечениях (маточные, желудочно-кишеч-
ные кровотечения, угроза кровоизлияния в головной мозг). 
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Эрнест Уильям Гудпасчер (17 октября 
1886 — 20 сентября 1960) — амери-
канский врач и патофизиолог. Окончил 
в 1907 г. университет Вандербильта. В 
1913–1922 гг. — ассистент кафедры па-
тологии Гарвардского университета, в 
1922–1924 гг. — руководитель Зинге-
ровской лаборатории в Пенсильвании, а 
затем до 1955 г. работал на кафедре па-
тологии, университета Вандербильта; с 
1955 г. — научный руководитель отдела 
патологии института патологии армии 
США. Он углубил научное понимание па-
тогенеза инфекционных и паразитарных 
заболеваний, болезней вирусной, риккетсиозной, грибковой и протозой-
ной этиологии, в частности, исследовав нейротропию вирусов герпеса, 
идентифицировав вирус эпидемического паротита. Вместе с коллегами 
из Университета Вандербильта он впервые разработал способы методы 
выращивания вирусов и риккетсий на куриных эмбрионах и оплодотво-
ренных куриных яйцах, что позволило разрабатывать вакцины от грип-
па, ветряной оспы, натуральной оспы, желтой лихорадки, сыпного тифа, 
пятнистой лихорадки Скалистых гор и прочих заболеваний. Он также 
впервые описал синдром, получивший его имя — синдром Гудпасчера.

Синдром Гудпасчера (СГ) был описан в период крупномасштабной 
эпидемии гриппа в 1919 году у 18-летнего юноши с рецидивирующим 
кровохарканьем, продолжавшимся около шести недель, с последующим 
летальным исходом. При патологоанатомическом исследовании были 
выявлены диффузный некроз и геморрагический экссудат в альвеолах, 
а также пролиферативный нефрит. Принципиально важным признаком 
СГ считают наличие особых антител к компонентам базальной мембраны 
альвеол и почечных клубочков (анти-БМК-антитела), обусловливающих 
их одновременное поражение. Некоторые авторы склонны расширять 
понятие “синдром Гудпасчера”, по существу, отождествляя его с легоч-

Эрнест Уильям Гудпасчер 
(1886–1960)
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но- почечным синдромом, который наблюдают не только при гиперпро-
дукции анти-БМК-антител, но и при ANCA-ассоциированных системных 
некротизирующих васкулитах, а также при тромботических микроанги-
опатиях и ДВС-синдроме.

Эпидемиология. Распространенность синдрома Гудпасчера в Евро-
пе не превышает 1 случая на 2 000000 населения. Среди всех типов гло-
мерулонефрита доля анти-БМК-ГН составляет 1–5%, а в структуре при-
чин экстракапиллярного гломерулонефрита с полулуниями — 10–20%.
Наиболее часто заболевание возникает у представителей европейской 
расы, хотя распространено повсеместно. Развивается у людей любого 
возраста. Первый пик заболеваемости отмечают в возрасте 20–30 лет, 
преимущественно у мужчин, которые имеют признаки как почечного, 
так и легочного поражения. Вторая волна заболеваемости — возраст 
старше 50–60 лет; мужчины и женщины болеют с одинаковой частотой.

Этиология. Этиология синдрома Гудпасчера неизвестна. Установле-
на определенная связь с генетическими факторами: антигенами НLA 
класса DR (HLA-DR15 и HLA-DR4). Возможные триггеры: курение, ви-
русные и бактериальные инфекции, переохлаждения, вдыхание угле-
кислого газа, лекарственная непереносимость (D-пеницилламина).

Клинические проявления. Чаще заболевание начинается с кли-
нических проявлений легочной патологии: кровохарканье, одышка, 
кашель, боли в грудной клетке, респираторный дистресс-синдром, 
дыхательная недостаточность. Одновременно проявляются признаки 
системного воспаления: лихорадка с ознобами, снижение массы тела, 
слабость, артралгии, миалгии. Признаки почечного поражения: гемату-
рия, протеинурия, цилиндрурия, почечная недостаточность, АГ, отеки.

Физикальное обследование. При аускультации выявляют множе-
ственные звучные влажные хрипы на фоне жесткого или бронхиального 
дыхания. Количество хрипов значительно увеличивается во время или 
после кровохарканья. При перкуссии легких иногда может определять-
ся укорочение перкуторного звука над обширными очагами легочных 
кровоизлияний. При исследовании сердечно-сосудистой системы вы-
являются артериальная гипертензия, возможно увеличение границы от-
носительной тупости сердца влево, приглушенность сердечных тонов, 
негромкий систолический шум, при развитии тяжелой почечной недо-
статочности появляется шум трения перикарда.

Диагностические критерии синдрома Гудпасчера (табл. 1–3)
При постановке диагноза синдрома Гудпасчера целесообразно поль-

зоваться следующими критериями.
1. Сочетание легочной патологии и патологии почек, т.е. кровохарка-

нья (часто легочного кровотечения), одышки и гломерулонефрита.
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2. Неуклонно прогрессирующее течение заболевания с развитием 
дыхательной и почечной недостаточности.

3. Развитие железодефицитной анемии.
4. Выявление при рентгенологическом исследовании легких множе-

ственных двусторонних облаковидных инфильтратов на фоне сетчатой 
деформации легочного рисунка.

5. Обнаружение в крови высоких титров циркулирующих антител к 
базальной мембране почечных клубочков и альвеол.

6. Обнаружение линейных депозитов IgG и С3-компонента компле-
мента на базальных мембранах капилляров клубочков и альвеол.

7. Отсутствие других системных (кроме легочных и почечных) про-
явлений.

Табл. 1. Лабораторная диагностика
Общий анализ 
крови

Характерны железодефицитная анемия, анизоцитоз, пой-
килоцитоз. Наблюдается также лейкоцитоз, сдвиг лейко-
цитарной формулы влево, значительное увеличение СОЭ.

Общий анализ 
мочи

Протеинурия (может быть значительной), цилиндры 
(зернистые, гиалиновые, эритроцитарные), эритроциты 
(может быть макрогематурия). По мере прогрессирования 
развивается изогипостенурия.

Биохимический 
анализ крови

Повышение содержания в крови мочевины, креатинина, 
гаптоглобина, серомукоида, α-2 и гамма-глобулинов, сни-
жение содержания железа

Иммунологиче-
ские исследова-
ния

Снижение количества Т-лимфоцитов-супрессоров, выяв-
ляются циркулирующие иммунные комплексы, антитела к 
базальной мембране капилляров клубочков и альвеол 

Анализ мокроты Много эритроцитов, гемосидерин, сидерофаги.

Табл. 2. Инструментальная диагностика 
Рентгенологиче-
ское исследова-
ние легких

Легочные инфильтраты в прикорневой области с распро-
странением на нижние и средние отделы легких, а также 
прогрессирующие, симметричные двусторонние облако-
видные инфильтраты.

Исследование 
функции внешне-
го дыхания

Рестриктивный тип дыхательной недостаточности (сни-
жение ЖЕЛ), по мере прогрессирования заболевания 
присоединяется обструктивный тип дыхательной недоста-
точности (снижение ОФВ1, индекса Тиффно).
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ЭКГ Признаки выраженной миокардиодистрофии При выра-
женной артериальной гипертензии появляются признаки 
гипертрофии миокарда левого желудочка.

Исследование 
газового состава 
крови

Выявляется артериальная гипоксемия

Исследование 
биоптатов легких 
и почек почек

Производится для окончательной верификации диагноза, 
если невозможно точно диагностировать заболевание 
неинвазивными методами. Выполняется гистологическое 
и иммунологическое исследование биоптатов. Характерны 
морфологические признаки гломерулонефрита (чаще 
всего экстракапиллярного), геморрагического альвеолита, 
гемосидероза и интерстициального фиброза

Табл. 3. Дифференциальная диагностика 
Ревматологические 

болезни
Патология почек Заболевания легких

•	 Микроскопический 
полиангиит

•	 Гранулематоз Вегенера 
•	 Синдром Черджа-Стросса 
•	 Узелковый полиартериит 
•	 Пурпура Шенлейн-

Геноха 
•	 Криоглобулинемический 

васкулит 
•	 Системная красная 

волчанка Антифосфоли-
пидный синдром

•	 Острый гломеруло-
нефрит стрептокок-
ковой природы 

•	 Острый лекарствен-
ный нефрит 

•	 Гломерулонефрит 
при инфекционном 
эндокардите

•	 Острый канальце-
вый некроз 

•	 Рак почки или 
метастазы из других 
органов

•	 Лимфоматоидный 
гранулематоз 

•	 Пневмония на фоне 
гломерулонефрита 
Туберкулез

•	  Рак легких и брон-
хов или метастазы 
из других органов 
Тромбоэмболия 
легочной артерии 

•	 Уремическое легкое
•	 Саркоидоз

Лечение. Цель терапии, закономерно вытекающая из патогенеза за-
болевания, заключается в удалении из циркулирующей крови специфи-
ческих антител, предотвращении их дальнейшего образования и пода-
влении существующего воспалительного процесса в тканях.

1.Плазмаферез 
2. Иммуносупрессивная терапия.
Лечение включает плазмафильтрацию ежедневно или через день в 

течение 2–3 недель с объемом плазмообмена 4 л, чтобы удалить ан-
ти-БМК антитела, в сочетании с назначением кортикостероидов (обыч-
но метилпреднизолона по 1 г в течение 20 минут 1 раз/день или через 
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день трехкратно, с последующим назначением преднизолона (по 1 мг/
кг перорально 1 раз/день в течение 3 недель, с последующим посте-
пенным снижением дозы до 20 мг перорально 1 раз/день в течение 
6–12 мес.) и циклофосфамида (по 2 мг/кг перорально или внутривенно 
1 раз/день в течение 6–12 мес.), чтобы предотвратить образование но-
вых антител. 

В некоторых случаях развития тяжелых побочных эффектов на ци-
клофосфамид или отказа от лечения циклофосфамидом можно исполь-
зовать ритуксимаб, но его применение при синдроме Гудпасчера не 
изучено. Пациентам с тяжелым поражением почек требуется замести-
тельная почечная терапия: программный гемодиализ или транпланта-
ция почки. Данные о трансплантации почки у пациентов с синдромом 
Гудпасчера немногочисленны. В связи с возможным усилением продук-
ции антител к базальной мембране капилляров клубочков после опе-
ративного вмешательства, рекомендуется выполнение трансплантации 
не ранее чем через 6 месяцев после исчезновения антител из циркуля-
ции. Всем пациентам с пересаженной почкой проводится тщательное 
мониторирование, включающее динамический контроль гематурии и 
концентрации креатинина, титра антител к базальной мембране капил-
ляров клубочков. Рецидив нефрита в трансплантате, ассоциированного 
с антителами к базальной мембране капилляров клубочков, наблюдает-
ся в 1–12 % случаев. 

Прогноз. Типичный вариант течения СГ характеризуется быстрым 
прогрессированием заболевания с преобладанием в клинической кар-
тине легочной или почечной симптоматики. В короткий срок патология 
завершается летальным исходом в результате развития почечной недо-
статочности или легочного кровотечения.

При своевременно начатом лечении у части пациентов удается ста-
билизировать функцию почек в результате снижения титра антител к 
базальной мембране клубочков, что позволяет добиться замедления 
прогрессирования заболевания на длительной поддерживающей тера-
пии циклофосфамидом в сочетании с преднизолоном в невысоких до-
зах. Имеются единичные сообщения о выздоровлении больных после 
лечения кортикостероидами, антибиотиками, применения экстракор-
порального гемодиализа.
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