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íà ôîíå êîòîðîé ïîÿâèëàñü ïÿòíèñòî-ïàïóëåçíàÿ ñûïü
ðàçìåðîì îêîëî 0,5 ñì â äèàìåòðå â îáëàñòè ëåâîãî ïëå-
÷åâîãî, îáîèõ ëîêòåâûõ ñóñòàâîâ è ïîÿñíèöû; ñòàë íàðàñ-
òàòü ñóñòàâíîé ñèíäðîì, êîòîðûé õàðàêòåðèçîâàëñÿ àðòðè-
òàìè ëåâîãî êîëåííîãî ñóñòàâà è ïÿñòíîôàëàíãîâûõ ñóñòàâîâ
îáîèõ êèñòåé. Ïðè ïàëüïàöèè îïðåäåëÿåòñÿ óâåëè÷åíèå
ïå÷åíè +2�2,5 ñì èç-ïîä êðàÿ ðåáåðíîé äóãè.

Ïðè ïîâòîðíîì èììóíîëîãè÷åñêîì îáñëåäîâàíèè îò-
ìå÷àåòñÿ íàðàñòàíèå òèòðà ÀÍÔ 1/320 íà ñðåçàõ ïå÷åíè,
ÖÈÊ 420 åä. îïò. ïëîòí., ïîÿâëåíèå ÀÒ ê ds-ÄÍÊ �  120
(íîðìà äî 20), àíòèêàðäèîëèïèíîâûõ ÀÒ � 120 (íîðìà äî
30); ñíèæåíèå Ñ3-ôðàêöèè êîìïëåìåíòà äî 48 åä. îïò.
ïëîòí. (íîðìà 80�120 åä. îïò. ïëîòí.). Â áèîõèìè÷åñêîì
àíàëèçå êðîâè � ãèïåðïðîòåèíåìèÿ äî 92 ã/ë; äèñïðîòå-
èíåìèÿ; ãèïîàëüáóìèíåìèÿ äî 41%, ãèïåðãàììàãëîáóëè-
íåìèÿ äî 33%; âûñîêèå òèòðû ÀÑËÎ 1:4000; ñîõðàíÿëîñü
óâåëè÷åíèå ÑÐÁ è ôàêòîðîâ âîñïàëåíèÿ; ïå÷åíî÷íûå ôåð-
ìåíòû â ïðåäåëàõ âîçðàñòíîé íîðìû � ÀËÒ 28 åä/ë, ÀÑÒ
27 åä/ë. Âïåðâûå â êîàãóëîãðàììå îïðåäåëÿåòñÿ ñíèæåíèå
ôèáðèíîãåíà äî 170,6 ìã % (íîðìà 200�400 ìã %) è
ôèáðèíîëèòè÷åñêîé àêòèâíîñòè äî 1 ÷ 20 ìèí (íîðìà 2�
4 ÷). Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè � àíåìèÿ, ëåéêîïåíèÿ
2,2�109/ë, òðîìáîöèòîïåíèÿ 78,2� 109/ë, ÑÎÝ 44 ìì/÷.

Ïîñëå ïîäêëþ÷åíèÿ ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè (ïðåäíè-
çîëîí per os 1 ìã/êã) è ãåïàðèíîòåðàïèè (ãåïàðèí ïîäêîæ-
íî 300 åä/êã), ñîñòîÿíèå ïîñòåïåííî óëó÷øèëîñü, ìàëü÷èê
ñòàë àêòèâíûì, æàëîá íå ïðåäúÿâëÿë, ïîëíîñòüþ êóïèðî-
âàëèñü êîæíûé è ñóñòàâíîé ñèíäðîìû. Ñîõðàíÿëèñü ãåïà-
òîñïëåíîìåãàëèÿ è âûñîêàÿ ëàáîðàòîðíàÿ àêòèâíîñòü:
ïàíöèòîïåíèÿ, ÑÎÝ 45�65 ìì/÷, ôèáðèíîãåí 122 ìã %,
íàðóøåíèå ëèïèäíîãî îáìåíà (õîëåñòåðèí 18,9 ììîëü/ë,
òðèãëèöåðèäû 4,65 ììîëü/ë, β-ëèïîïðîòåèäû 186 åä),
ñòàëè óâåëè÷èâàòüñÿ ïå÷åíî÷íûå ôåðìåíòû (ÀËÒ 340 åä/ë,
ÀÑÒ 324 åä/ë). Â ñâÿçè ñ ÷åì ïðîâîäèëàñü ïóëüñ-òåðàïèÿ
ìåòèïðåäîì ïî 500 ìã ¹ 6, èñïîëüçîâàíû â ëå÷åíèè
ïåíòàãëîáèí â ñóììàðíîé äîçå 800 ìã, íà ôîíå ïîëó÷åíèÿ
45 ìã ïðåäíèçîëîíà per os è ÍÏÂÒ � ìîâàëèñ 7,5 ìã 2 ðàçà
â ñóòêè per os; áûëà óâåëè÷åíà äîçà ãåïàðèíà äî 500 åä/êã.

Ñîñòîÿíèå îñòàâàëîñü ñòàáèëüíûì, æàëîá íå ïðåäúÿâ-
ëÿë, îáðàùàëè íà ñåáÿ âíèìàíèå óâåëè÷åíèå â îáúåìå
æèâîòà, åãî ôîðìà, òðóäíîäîñòóïíîñòü ãëóáîêîé ïàëüïà-
öèè. Ïî äàííûì ÓÇÈ, â äèíàìèêå îòìå÷àëîñü óâåëè÷åíèå
ïå÷åíè � ïåðåäíå-çàäíèé ðàçìåð 174 ìì (íîðìà 130 ìì),
ëåâàÿ äîëÿ 160:43 (íîðìà 3:1), ýõîãåííîñòü ïîâûøåíà,
ýõîñòðóêòóðà ìåëêîçåðíèñòàÿ, íåîäíîðîäíàÿ; ïðîãðåñ-
ñèðóþùåå ðàçðàñòàíèå ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè âîêðóã ñòâî-
ëà v. ðortae; óâåëè÷åíèå ñåëåçåíêè (ïðîäîëüíîé ðàçìåð
160 ìì ïðè íîðìå 130 ìì), ýõîãåííîñòü ïîâûøåíà, ýõî-
ñòðóêòóðà ìåëêîçåðíèñòàÿ. Êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ
áðþøíîé ïîëîñòè ñ âíóòðèâåííûì ââåäåíèåì êîíòðàñòíî-
ãî âåùåñòâà: ïå÷åíü äèôôóçíî óâåëè÷åíà, ñ íåðîâíûìè,
áóãðèñòûìè êîíòóðàìè, äèôôóçíî íåîäíîðîäíîé ñòðóêòó-
ðû (ïîñëå âíóòðèâåííîãî êîíòðàñòèðîâàíèÿ âûÿâëÿþòñÿ
ìíîæåñòâåííûå ñëèâàþùèåñÿ ó÷àñòêè ñëàáîïîíèæåííîé
ïëîòíîñòè, êîòîðûå çàíèìàþò ïðàêòè÷åñêè âñþ òêàíü
ïå÷åíè); âíóòðèïå÷åíî÷íûå ïðîòîêè íå ðàñøèðåíû; æåë÷-
íûé ïóçûðü ñ óïëîòíåííûìè ñòåíêàìè, ðåíòãåíîêîíòðà-
ñòíûõ êîíêðåìåíòîâ íå ñîäåðæèò; ñåëåçåíêà çíà÷èòåëüíî
óâåëè÷åíà, åå ñòðóêòóðà äîñòàòî÷íî ãîìîãåííàÿ. Çàêëþ÷å-
íèå: äàííûå èçìåíåíèÿ ìîãóò ñâèäåòåëüñòâîâàòü î öèððîçå
ïå÷åíè.

Îáîáùàÿ äàííûå àíàìíåçà, èñòîðèè ðàçâèòèÿ çàáîëå-
âàíèÿ, êëèíè÷åñêèõ, ëàáîðàòîðíûõ è èíñòóìåíòàëüíûõ
èññëåäîâàíèé, ðåáåíêó áûë ïîñòàâëåí äèàãíîç ÀÈÃ ñ
èñõîäîì â öèððîç. Ìàëü÷èê ïåðåâåäåí â ÍÈÈ õèðóðãèè
ÐÀÌÍ, ãäå åìó â ìàðòå 2003 ã. ïðîèçâåäåíà òðàíñïëàíòà-
öèÿ ïðàâîé äîëè ïå÷åíè.

Îñîáåííîñòÿìè äàííîãî íàáëþäåíèÿ ÿâëÿþòñÿ íà÷à-
ëî çàáîëåâàíèÿ ñ âîë÷àíî÷íî-ïîäîáíîãî ñèíäðîìà, îñëîæ-
íåííîãî ãåìàòîëîãè÷åñêèì êðèçîì è æåëóäî÷íî-êèøå÷-
íûì êðîâîòå÷åíèåì, íàëè÷èåì âûñîêèõ èììóíîëîãè÷åñêèõ
ìàðêåðîâ ÑÊÂ, ëàáîðàòîðíûõ ïðèçíàêîâ àíòèôîñôîëè-
ïèäíîãî ñèíäðîìà, ïîñòåïåííîå óâåëè÷åíèå ïå÷åíè è íàðà-
ñòàíèå ïå÷åíî÷íûõ ôåðìåíòîâ, áûñòðîå ïðîãðåññèðîâàíèå
çàáîëåâàíèÿ, íåñìîòðÿ íà ïðîâîäèìóþ òåðàïèþ, ñ èñõî-
äîì â öèððîç.

1.Øåðëîê Ø., Äóëè Äæ. Çàáîëåâàíèÿ ïå÷åíè è æåë÷-
íûõ ïóòåé. � Ì., 1990. � Ñ. 353�362.
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Ïðèâîäèì îïèñàíèå äâóõ ñëó÷àåâ áîëåçíè Ãîøå ñðåäè
äàëüíèõ ðîäñòâåííèêîâ, íàáëþäàâøèõñÿ íàìè íà ïðîòÿ-
æåíèè íåñêîëüêèõ ëåò.

Áîëüíàÿ Åëåíà Ò., 16 ëåò, ïîñòóïèëà ñ æàëîáàìè íà
ñëàáîñòü, óòîìëÿåìîñòü, ïåðèîäè÷åñêè âîçíèêàþùèå íîñî-
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Ë.ß. Êëèìîâ, Ò.Ì. Âäîâèíà, Î.Ê. Êóëåøîâà, Î.È. Åðåìååâà,
Í.À. Æäàíîâà, Â.À. Êóðüÿíèíîâà, Ì.Â. Ñîòíèêîâà
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Êàôåäðà ïðîïåäåâòèêè äåòñêèõ áîëåçíåé è ïîëèêëèíè÷åñêîé ïåäèàòðèè Ñòàâðîïîëüñêîé ãîñóäàðñòâåííîé
ìåäèöèíñêîé àêàäåìèè, Äåòñêàÿ ãîðîäñêàÿ êëèíè÷åñêàÿ áîëüíèöà èìåíè Ã.Ê. Ôèëèïïñêîãî, ã. Ñòàâðîïîëü, ÐÔ

âûå êðîâîòå÷åíèÿ, áîëè â íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ, âîçíèêàþ-
ùèå ïðè õîäüáå, íèçêèé óðîâåíü ôèçè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ,
çàäåðæêó ïîëîâîãî ðàçâèòèÿ.

Èç àíàìíåçà èçâåñòíî, ÷òî äåâî÷êà ðîäèëàñü îò X
áåðåìåííîñòè, ïðîòåêàâøåé áåç îñëîæíåíèé. Ðîäû IV,

Ã.À. Ñàìñûãèíà, Ì.Þ. Ùåðáàêîâà, Î.Å. Ãóðåâè÷ è äð.

2.Áàðàíîâ À. À., Áàæåíîâà Ë. Ê. Äåòñêàÿ ðåâìàòîëî-
ãèÿ. � Ì., 2002. � Ñ. 64�137.
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â ñðîê, ñòðåìèòåëüíûå. Ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè 3200 ã.
Ê ãðóäè ïðèëîæåíà íà 3-è ñóòêè, âçÿëà àêòèâíî. Íà
ãðóäíîì âñêàðìëèâàíèè äî 1 ãîäà 2 ìåñ. Ïðèâèâàëàñü äî
âîçðàñòà 1 ãîäà 11 ìåñ, çàòåì âàêöèíàöèÿ ïðåêðàùåíà.
Ïåðåíåñåííûå çàáîëåâàíèÿ: ÎÐÂÈ, âåòðÿíàÿ îñïà, àíãèíà.

Ñ 8 ìåñÿöåâ ñòàëî çàìåòíûì îòñòàâàíèå â ôèçè÷åñêîì
ðàçâèòèè. Â âîçðàñòå 11 ìåñ. áûëî âûÿâëåíî óâåëè÷åíèå
ðàçìåðîâ ïå÷åíè è ñåëåçåíêè, ïîä÷åëþñòíîãî ëèìôîóçëà.
Îáñëåäîâàëàñü â ñòàöèîíàðå, áûë óñòàíîâëåí äèàãíîç
«áîëåçíü Ãîøå», íàáëþäàåòñÿ ó ãåìàòîëîãà è ãàñòðîýíòå-
ðîëîãà. Â âîçðàñòå 2 ãîäà 8 ìåñ. áûëà ïðîèçâåäåíà ñïëåíýê-
òîìèÿ.

Â 2001 ã. (â âîçðàñòå 15 ëåò) ïðè óøèáå îòìå÷àëñÿ
ïåðåëîì ëåâîé áåäðåííîé êîñòè, ñïóñòÿ ìåñÿö � ïåðåëîì
ëåâîé áîëüøåáåðöîâîé êîñòè. Íåçàìå÷åííûì îñòàëñÿ ïå-
ðåíåñåííûé, ïî-âèäèìîìó, â ðàííåì äåòñòâå ïåðåëîì ïðà-
âîé ïëå÷åâîé êîñòè, ñ âîçðàñòîì ñòàëî çàìåòíûì óêîðî÷å-
íèå ïðàâîãî ïëå÷à è âñåé êîíå÷íîñòè. Îñìîòðåíà îðòîïåäîì
â ôåâðàëå 2002 ã.: ôèáðîçíàÿ îñòåîäèñïëàçèÿ, äèñïëàçèÿ
òàçîáåäðåííûõ ñóñòàâîâ: coax vara ñ äâóõ ñòîðîí, äâóñòî-
ðîííèé êîêñàðòðîç II ñòåïåíè; ãèïåðìîáèëüíîñòü ñóñòàâîâ
II�III ñòåïåíè, êîíòðàêòóðà òàçîáåäðåííûõ ñóñòàâîâ,
ëåâîãî êîëåííîãî ñóñòàâà; óêîðî÷åíèå ëåâîé íèæíåé êî-
íå÷íîñòè íà 3 ñì, óêîðî÷åíèå ïðàâîé âåðõíåé êîíå÷íîñòè
íà 7 ñì; íàðóøåíèå îñàíêè.

Â ìàå 1992 ã. è â àâãóñòå 1993 ã. â ðåçóëüòàòå îáñ-
ëåäîâàíèÿ â ãàñòðîýíòåðîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè ïîñòàâ-
ëåí äèàãíîç: õðîíè÷åñêèé àãðåññèâíûé, ñåðîíåãàòèâíûé
ãåïàòèò íà ôîíå áîëåçíè Ãîøå; äèñêèíåçèÿ æåë÷åâûâîäÿ-
ùèõ ïóòåé, ðåàêòèâíûé ïàíêðåàòèò; ãèïåðîêñàëóðèÿ;
õðîíè÷åñêèé ãàñòðîäóîäåíèò; ëÿìáëèîç; äåêîìïåíñèðî-
âàííûé òîíçèëëèò; õðîíè÷åñêèé àäåíîèäèò, àäåíîèäû I�
II ñòåïåíè.

Â 1997�1998 ãã. íàõîäèëàñü â ãàñòðîýíòåðîëîãè÷åñ-
êîì îòäåëåíèè ñ äèàãíîçîì: áîëåçíü Ãîøå; õðîíè÷åñêèé
ñïåöèôè÷åñêèé àêòèâíûé ãåïàòèò, I ñòåïåíè àêòèâíîñòè,
ìåäëåííî ïðîãðåññèðóþùåå òå÷åíèå; õðîíè÷åñêèé ïîâåðõ-
íîñòíûé ÍÐ-àññîöèèðîâàííûé ãàñòðîäóîäåíèò, ñòàäèÿ
îáîñòðåíèÿ; äóîäåíîãàñòðàëüíûé ðåôëþêñ; õðîíè÷åñêèé
õîëåöèñòîïàíêðåàòèò, ñòàäèÿ ðåìèññèè; çàäåðæêà ôèçè-
÷åñêîãî ðàçâèòèÿ; õîíäðîäèñòðîôèÿ; õðîíè÷åñêèé òîí-
çèëëèò; ãèïîïëàçèÿ ùèòîâèäíîé æåëåçû.

Èç ãåíåàëîãè÷åñêîãî àíàìíåçà èçâåñòíî, ÷òî ñåñòðà
áîëüíîé � äåâî÷êà, ðîäèâøàÿñÿ îò I áåðåìåííîñòè, â
âîçðàñòå 1 ãîäà 11 ìåñ. óìåðëà îò áîëåçíè Ãîøå. Äåòè,
ðîæäåííûå îò II è III áåðåìåííîñòåé (îáà ìóæñêîãî ïîëà),
çäîðîâû. Ðîäèòåëè çäîðîâû, â ðîäñòâå íå ñîñòîÿò. Ñðåäè
áëèæàéøèõ ðîäñòâåííèêîâ áîëüíûõ ñ òèïè÷íûìè ïðèçíà-
êàìè áîëåçíè Ãîøå íåò, îäíàêî ó òðîþðîäíîé ïëåìÿííèöû
áîëüíîé äèàãíîñòèðîâàíà áîëåçíü Ãîøå (ðèñ. 1). Âíåøíèé
âèä áîëüíîé ïðåäñòàâëåí íà ðèñ. 2.

Îáúåêòèâíî îáùåå ñîñòîÿíèå ïðè ïîñòóïëåíèè òÿæåëîå,
îáóñëîâëåíî õàðàêòåðîì  çàáîëåâàíèÿ. Â ñîçíàíèè, íà îñ-
ìîòð ðåàãèðóåò ñïîêîéíî, àäåêâàòíî, îòñòàâàíèÿ â èíòåë-
ëåêòóàëüíîì ðàçâèòèè íåò. Òåëîñëîæåíèå äèñïðîïîðöèî-
íàëüíîå, íåñêîëüêî ïîíèæåííîãî ïèòàíèÿ. Àíòðîïîìåòðè-
÷åñêèå äàííûå: äëèíà òåëà 145 ñì, ìàññà òåëà 38,5 êã, îê-
ðóæíîñòü ãîëîâû 55 ñì, îêðóæíîñòü ãðóäíîé êëåòêè 79 ñì.

Êîæíûå ïîêðîâû ñìóãëûå, ñóõîâàòû íà îùóïü, ïèãìåí-
òàöèÿ êîæè ëèöà, çàìåòíî óñèëåííûé ñîñóäèñòûé ðèñóíîê
âåðõíèõ è íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, ãðóäè è ïåðåäíåé áðþøíîé
ñòåíêè, «ïå÷åíî÷íûå» ëàäîíè. Íà ãðóäè è âåðõíåé ÷àñòè
ñïèíû åäèíè÷íûå òåëåàíãèýêòàçèè. Âèäèìûå ñëèçèñòûå
îáîëî÷êè âëàæíûå, ðîçîâûå, áëåñòÿùèå, ñêëåðû èêòåðè÷-
íû. Ïîäêîæíûé æèðîâîé ñëîé ðàçâèò ñëàáî, ðàñïðåäåëåí
ðàâíîìåðíî. Ïåðèôåðè÷åñêèå ëèìôîóçëû íå óâåëè÷åíû.

Êîñòíî-ìûøå÷íàÿ ñèñòåìà äåôîðìèðîâàíà: óêîðî÷å-
íèå ïðàâîé âåðõíåé êîíå÷íîñòè íà 7 ñì, óêîðî÷åíèå ëåâîé
íèæíåé êîíå÷íîñòè íà 3 ñì, äèñïëàçèÿ òàçîáåäðåííûõ
ñóñòàâîâ, êîíòðàêòóðà ëåâîãî êîëåííîãî ñóñòàâà (óâåëè-
÷åí â îáúåìå, îáúåì äâèæåíèé â íåì îðãàíè÷åí). Ïðè
õîäüáå çàìåòíî ïðèõðàìûâàåò, ïîõîäêà «óòèíàÿ». Ñêîëè-
îç ãðóäíîãî è ïîÿñíè÷íîãî îòäåëîâ ïîçâîíî÷íèêà. Ãèïåð-
ìîáèëüíîñòü ñóñòàâîâ. ×åðåï îêðóãëîé ôîðìû.

Íîñîâîå äûõàíèå ñâîáîäíîå. Ãðóäíàÿ êëåòêà áî÷êîîá-
ðàçíîé ôîðìû, ó÷àñòâóåò â àêòå äûõàíèÿ ðàâíîìåðíî.
Ïåðêóòîðíî íàä ëåãêèìè ëåãî÷íûé çâóê, àóñêóëüòàòèâíî
âåçèêóëÿðíîå äûõàíèå, ×Ä 18 â ìèí. Ãðàíèöû îòíîñèòåëü-
íîé ñåðäå÷íîé òóïîñòè â ïðåäåëàõ âîçðàñòíîé íîðìû.
Òîíû ñåðäöà ïðèãëóøåíû, ðàñùåïëåíèå I òîíà íà âåðõóø-
êå, ×ÑÑ 78 â ìèí, ÀÄ 110/70 ìì ðò. ñò.

Âèäèìûå ñëèçèñòûå îáîëî÷êè ïîëîñòè ðòà áëåäíî-
ðîçîâûå, âëàæíûå, ÷èñòûå. ßçûê ó êîðíÿ îáëîæåí áåëûì
íàëåòîì, ìèíäàëèíû ãèïåðòðîôèðîâàíû, ðûõëûå. Æèâîò
óâåëè÷åí â îáúåìå, îêðóæíîñòü æèâîòà 73 ñì, áîëåçíåí-
íîñòè ïðè ïàëüïàöèè íåò. Ñëåâà îò ïðÿìîé ìûøöû æèâîòà
ðóáåö äëèíîé 8 ñì ïîñëå ñïëåíýêòîìèè. Ïå÷åíü çàíèìàåò
ïðàêòè÷åñêè âñþ áðþøíóþ ïîëîñòü, âûñòóïàÿ èç-ïîä êðàÿ
ðåáåðíîé äóãè ïî ïåðåäíåé ïîäìûøå÷íîé ëèíèè íà 15 ñì,
ïî ñðåäèííîêëþ÷è÷íîé ëèíèè íà 16 ñì, ïî ñðåäèííîé
ëèíèè íà 13 ñì. Ïå÷åíü ïëîòíîé êîíñèñòåíöèè, íèæíèé êðàé

Ðèñ. 1. Ðîäîñëîâíàÿ íàáëþäàåìûõ áîëüíûõ.
1 � áîëüíàÿ Åëåíà Ò., 16 ëåò; 2 � áîëüíàÿ  Òàòüÿíà Ô.,
15 ëåò.

Ðèñ. 2. Âíåøíèé âèä áîëüíîé Åëåíû Ò. â âîçðàñòå 12 ëåò (à)
è 16 ëåò (á).

 à      á
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çàêðóãëåí, áåçáîëåçíåííà ïðè ïàëüïàöèè. Ðàçìåðû ïå÷åíè
ïî Êóðëîâó: ïåðåäíÿÿ ïîäìûøå÷íàÿ ëèíèÿ 17 ñì, ñðå-
äèííîêëþ÷è÷íàÿ ëèíèÿ 19,5 cì, ñðåäèííàÿ ëèíèÿ 19 ñì,
ëåâàÿ äîëÿ 17 ñì. Ñåëåçåíêà óäàëåíà. Ìî÷èòñÿ áåçáîëåç-
íåííî. Ñòóë íå èçìåíåí. Ïîëîâîå ðàçâèòèå: Àõ

1
Ð

2
Ìà

2
Ìå

0
.

Ùèòîâèäíàÿ æåëåçà íå óâåëè÷åíà. Íåðâíàÿ ñèñòåìà: íà
âîïðîñû îòâå÷àåò àäåêâàòíî, ñïîêîéíî, â èíòåëëåêòóàëü-
íîì ðàçâèòèè óìåðåííî îòñòàåò îò ñâåðñòíèêîâ.

Àíàëèç êðîâè: 3,9�1012/ë, Hb 126 ã/ë, òð. 400�109/ë,
ë. 12,2�109/ë, ý. 3%, ñ. 31%, ëèìô. 55%, ìîí. 11%, ÑÎÝ
28 ìì/÷.

Êîàãóëîãðàììà: âðåìÿ ðåêàëüöèôèêàöèè ïëàçìû 105 ñ,
òîëåðàíòíîñòü ïëàçìû ê ãåïàðèíó 8 ìèí, ÏÒÈ 90%,
ôèáðèíîãåí 4,4 ã/ë, âðåìÿ ñâåðòûâàíèÿ: íà÷àëî 2 ìèí,
êîíåö � 3 ìèí, òðîìáîòåñò IV�V ñò., òð. 338�109/ë,
äëèòåëüíîñòü êðîâîòå÷åíèÿ 1 ìèí 30 ñ.

Îáùèé àíàëèç ìî÷è áåç ïàòîëîãèè.
Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: îáùèé áåëîê 94 ã/ë,

àëüáóìèíû 42,3%, α
1
-ãëîáóëèíû 3,8%, α

2
-ãëîáóëèíû 7,5%,

β-ãëîáóëèíû 11%, γ-ãëîáóëèíû 35,3%, àëüáóìèíû/ãëîáó-
ëèíû 0,73, òèìîëîâàÿ ïðîáà 15 ÅÄ, ÀËÒ 12 ÅÄ/ë, ACT 41
ÅÄ/ë, ÙÔ 167 ÅÄ/ë, áèëèðóáèí îáùèé 18,6 ììîëü/ë,
íåïðÿìîé 13,0 ìêìîëü/ë, ïðÿìîé 5,6 ìêìîëü/ë, õîëåñòå-
ðèí 3,5 ììîëü/ë.

Èììóíîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå: ñíèæåíèå ðåçåðâíîé
àêòèâíîñòè íåéòðîôèëîâ ïî äàííûì ÍÑÒ-òåñòà; ïîâûøåíèå
àáñîëþòíîãî ñîäåðæàíèÿ Ò-ëèìôîöèòîâ; äèñáàëàíñ ñóá-
ïîïóëÿöèé Ò-ëèìôîöèòîâ; ïîâûøåíèå àáñîëþòíîãî ñîäåð-
æàíèÿ Â-ëèìôîöèòîâ; ïîâûøåíèå óðîâíÿ IgÀ; ïîâûøåíèå
óðîâíÿ ÖÈÊ, ïðåîáëàäàíèå ñðåäíåäèñïåðñíîé ôðàêöèè.

Ôèáðîãàñòðîäóîäåíîñêîïèÿ: ïèùåâîä ñâîáîäíî ïðîõî-
äèì, íà ñëèçèñòîé îáîëî÷êå âèäíû âûñòóïàþùèå â ïðîñâåò
ïèùåâîäà âàðèêîçíî ðàñøèðåííûå âåíû I�II ñòåïåíè,
óñèëåíà êàïèëëÿðíàÿ ñåòü. Êàðäèÿ ñìûêàåòñÿ ïîëíîñòüþ.
Â æåëóäêå ïðîçðà÷íîå ñëèçèñòîå ñîäåðæèìîå áåç ïîñòî-
ðîííèõ ïðèìåñåé. Ñêëàäêè òåëà æåëóäêà èçâèòû, ñðåäíåãî
êàëèáðà, ïîëíîñòüþ ðàñïðàâëÿþòñÿ ïðè èíñóôëÿöèè âîç-
äóõîì. Òîíóñ æåëóäêà íîðìàëüíûé. Ñëèçèñòàÿ îáîëî÷êà
ðîçîâàÿ, ìèêðîðåëüåô ðîâíûé. Ïðèâðàòíèê ñîìêíóò, ñèì-
ìåòðè÷íûé, ñâîáîäíî ïðîõîäèì ñ óäîâëåòâîðèòåëüíîé
çàìûêàòåëüíîé ôóíêöèåé. Ñëèçèñòàÿ îáîëî÷êà ëóêîâèöû
12-ïåðñòíîé êèøêè è ïîñòáóëüáàðíûõ îòäåëîâ ðîçîâàÿ,
áàðõàòèñòàÿ. Ñêëàäêè ðîâíûå, ñðåäíèå. Ïåðèñòàëüòèêà
ïðîñëåæèâàåòñÿ, òîíóñ íîðìàëüíûé.

ÓÇÈ: ïå÷åíü ñ ðîâíûì ÷åòêèì êîíòóðîì, êðàé çàêðóã-
ëåí; ÊÂÐ ïðàâîé äîëè 168 ìì, ëåâîé äîëè � 122 ìì,
õâîñòàòîé äîëè � 78 ìì, âîðîòíàÿ âåíà 10 ìì, õîëåäîõ
5 ìì, ñòðóêòóðà ïå÷åíè äèôôóçíî íåîäíîðîäíàÿ, ñ ìíîæå-
ñòâåííûìè ìåëêîî÷àãîâûìè ó÷àñòêàìè ïîâûøåííîé ýõî-
ãåííîñòè îò 3 äî 5 ìì â äèàìåòðå, ðàññåÿííûìè ïî âñåé
ïå÷åíè, ýõîãåííîñòü äèôôóçíî ïîâûøåíà ñ óñèëåíèåì ïî
õîäó ïåðèâåíòðèêóëÿðíûõ òðàêòîâ, ñîñóäèñòûé ðèñóíîê
ñ âåðòèêàëèçàöèåé ñîñóäîâ; æåë÷íûé ïóçûðü ðàñïîëîæåí
àíîìàëüíî íàä ïðàâîé ïî÷êîé, ðàçìåðû 66õ32 ìì, ñòåíêà
óòîëùåíà äî 4 ìì, â ñîäåðæèìîì ïóçûðÿ ïðèñòåíî÷íûé
îñàäîê; ïîäæåëóäî÷íàÿ æåëåçà ñ ðîâíûì ÷åòêèì êîíòó-
ðîì, ðàçìåðû 22õ19õ20 ìì, ñòðóêòóðà îäíîðîäíàÿ, ýõîãåí-
íîñòü ñðåäíåé èíòåíñèâíîñòè; ìàòêà � òåëî ãðóøåâèäíîé
ôîðìû, â ïîëîæåíèè anteflexio, ðàçìåðû 29õ23õ19 ìì,
ñòðóêòóðà ìèîìåòðèÿ îäíîðîäíàÿ, Ì-ýõî 2 ìì; ÿè÷íèêè
â ìàëîì òàçó, ïðèëåæàò ê óãëàì ìàòêè äî 16 ìì â äèà-
ìåòðå, D=S, ñòðóêòóðà íåîäíîðîäíàÿ ñ àíýõîãåííûìè
âêëþ÷åíèÿìè äèàìåòðîì 3�5 ìì. Çàêëþ÷åíèå: ãåïàòîìå-
ãàëèÿ, äèôôóçíûå èçìåíåíèÿ ïàðåíõèìû ïå÷åíè; àíî-
ìàëüíîå ðàñïîëîæåíèå æåë÷íîãî ïóçûðÿ; ãèïîïëàçèÿ
òåëà ìàòêè.

Êîíñóëüòàöèÿ ãèíåêîëîãà: ïîëîâîå ñîçðåâàíèå ñ ñåíòÿá-
ðÿ 2001 ã., íà÷àâøååñÿ ñ óâåëè÷åíèÿ ìîëî÷íûõ æåëåç.
Íàðóæíûå ïîëîâûå îðãàíû ðàçâèòû ïðàâèëüíî ïî æåíñêîìó
òèïó. Óðåòðà, ïàðàóðåòðàëüíûå õîäû íå èçìåíåíû, êëèòîð
íå óâåëè÷åí. Âûñîêî â ïîëîñòè ìàëîãî òàçà îïðåäåëÿåòñÿ
ìàëåíüêàÿ ìàòêà, ïîäâèæíàÿ, áåçáîëåçíåííàÿ. Ïðèäàòêè
íå ïàëüïèðóþòñÿ, ïàðàìåòðèè ñâîáîäíû. Çàêëþ÷åíèå: çà-
äåðæêà ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ, ïåðâè÷íàÿ àìåíîðåÿ.

Ðåíòãåíîãðàììà êîñòåé íèæíèõ êîíå÷íîñòåé: áåäðåí-
íûå è áîëüøåáåðöîâûå êîñòè äåôîðìèðîâàíû çà ñ÷åò
ðàâíîìåðíîãî âçäóòèÿ íà ôîíå îñòåîïîðîçà ñ èñòîí÷åíèåì
êîðòèêàëüíîãî ñëîÿ è î÷àãàìè äåñòðóêöèè îêðóãëîé è
îâàëüíîé ôîðìû, â êîñòÿõ îïðåäåëÿþòñÿ ìíîæåñòâåííûå
êîíñîëèäèðîâàííûå è ñâåæèå ïàòîëîãè÷åñêèå ïåðåëîìû.

Êîíñóëüòàöèÿ ËÎÐ-âðà÷à: õðîíè÷åñêèé ñóáêîìïåíñè-
ðîâàííûé òîíçèëëèò, õðîíè÷åñêèé àäåíîèäèò, àäåíîèäû
I ñòåïåíè; õðîíè÷åñêèé ðèíèò.

Ïî ðåçóëüòàòàì êëèíèêî-ãåíåàëîãè÷åñêîãî è ëàáîðà-
òîðíî-èíñòðóìåíòàëüíîãî îáñëåäîâàíèÿ áîëüíîé ïîñòàâ-
ëåí êëèíè÷åñêèé äèàãíîç: îñíîâíîé � áîëåçíü Ãîøå, òèï
I (íåíåéðîïàòè÷åñêèé), õðîíè÷åñêèé ãåïàòèò ñ òðàíñôîð-
ìàöèåé â öèððîç ïå÷åíè; îñëîæíåíèÿ � ïîðòàëüíàÿ
ãèïåðòåíçèÿ, âàðèêîçíàÿ áîëåçíü âåí íèæíèõ êîíå÷íîñ-
òåé, âàðèêîç âåí ïèùåâîäà I�II ñòåïåíè; çàäåðæêà ôèçè-
÷åñêîãî è ïîëîâîãî ðàçâèòèÿ; ñïåöèôè÷åñêàÿ îñòåîïàòèÿ
ñ äåôîðìàöèåé âåðõíèõ è íèæíèõ êîíå÷íîñòåé; ñîïóòñòâó-
þùèå çàáîëåâàíèÿ � äèñïëàçèÿ òàçîáåäðåííûõ ñóñòàâîâ;
íàðóøåíèå îñàíêè; õðîíè÷åñêèé ñóáêîìïåíñèðîâàííûé
òîíçèëëèò; õðîíè÷åñêèé àäåíîèäèò, àäåíîèäû I ñòåïåíè;
õðîíè÷åñêèé ðèíèò.

Âòîðîé ñëó÷àé èëëþñòðèðóåò êëèíè÷åñêèé ïîëèìîð-
ôèçì áîëåçíè Ãîøå è ïîäòâåðæäàåò òî÷êó çðåíèÿ î íåîá-
õîäèìîñòè áîëåå ùàäÿùåé òàêòèêè âåäåíèÿ áîëüíûõ
ñ ýòèì çàáîëåâàíèåì.

Áîëüíàÿ Òàòüÿíà Ô., 15 ëåò, ïîñòóïèëà ñ æàëîáàìè íà
áîëè â ýïèãàñòðàëüíîé îáëàñòè, ÷óâñòâî òÿæåñòè â ýïèãà-
ñòðèè ñðàçó ïîñëå ïðèåìà ïèùè, èçæîãó ïîñëå ïîãðåøíî-
ñòåé â äèåòå (æèðíàÿ, æàðåíàÿ ïèùà), ñëàáîñòü, óòîìëÿå-
ìîñòü, ãîëîâíûå áîëè, ýïèçîäè÷åñêèå íîñîâûå êðîâîòå÷åíèÿ.

Èç àíàìíåçà æèçíè èçâåñòíî, ÷òî äåâî÷êà îò I áåðåìåí-
íîñòè, ïðîòåêàâøåé ôèçèîëîãè÷åñêè, ó ìàòåðè Rh-îòðè-
öàòåëüíàÿ êðîâü. Ðîäû â ñðîê. Ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè
3400 ã, äëèíà òåëà 47 ñì, îêðóæíîñòü ãîëîâû 35 ñì,
îêðóæíîñòü ãðóäè 34 ñì. Îöåíêà ïî øêàëå Àïãàð 7/8
áàëëîâ. Ê ãðóäè ïðèëîæåíà íà 3-è ñóòêè, ÁÖÆ â ðîääîìå.

Äî 5 ëåò ðîñëà è ðàçâèâàëàñü ñîîòâåòñòâåííî âîçðàñòó.
Ïðèâèòà ïî êàëåíäàðþ. Ïåðåíåñåííûå çàáîëåâàíèÿ: ÎÐÂÈ,
îñòðûé áðîíõèò â 2 ãîäà 7 ìåñ.

Â 1991 ã. (â âîçðàñòå 5 ëåò) âïåðâûå äèàãíîñòèðîâàíà
ãåïàòîñïëåíîìåãàëèÿ (ïå÷åíü âûñòóïàåò èç-ïîä êðàÿ ðåáåð-
íîé äóãè íà 4 ñì, ñåëåçåíêà � íà óðîâíå ïóïêà). Â 1992 ã.
ïðîâåäåíî ÓÇÈ îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè: ðàçìåðû ïå÷å-
íè â ïðåäåëàõ íîðìû; ðàçìåðû ñåëåçåíêè óâåëè÷åíû,
äèôôóçíîå óñèëåíèå ïëîòíîñòè ïàðåíõèìû, êîíòóðû ðîâ-
íûå, ïîäâèæíîñòü ïðè äûõàíèè ñîõðàíåíà. Ïî ïîâîäó
äàííîé ïàòîëîãèè íå îáñëåäîâàëàñü.

Ñ 1992 ã. ïîÿâèëèñü æàëîáû íà áûñòðóþ óòîìëÿåìîñòü,
íîñîâûå êðîâîòå÷åíèÿ. Â àíàëèçàõ êðîâè íåîäíîêðàòíî
âûÿâëåíà àíåìèÿ (1993 ã. � ýð. 4,3�1012/ë, Hb 107 ã/ë;
1996 ã. � ýð. 3,1�1012/ë, Hb 107 ã/ë).

Îòñòàâàíèå â ôèçè÷åñêîì ðàçâèòèè çàðåãèñòðèðîâàíî
ñ 1995 ã., íàðÿäó ñ ýòèì îòìå÷àëèñü óâåëè÷åíèå ðàçìåðîâ
æèâîòà, áëåäíîñòü êîæíûõ ïîêðîâîâ.

Âïåðâûå ãîñïèòàëèçèðîâàíà â ãàñòðîýíòåðîëîãè÷åñ-
êîå îòäåëåíèå â 1995 ã., ïîñòàâëåí äèàãíîç: áîëåçíü
íàêîïëåíèÿ (áîëåçíü Ãîøå), îêñàëóðèÿ, ïîâåðõíîñòíûé

Ë.ß. Êëèìîâ, Ò.Ì. Âäîâèíà, Î.Ê. Êóëåøîâà è äð.
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àíòðàëüíûé ãàñòðîäóîäåíèò. Äëÿ ïîäòâåðæäåíèÿ äèàãíî-
çà áûëà ïðîâåäåíà ïóíêöèîííàÿ áèîïñèÿ ïå÷åíè: ãèñòîëî-
ãè÷åñêè â êóñî÷êàõ ïå÷åíè ôèáðîç, ïå÷åíî÷íàÿ òêàíü
ðàçäåëåíà íà äîëüêè, ïðîëèôåðàöèÿ ðåòèêóëîýíäîòåëèî-
öèòîâ, öèòîïëàçìà ãåïàòîöèòîâ ïåíèñòàÿ. Çàêëþ÷åíèå:
ìîæíî ïðåäïîëîæèòü áîëåçíü íàêîïëåíèÿ. Ãèñòîõèìèÿ íå
ïðîâåäåíà.

Â èþíå 1997 ã. è â àâãóñòå 1998 ã. ñòàöèîíàðíîå
ëå÷åíèå â ãàñòðîýíòåðîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè ñ äèàãíîçîì:
îñíîâíîé � áîëåçíü Ãîøå, õðîíè÷åñêèé ñïåöèôè÷åñêèé
àêòèâíûé ãåïàòèò, àêòèâíîñòü I ñòåïåíè, ìåäëåííî ïðî-
ãðåññèðóþùåå òå÷åíèå; ñîïóòñòâóþùèé � õðîíè÷åñêèé
ïîâåðõíîñòíûé HP-àññîöèèðîâàííûé ãàñòðîäóîäåíèò,
äóîäåíîãàñòðàëüíûé ðåôëþêñ.

Â ôåâðàëå 1998 ã. ïåðåëîì íèæíåé 1/
3
 äèàôèçà ïðàâîé

ëó÷åâîé êîñòè, ïîäíàäêîñòíè÷íûé, áåç ñìåùåíèÿ. Ñ ìàðòà
1999 ã. ïîÿâëÿþòñÿ æàëîáû íà áîëè â ñóñòàâàõ (êîëåííûõ,
ãîëåíîñòîïíûõ, òàçîáåäðåííûõ), ïåðèîäè÷åñêè îòå÷íîñòü
íàä ñóñòàâàìè.

Â ÿíâàðå 2001 ã. íàõîäèëàñü íà îáñëåäîâàíèè è ñòàöè-
îíàðíîì ëå÷åíèè â ãåìàòîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè ñ äèàãíî-
çîì: áîëåçíü Ãîøå, òèï I (íåíåéðîïàòè÷åñêèé), õðîíè÷åñ-
êèé; ñîïóòñòâóþùèé � ãèíãèâèò ãåíåðàëèçîâàííûé, ñðåäíÿÿ
ñòåïåíü òÿæåñòè; öåðåáðàñòåíè÷åñêèé ñèíäðîì.

Àíàëèç êðîâè: ýð. 4,5�1012/ë, Hb 142 ã/ë, òð. 238�109/ë,
ë. 4,0�109/ë, ý. 2%, ï. 2%, ñ. 57%, ëèìô. 35%, ìîí. 4%,
ÑÎÝ 16 ìì/÷.

Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: îáùèé áåëîê 78 ã/ë,
àëüáóìèíû 63%, α

1
+α

2
-ãëîáóëèíû 6%, β-ãëîáóëèíû 10%,

γ-ãëîáóëèíû 21%, ACT 0,17 ìêêàò/ë, ÀËÒ 0,17 ìêêàò/ë,
áèëèðóáèí 13,3 ìêìîëü/ë, òèìîëîâàÿ ïðîáà 8,1 ÅÄ,
ñóëåìîâàÿ ïðîáà 2,0 ÅÄ.

ÓÇÈ: ýõîïðèçíàêè âûðàæåííîé ãåïàòîñïëåíîìåãà-
ëèè, ïå÷åíü ïîâûøåííîé ýõîãåííîñòè ñ ïðèçíàêàìè ôèá-
ðîçíî-ñêëåðîòè÷åñêèõ èçìåíåíèé, ïåðèïîðòàëüíûå òðàê-
òû óïëîòíåíû, íî ïðèçíàêîâ àíàñòîìîçîâ â âîðîòàõ ïå÷åíè
è ñåëåçåíêè íåò.

Ðåíòãåíîãðàììà áåäðåííûõ êîñòåé, òàçîáåäðåííûõ
ñóñòàâîâ, êîñòåé ãîëåíåé: äèñòàëüíàÿ òðåòü äèàôèçîâ
è ìåòàôèçîâ áåäðåííûõ êîñòåé ñèììåòðè÷íà, óìåðåííî
âçäóòà, â âèäå áóëàâû, êîñòíîìîçãîâîé êàíàë ðàñøèðåí,
êîðòèêàëüíûé ñëîé èñòîí÷åí ðàâíîìåðíî, êîñòíàÿ ñòðóê-
òóðà áåäåð øèðîêîïåòëèñòà, ìåñòàìè â äèñòàëüíûõ ìåòàôè-
çàõ ïÿòíèñòî-ïîðèñòàÿ, ãîëîâêè îáîèõ áåäåð ñïëþùåíû
â ìåäèàëüíûõ îòäåëàõ, ñòåíêè óêîðî÷åíû (ò. í. ñèìïòîìà-
òè÷åñêàÿ îñòåîõîíäðîïàòèÿ ãîëîâîê áåäåð ïðè áîëåçíè
Ãîøå), ñóñòàâíûå ùåëè íåñêîëüêî ðàñøèðåíû, â îáåèõ
ãîëåíÿõ è êîëåííûõ ñóñòàâàõ èäåíòè÷íûå èçìåíåíèÿ.
Çàêëþ÷åíèå: ðåíòãåíîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè ïîðàæåíèÿ
êîñòíîé òêàíè, õàðàêòåðíûå äëÿ áîëåçíè Ãîøå.

Ìèåëîãðàììà: áëàñòû 4,7%, ïóíêòàò ïîëèìîðôíûé,
áîãàò êëåòî÷íûìè ýëåìåíòàìè, ðîñòêè áåç îñîáåííîñòåé,
ðåãèñòðèðóþòñÿ êëàññè÷åñêèå êëåòêè òèïà Ãîøå.

Âíåøíèé âèä áîëüíîé ïðåäñòàâëåí íà ðèñ. 3.
Ïðè ïîñòóïëåíèè â ôåâðàëå 2002 ã. îáúåêòèâíî îáùåå

ñîñòîÿíèå ñðåäíåé òÿæåñòè. Â ñîçíàíèè, àêòèâíà, íà
îñìîòð ðåàãèðóåò ñïîêîéíî, àäåêâàòíî, îòñòàâàíèÿ â èíòåë-
ëåêòóàëüíîì ðàçâèòèè íåò.

Òåëîñëîæåíèå ïðîïîðöèîíàëüíîå, íåñêîëüêî ïîíè-
æåííîãî ïèòàíèÿ. Àíòðîïîìåòðè÷åñêèå äàííûå: äëèíà
òåëà 143 ñì, ìàññà òåëà 34,5 êã, îêðóæíîñòü ãîëîâû 53 ñì,
îêðóæíîñòü ãðóäíîé êëåòêè 70 ñì.

Êîæíûå ïîêðîâû áëåäíûå, ÷èñòûå, óìåðåííî âëàæ-
íûå. Ðàñøèðåííàÿ âåíîçíàÿ ñåòü íà ïåðåäíåé áðþøíîé
ñòåíêå, â âåðõíåé ÷àñòè òóëîâèùà, íà âåðõíèõ êîíå÷íîñ-
òÿõ, ñëåâà îò ïðÿìîé ìûøöû æèâîòà ðóáåö äëèíîé 3 ñì

(ïîñëå ïóíêöèîííîé áèîïñèè ïå÷åíè). Âèäèìûå ñëèçèñòûå
îáîëî÷êè áëåäíî-ðîçîâûå, ÷èñòûå, âëàæíûå, êðàåâàÿ ñóáúèê-
òåðè÷íîñòü ñêëåð. Ïîäêîæíî-æèðîâîé ñëîé ðàçâèò óìåðåí-
íî, ðàñïðåäåëåí ðàâíîìåðíî. Ïàëüïèðóþòñÿ ïîä÷åëþñò-
íûå, çàäíåøåéíûå è ïàõîâûå ëèìôîóçëû, äèàìåòðîì äî
0,5 ñì, ýëàñòè÷íûå, ïîäâèæíûå, áåçáîëåçíåííûå.

Êîñòíàÿ ñèñòåìà: ÷åðåï îêðóãëîé ôîðìû, óêîðî÷åíèå
ïðàâîé âåðõíåé êîíå÷íîñòè íà 1 ñì ïîñëå ïåðåíåñåííîãî
â ôåâðàëå 1998 ã. (â 11,5 ëåò) ïîäíàäêîñòíè÷íîãî ïåðåëîìà
íèæíåé òðåòè ëó÷åâîé êîñòè; íèæíèå êîíå÷íîñòè íå
èçìåíåíû. Ìûøå÷íàÿ ìàññà ðàçâèòà óäîâëåòâîðèòåëüíî,
òîíóñ è ñèëà ìûøö äîñòàòî÷íû.

Íîñîâîå äûõàíèå íå çàòðóäíåíî. Ãðóäíàÿ êëåòêà öè-
ëèíäðè÷åñêîé ôîðìû, ó÷àñòâóåò â àêòå äûõàíèÿ ðàâíîìåð-
íî. Ïåðêóòîðíî ëåãî÷íûé çâóê, àóñêóëüòàòèâíî âåçèêóëÿð-
íîå äûõàíèå. ×Ä 20 â ìèí.

Ãðàíèöû îòíîñèòåëüíîé ñåðäå÷íîé òóïîñòè íå ðàñøèðå-
íû. Òîíû ñåðäöà ÿñíûå, ðèòìè÷íûå. ÀÄ 110/70 ìì ðò. ñò.,
×ÑÑ 84 â ìèí.

Ñëèçèñòûå îáîëî÷êè ïîëîñòè ðòà áëåäíî-ðîçîâûå,
âëàæíûå, ÷èñòûå. Ìèíäàëèíû íå âûñòóïàþò èç-çà êðàåâ
íåáíûõ äóæåê. ßçûê ÷èñòûé, âëàæíûé. Æèâîò óâåëè÷åí
â îáúåìå, îêðóæíîñòü æèâîòà 67 ñì. Ïå÷åíü âûñòóïàåò èç-
ïîä êðàÿ ðåáåðíîé äóãè ïî ïåðåäíåé ïîäìûøå÷íîé ëèíèè
íà 7 ñì, ïî ñðåäèííîêëþ÷è÷íîé ëèíèè � íà 8 ñì, ïî
ñðåäèííîé ëèíèè � íà 8 ñì, ïëîòíî-ýëàñòè÷åñêîé êîíñèñ-
òåíöèè, ïîâåðõíîñòü ãëàäêàÿ, êðàé ðîâíûé, óìåðåííî çàê-
ðóãëåí. Ðàçìåðû ïå÷åíè ïî Êóðëîâó: ïåðåäíÿÿ ïîäìûøå÷-
íàÿ ëèíèÿ �12 ñì, ñðåäèííîêëþ÷è÷íàÿ ëèíèÿ � 15 ñì,
ñðåäèííàÿ ëèíèÿ � 14,5 ñì, ëåâàÿ äîëÿ � 13 ñì. Ñåëåçåí-
êà 9õ17 ñì, ïëîòíî-ýëàñòè÷åñêîé êîíñèñòåíöèè, áåçáîëåç-
íåííà ïðè ïàëüïàöèè.

Äèçóðè÷åñêèõ ðàññòðîéñòâ íåò. Ñòóë ðåãóëÿðíûé.
Âòîðè÷íûå ïîëîâûå ïðèçíàêè îòñóòñòâóþò. Ùèòî-

âèäíàÿ æåëåçà íå óâåëè÷åíà.
Àíàëèç êðîâè: ýð. 3,9�1012/ë, Hb 103 ã/ë, ðö. 0,7%,

òð. 331�109/ë, ë. 5,6�109/ë, ý. 3%, ï. 2%, ñ. 60%, ëèìô.
31%, ìîí. 4%, ìèêðîàíèçîöèòîç, ìèêðîñôåðîöèòîç, ãè-
ïîõðîìèÿ ýðèòðîöèòîâ (+), ÑÎÝ 18 ìì/÷.

Êîàãóëîãðàììà: âðåìÿ ðåêàëüöèôèêàöèè ïëàçìû 85 ñ,
òîëåðàíòíîñòü ïëàçìû ê ãåïàðèíó 8 ìèí, ÏÒÈ 94%,
ôèáðèíîãåí 4,4 ã/ë, âðåìÿ ñâåðòûâàíèÿ: íà÷àëî 3 ìèí,
êîíåö � 3 ìèí 30 ñ, òðîìáîòåñò IV�V ñò., òð. 288�l09/ë,
äëèòåëüíîñòü êðîâîòå÷åíèÿ 1 ìèí.

Îáùèé àíàëèç ìî÷è áåç ïàòîëîãèè.

Ðèñ. 3. Âíåøíèé âèä áîëüíîé Òàòüÿíû Ô. â âîçðàñòå
11 ëåò (à) è 15 ëåò (á).

à     á
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Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: îáùèé áåëîê 81 ã/ë,
àëüáóìèíû 52%, α

1
-ãëîáóëèíû 4%, α

2
-ãëîáóëèíû 7,5%,

β-ãëîáóëèíû 6,7%, γ-ãëîáóëèíû 29,8%, àëüáóìèíû/ãëî-
áóëèíû 1,08, òèìîëîâàÿ ïðîáà 14,3 ÅÄ, ÀËÒ 28 ÅÄ/ë, ACT
34 ÅÄ/ë, ÙÔ 206 ÅÄ/ë, áèëèðóáèí îáùèé 12,9 ìêìîëü/ë,
íåïðÿìîé 8,5 ìêìîëü/ë, ïðÿìîé 4,4 ìêìîëü/ë, õîëåñòåðèí
2,3 ììîëü/ë, β-ëèïîïðîòåèäû 4,07 ã/ë.

Ôèáðîãàñòðîäóîäåíîñêîïèÿ: ñêëàäêè æåëóäêà óìå-
ðåííî îòå÷íû, ñëèçèñòàÿ îáîëî÷êà ãèïåðåìèðîâàíà â âèäå
ïÿòåí, ïðåèìóùåñòâåííî â àíòðàëüíîì îòäåëå, ïðèâðàò-
íèê çèÿåò, ëóêîâèöà 12-ïåðñòíîé êèøêè è ïîñòáóëüáàð-
íûå îòäåëû ñ óñèëåííûì ñîñóäèñòûì ðèñóíêîì, î÷àãîâî
ãèïåðåìèðîâàíû. Çàêëþ÷åíèå: ïîâåðõíîñòíûé ãàñòðîäóî-
äåíèò, äóîäåíîãàñòðàëüíûé ðåôëþêñ.

ÓÇÈ: ïå÷åíü ñ ðîâíûì ÷åòêèì êîíòóðîì; ÊÂÐ ïðàâîé
äîëè 142 ìì (+ 20 ìì), ëåâîé äîëè � 95 ìì (+ 15 ìì),
âîðîòíàÿ âåíà 12 ìì, õîëåäîõ 5 ìì, ñòðóêòóðà ïå÷åíè
îäíîðîäíàÿ, ýõîãåííîñòü äèôôóçíî ïîâûøåíà, ñåòü ïå÷å-
íî÷íûõ âåí óñèëåíà; æåë÷íûé ïóçûðü ãðóøåâèäíîé ôîð-
ìû, ðàçìåðû 80õ29 ìì, òîëùèíà ñòåíêè 2 ìì, â ñîäåðæè-
ìîì ïóçûðÿ ïðèñòåíî÷íûé îñàäîê, ÷åðåç 60 ìèí ïîñëå
æåë÷åãîííîãî çàâòðàêà ðàçìåð 70õ17 ìì; ïîäæåëóäî÷íàÿ
æåëåçà ñ ðîâíûì ÷åòêèì êîíòóðîì, ðàçìåðû 19õ14õ20 ìì,
ñòðóêòóðà îäíîðîäíàÿ, ýõîãåííîñòü ñðåäíåé èíòåíñèâíîñòè;
ñåëåçåíêà óâåëè÷åíà, ðàçìåðû 150õ71õ83 ìì, ñòðóêòóðà
îäíîðîäíàÿ, ýõîãåííîñòü äèôôóçíî ïîâûøåíà, ñåëåçåíî÷-
íàÿ âåíà â îáëàñòè âîðîò 10 ìì. Çàêëþ÷åíèå: ãåïàòîñïëåíî-
ìåãàëèÿ, äèôôóçíûå èçìåíåíèÿ ïàðåíõèìû ïå÷åíè, ñåëå-
çåíêè, õîëåïñàìóñ.

Ïî ðåçóëüòàòàì êëèíèêî-ãåíåàëîãè÷åñêîãî è ëàáîðà-
òîðíî-èíñòðóìåíòàëüíîãî îáñëåäîâàíèÿ áîëüíîé ïîñòàâ-
ëåí êëèíè÷åñêèé äèàãíîç: îñíîâíîé � áîëåçíü Ãîøå, òèï
I (íåíåéðîïàòè÷åñêèé); îñëîæíåíèÿ � ãèïîõðîìíàÿ àíå-
ìèÿ I ñòåïåíè ñìåøàííîãî ãåíåçà; ñîïóòñòâóþùèå çàáîëå-
âàíèÿ � öåðåáðàñòåíè÷åñêèé ñèíäðîì, õðîíè÷åñêèé òîí-
çèëëèò, õîëåïñàìóñ.

Ê ñîæàëåíèþ, íàì íå óäàëîñü ïðîâåñòè îïðåäåëåíèå
àêòèâíîñòè β-ãëþêîöåðåáðîçèäàçû â ëåéêîöèòàõ, ÷òî ÿâëÿ-
åòñÿ «çîëîòûì ñòàíäàðòîì» â äèàãíîñòèêå ýòîãî òåçàóðèñìî-
çà, îäíàêî â îáîèõ ñëó÷àÿõ äèàãíîç íå âûçûâàåò ñîìíåíèé ïî
ñîâîêóïíîñòè êëèíèêî-ãåíåàëîãè÷åñêèõ è ëàáîðàòîðíî-èí-
ñòðóìåíòàëüíûõ äàííûõ. Òåì íå ìåíåå â ïðåäñòàâëåííûõ
ïðèìåðàõ îò÷åòëèâî âèäíû, ñ îäíîé ñòîðîíû, òèïè÷íûå äëÿ
áîëåçíè Ãîøå æàëîáû è êëèíè÷åñêèå ñèìïòîìû, à, ñ äðóãîé
ñòîðîíû � ðàçëè÷èÿ â òå÷åíèè çàáîëåâàíèÿ, îáóñëîâëåííûå,
ïî-âèäèìîìó, ïðîâåäåíèåì ñïëåíýêòîìèè.

Â ïåðâîì êëèíè÷åñêîì íàáëþäåíèè ðàííÿÿ ñïëåíýêòî-
ìèÿ ïðèâåëà ê âûðàæåííîé ãåïàòîìåãàëèè ñ ðàçâèòèåì
ìåäëåííî ïðîãðåññèðóþùåãî õðîíè÷åñêîãî ñïåöèôè÷åñêî-
ãî ãåïàòèòà è ïîñòåïåííûì ôîðìèðîâàíèåì öèððîçà ïå÷å-
íè. Íàðÿäó ñ ýòèì íàêîïëåíèå êëåòîê Ãîøå â êîñòíîé òêàíè
ÿâèëîñü ïðè÷èíîé íåñêîëüêèõ ïåðåëîìîâ è äåôîðìàöèé
êîñòåé êîíå÷íîñòåé. Â òî æå âðåìÿ ó ýòîé áîëüíîé çàìåòíî
ðåæå âñòðå÷àëèñü êðîâîòå÷åíèÿ è îòñóòñòâîâàëà àíåìèÿ.

Âî âòîðîì íàáëþäåíèè áîëüíîé íå ïðîâåäåíà ñïëåíýêòî-
ìèÿ, ÷åì îáóñëîâëåíî íàëè÷èå õðîíè÷åñêîé àíåìèè. Â îáîèõ
ñëó÷àÿõ îòìå÷àåòñÿ ïîðàæåíèå êîñòåé ñ ôîðìèðîâàíèåì
ñïåöèôè÷åñêèõ èçìåíåíèé íà ðåíòãåíîãðàììàõ.

Â ñâÿçè ñ òåì, ÷òî ó îáåèõ áîëüíûõ ìàíèôåñòàöèÿ
áîëåçíè Ãîøå âîçíèêëà â äåòñêîì âîçðàñòå, äèàãíîñòèðîâàíà
âûðàæåííàÿ çàäåðæêà ôèçè÷åñêîãî è ïîëîâîãî ðàçâèòèÿ.

Ýòè ïðèìåðû èëëþñòðèðóþò òèïè÷íîå òå÷åíèå õðîíè-
÷åñêîé âèñöåðàëüíîé ôîðìû çàáîëåâàíèÿ, ïðè÷åì ïîëè-
ìîðôèçì êëèíè÷åñêîé êàðòèíû îáóñëîâëåí, ïî-âèäèìî-
ìó, ïðîâåäåíèåì îäíîé èç áîëüíûõ â ðàííåì âîçðàñòå
ñïëåíýêòîìèè. Î÷åâèäíî, ÷òî ïðèîðèòåòíûì íàïðàâëåíè-
åì èññëåäîâàíèé áîëåçíè Ãîøå äîëæíû ÿâëÿòüñÿ ïîèñê
ðàííèõ ãåíåòè÷åñêèõ è áèîõèìè÷åñêèõ ìàðêåðîâ ýòîãî
òåçàóðèñìîçà, à òàêæå äàëüíåéøàÿ ðàçðàáîòêà è âíåäðå-
íèå â ïðàêòèêó ìåòîäîâ çàìåñòèòåëüíîé òåðàïèè.

Ë.ß. Êëèìîâ, Ò.Ì. Âäîâèíà, Î.Ê. Êóëåøîâà è äð.


