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ÇÀÌÅÒÊÈ ÈÇ ÏÐÀÊÒÈÊÈ

Þâåíèëüíûé äåðìàòîìèîçèò (ÞÄÌ) � òÿæåëîå ïðî-
ãðåññèðóþùåå ñèñòåìíîå çàáîëåâàíèå ìûøö, êîæíûõ ïî-
êðîâîâ è ñîñóäîâ ìèêðîöèðêóëÿòîðíîãî ðóñëà ñ ìåíåå
îò÷åòëèâûì ïîðàæåíèåì âíóòðåííèõ îðãàíîâ, íåðåäêî
îñëîæíÿþùååñÿ êàëüöèíîçîì è ãíîéíîé èíôåêöèåé. Ïî
êëàññèôèêàöèè ÌÊÁ Õ ÞÄÌ îòíåñåí ê ñèñòåìíûì çàáî-
ëåâàíèÿì ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè íàðÿäó ñ ñèñòåìíîé êðàñ-
íîé âîë÷àíêîé, ñèñòåìíîé ñêëåðîäåðìèåé è äð. Â êëèíè-
÷åñêèõ êëàññèôèêàöèÿõ äåðìàòîìèîçèò (ÄÌ), íàðÿäó
ñ ïîëèìèîçèòîì (ÏM), ìèîçèòîì ñ âêëþ÷åíèÿìè è íåêîòî-
ðûìè äðóãèìè áëèçêèìè èì çàáîëåâàíèÿìè òàêæå îòíî-
ñÿò ê ãðóïïå èäèîïàòè÷åñêèõ âîñïàëèòåëüíûõ ìèîïàòèé
(ÈÂÌ) [4].

Ïîðàæåíèå ðåñïèðàòîðíîé ñèñòåìû ïðè ÞÄÌ âñòðå-
÷àåòñÿ äîâîëüíî ÷àñòî è îáóñëîâëåíî ïðåæäå âñåãî âîâëå-
÷åíèåì â ïðîöåññ äûõàòåëüíîé ìóñêóëàòóðû ñ ðàçâèòèåì
äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè è ãëîòî÷íûõ ìûøö ñ íàðó-
øåíèåì ãëîòàíèÿ è âîçìîæíûì ðàçâèòèåì àñïèðàöèîí-
íûõ ïíåâìîíèé [1, 2]. Ó âçðîñëûõ ïîðàæåíèå ëåãêèõ ïðè
ÏÌ è ÄÌ îïèñàíî â 9�63% ñëó÷àåâ [4, 5, 12].

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ÞÄÌ, â òîì ÷èñëå è ðåñ-
ïèðàòîðíûé ñèíäðîì, îáû÷íî õîðîøî îòâå÷àþò íà òåðà-
ïèþ ãëþêîêîðòèêîèäàìè (ÃÊ). Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî
ñóùåñòâóåò ãðóïïà áîëüíûõ (ïðèìåðíî 1/

3
 íàáëþäåíèé),

ó êîòîðûõ íàðÿäó ñ ìèîïàòè÷åñêèì è êîæíûì ñèíäðîìà-
ìè èìååò ìåñòî ïîðàæåíèå èíòåðñòèöèÿ ëåãêèõ. Ó ÷àñòè
ýòèõ áîëüíûõ ëåãî÷íûé ñèíäðîì ïðèîáðåòàåò âåäóùåå
çíà÷åíèå, ïëîõî ïîääàåòñÿ ëå÷åíèþ ÃÊ è îïðåäåëÿåò íåá-
ëàãîïðèÿòíûé ïðîãíîç.

Ñî÷åòàíèå ÄÌ/ÏÌ ñ èíòåðñòèöèàëüíîé áîëåçíüþ ëåã-
êèõ (ÈÁË) èçâåñòíî äàâíî, îäíàêî â íàñòîÿùåå âðåìÿ
äîêàçàíî, ÷òî îíî ÷àñòî àññîöèèðóåòñÿ ñ îïðåäåëåííûì
êëèíèêî-èììóíîëîãè÷åñêèì ñóáòèïîì ÄÌ/ÏÌ, íàçâàí-
íûì àíòèñèíòåòàçíûì ñèíäðîìîì, êîòîðûé ñîïðîâîæäà-
åòñÿ ñèíòåçîì àíòèòåë (ÀÒ) ê àìèíîàöèëñèíòåòàçàì òÐÍÊ
[3, 12]. Èõ ôóíêöèÿ çàêëþ÷àåòñÿ â êàòàëèçå ïðîöåññà
ñâÿçûâàíèÿ îòäåëüíûõ àìèíîêèñëîò ñ ñîîòâåòñòâóþùåé
òÐÍÊ. Íàèáîëåå ÷àñòî (â 18�40%) èç àíòèñèíòåòàçíûõ
ÀÒ âûÿâëÿþòñÿ àíòè-Jo-1-ÀÒ (ÀÒ ê ãàñòèäèë-òÐÍÊ-ñèí-
òåòàçå), íàçâàííûå òàê ïî èìåíè ïàöèåíòà John Ð., ñòðà-
äàâøåãî ÏÌ è ôèáðîçèðóþùèì àëüâåîëèòîì, ó êîòîðîãî
îíè âïåðâûå áûëè îáíàðóæåíû [3�5, 10, 11]. Äëÿ àíòè-
ñèíòåòàçíîãî ñèíäðîìà õàðàêòåðíû ñëåäóþùèå îñîáåííî-
ñòè: ñåçîííîñòü (äåáþò çàáîëåâàíèÿ ïðåèìóùåñòâåííî â
âåñåííèé ïåðèîä), îñòðîå íà÷àëî ìèîçèòà, èíòåðñòèöèàëü-
íîå ïîðàæåíèå ëåãêèõ, ëèõîðàäêà, ñèììåòðè÷íûé íåýðî-
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çèâíûé àðòðèò, ñèíäðîì Ðåéíî, «ðóêà ìåõàíèêà» (ãèïåð-
êåðàòîç, øåðøàâîñòü è òðåùèíû êîæè ëàäîíåé), íåïîë-
íûé îòâåò íà ïðèìåíåíèå ÃÊ [3, 12].

Ïðèâîäèì ñîáñòâåííîå íàáëþäåíèå ñëó÷àÿ ÞÄÌ ñ àí-
òèñèíòåòàçíûì ñèíäðîìîì.

Áîëüíàÿ Ç., 6,5 ëåò, ïîñòóïèëà â êëèíèêó äåòñêèõ
áîëåçíåé ÌÌÀ èì È.Ì. Ñå÷åíîâà ñ æàëîáàìè íà âûðàæåí-
íóþ ìûøå÷íóþ ñëàáîñòü.

Ðîäèëàñü îò II ôèçèîëîãè÷åñêè ïðîòåêàâøåé áåðåìåí-
íîñòè, II ñðî÷íûõ ðîäîâ. Ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè 3530 ã,
ðîñò 52 ñì, çàêðè÷àëà ñðàçó. Â ðàííåì ïñèõîìîòîðíîì
ðàçâèòèè íå îòñòàâàëà. Â ïåðèîäå íîâîðîæäåííîñòè ïåðå-
íåñëà ãíîéíûé êîíúþíêòèâèò; â äàëüíåéøåì ÎÐÂÈ äî
5 ðàç â ãîä, â 3 ã � êðàñíóõó, èìåþòñÿ óêàçàíèÿ íà
íåïåðåíîñèìîñòü ìàêðîïåíà (ñûïü). Ïðèâèòà ïî êàëåíäà-
ðþ. Ðåàêöèÿ Ìàíòó îòðèöàòåëüíàÿ. Íàñëåäñòâåííîñòü ïî
ðåâìàòè÷åñêèì çàáîëåâàíèÿì íå îòÿãîùåíà.

Íàñòîÿùåå çàáîëåâàíèå íà÷àëîñü â ôåâðàëå 2002 ã.
(â 6 ëåò), êîãäà ðîäèòåëè îáðàòèëè âíèìàíèå íà ñíèæåíèå
äâèãàòåëüíîé àêòèâíîñòè ðåáåíêà. Â ìàðòå ïåðåíåñëà
çàòÿæíîé áðîíõèò, ëå÷èëàñü â ñòàöèîíàðå. Òîãäà æå
ïîÿâèëèñü ïàðàîðáèòàëüíàÿ ýðèòåìà ñ îòåêîì, îäóòëîâà-
òîñòü ëèöà, áîëè â íîãàõ. ×åðåç 2 ìåñÿöà ðîäèòåëè
îáðàòèëè âíèìàíèå, ÷òî ó ðåáåíêà áîëåçíåííî ïðèñåäàíèå,
óòèíàÿ ïîõîäêà, ìûøå÷íàÿ ñëàáîñòü, ñóáôåáðèëèòåò, ïëàê-
ñèâîñòü. Âíîâü ãîñïèòàëèçèðîâàíà â áîëüíèöó ã. Îäèíöî-
âî. Ïðè ïîñòóïëåíèè îòìå÷àëèñü àðòðàëãèè, áëåäíîñòü,
âÿëîñòü, òàõèêàðäèÿ, íàðóøåíèå ìåòàáîëè÷åñêèõ ïðîöåñ-
ñîâ â ìèîêàðäå ïî äàííûì ÝÊÃ. Âûÿâëåíû AT êëàññà IgG
ê âèðóñó ïðîñòîãî ãåðïåñà, Mycoplasma hominis. Ïîñòàâ-
ëåí äèàãíîç «ðåâìàòèçì». Ñ 08.07.02 íàçíà÷åí ïðåäíèçî-
ëîí 20 ìã (1 ìã/êã) è áîëüíàÿ ïåðåâåäåíà â ÄÊÁ ¹ 9, ãäå
ñîõðàíÿëèñü óòèíàÿ ïîõîäêà, ìûøå÷íàÿ ñëàáîñòü (âñòàâà-
ëà èç ïîëîæåíèÿ ñèäÿ ñ ïîääåðæêîé), îòìå÷àëàñü îäûøêà
äî 30 â ìèí. Íà ðåíòãåíîãðàììå ãðóäíîé êëåòêè îïðåäåëÿ-
ëàñü íåñòðóêòóðíîñòü ëåãî÷íîãî ðèñóíêà ñ îáåèõ ñòîðîí.
Íà ÝÌÃ � ñíèæåíèå èìïóëüñà ïî äâèãàòåëüíûì íåðâàì.
Ïðè èññëåäîâàíèè ÔÂÄ âûÿâëåíà ðåñòðèêöèÿ. Ïðè ëàáî-
ðàòîðíîì îáñëåäîâàíèè îáðàùàëè âíèìàíèå óìåðåííûé
ëåéêîöèòîç ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè (15�109/ë), ïîâûøå-
íèå òðàíôåðàçíîé àêòèâíîñòè êðîâè (ACT 4N, ÀËÒ 3N).
ÑÐÁ, ÐÔ, AT ê ÄÍÊ, LE-êëåòêè � îòðèöàòåëüíûå. Ñîñòî-
ÿíèå òðàêòîâàëè êàê ïîëèðàäèêóëîíåâðèò, íåðåâìàòè÷åñ-
êèé êàðäèò, íà÷àòî ñíèæåíèå äîçû ïðåäíèçîëîíà ñ ïîëíîé
îòìåíîé åãî ê 15.09 (êóðñ 2 ìåñ). Çàòåì ïîëó÷àëà àíòèáàê-
òåðèàëüíóþ òåðàïèþ, îðòîôåí, äèãîêñèí, ìàññàæ, ËÔÊ,
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ÔÇÒ. Âûïèñàíà 2 ñåíòÿáðÿ ñ íåêîòîðîé ïîëîæèòåëüíîé
äèíàìèêîé ìèîïàòè÷åñêîãî ñèíäðîìà. ×åðåç 1 ìåñÿö ïî-
ÿâèëèñü ôåáðèëüíàÿ ëèõîðàäêà, âëàæíûé êàøåëü, îäûø-
êà äî 50 â ìèí, òàõèêàðäèÿ äî 110 â ìèí, ïîâòîðíî ãîñ-
ïèòàëèçèðîâàíà â ÄÊÁ ¹ 9. Ïðè èíñòðóìåíòàëüíîì
îáñëåäîâàíèè âíîâü âûÿâëåíû èçìåíåíèÿ â ëåãêèõ (ñíèæå-
íèå ïíåâìàòèçàöèè â íèæíåé äîëå ñïðàâà), âïåðâûå îáíà-
ðóæåíû èçìåíåíèÿ â ñåðäöå (ñíèæåíèå âîëüòàæà çóáöîâ
QRS íà ÝÊÃ, âûïîò â ïåðèêàðäå 4 ìì ïî ÝÕÎÊÃ, ïîâûøå-
íèå ÊÒÈ äî 0,6 íà ðåíòãåíîãðàììå) (ñì. ðèñóíîê). Ëàáîðà-
òîðíûå ïîêàçàòåëè â öåëîì íå îòëè÷àëèñü îò ïðåäûäóùèõ,
íî, íàðÿäó ñ ïîâûøåíèåì òðàíñôåðàçíîé àêòèâíîñòè (ÀËÒ
2,5 N, ACT 3 N), îáíàðóæåíî ïîâûøåíèå ÊÔÊ (10 N) è ËÄÃ
(3 N). Âûÿâëåíû òàêæå ïîâûøåíèå òèìîëîâîé ïðîáû äî
4 N, ãèïåðãàììàãëîáóëèíåìèÿ (30%), ïîâûøåíèå ÒÒÃ
â 3 ðàçà, AT ê òèðåîãëîáóëèíó â 13 ðàç, ÀÒ ê òèðåîïåðîê-
ñèäàçå â 4,5 ðàçà.

Â íîÿáðå 2002 ã. (÷åðåç 9 ìåñ îò íà÷àëà áîëåçíè) áûë
âïåðâûå óñòàíîâëåí äèàãíîç ÄÌ, âíîâü íàçíà÷åí ïðåäíèçî-
ëîí â ñóòî÷íîé äîçå 1 ìã/êã è 19.11.12 äåâî÷êà ïåðåâåäåíà
â ñïåöèàëèçèðîâàííîå îòäåëåíèå äåòñêîé êëèíèêè. Ñîñòî-
ÿíèå ïðè ïîñòóïëåíèè òÿæåëîå çà ñ÷åò ìèîïàòè÷åñêîãî,
ëåãî÷íîãî ñèíäðîìîâ, ìèîêàðäèòà. Äåâî÷êà ïîíèæåííîãî
ïèòàíèÿ (ðîñò 121 ñì, ìàññà òåëà 22 êã). Êîæà áëåäíàÿ,
ìèíèìàëüíàÿ ïåðèîðáèòàëüíàÿ ýðèòåìà ñ îòåêîì, åäèíè÷-
íûå òåëåàíãèýêòàçèè íà âåêàõ, ëåãêàÿ ýðèòåìà íàä ëîêòå-
âûìè è êîëåííûìè ñóñòàâàìè, áîëåå âûðàæåííàÿ íàä
ìåëêèìè ñóñòàâàìè êèñòåé ñ ôîðìèðîâàíèåì ðóá÷èêîâ
(ñèíäðîì Ãîòòðîíà), ñåò÷àòîå ëèâåäî íà êîíå÷íîñòÿõ, ÿð-
êèé êàïèëëÿðèò íà ïÿòêàõ, ìàöåðàöèÿ êîæè ñòîï.

Ìèîïàòè÷åñêèé ñèíäðîì: ïåðåâàëèâàþùàÿñÿ ïîõîä-
êà, íå ïðèñåäàåò, íà ãîðøîê íå ñàäèòñÿ. Ñîâìåñòíî äâå íîãè
íå ïîäíèìàåò, ïî îäíîé � íà 60°, ãîëîâó îò ïîäóøêè
îòðûâàåò, íî íåäîëãî óäåðæèâàåò, ñàäèòñÿ ìåäëåííî ïðè
ïîìîùè ðóê, ïåðåâîðà÷èâàåòñÿ â ïîñòåëè õîðîøî, ðóêè
ïîäíèìàåò âûøå ìàêóøêè, íî íå âåðòèêàëüíî, îãðàíè÷å-
íû äâèæåíèÿ â òàçîáåäðåííûõ, êîëåííûõ, ãîëåíîñòîïíûõ
ñóñòàâàõ. Ñàìà íå îäåâàåòñÿ. Ãîëîñ íå èçìåíåí. Ñíèæåí
ðåôëåêñ ñ íåáíîé çàíàâåñêè. Ìåäëåííî åñò, íî íå ïîïåðõè-
âàåòñÿ. Ýêñêóðñèÿ ãðóäíîé êëåòêè 2 ñì, îäûøêà äî 32

â ìèí, ó÷àñòèå âñïîìîãàòåëüíîé ìóñêóëàòóðû â àêòå
äûõàíèÿ. Ïåðêóòîðíûé çâóê íàä âñåé ïîâåðõíîñòüþ ëåã-
êèõ íåñêîëüêî ïðèòóïëåí. Äûõàíèå ïîâñåìåñòíî ïðîâî-
äèòñÿ, ñ áðîíõèàëüíûì îòòåíêîì, ëîêàëüíàÿ êðåïèòàöèÿ
ïî çàäíåé ïîâåðõíîñòè íèæíåé äîëè ïðàâîãî ëåãêîãî â
ïðîåêöèè 10-ãî ñåãìåíòà. Êàøëÿ íåò. Òîíû ñåðäöà ãëóõèå,
õëîïàþùèå, ñèñòîëè÷åñêèé øóì â V òî÷êå, ×ÑÑ 102 â ìèí,
ðàñøèðåíèå ãðàíèö ñåðäöà âëåâî íà 2 ñì. ÀÄ 100/80 ìì
ðò.ñò. Æèâîò âçäóò, áåçáîëåçíåííûé ïðè ïàëüïàöèè. Ïå-
÷åíü +2 ñì èç-ïîä êðàÿ ðåáåðíîé äóãè ïî ïðàâîé ñðåäíå-
êëþ÷è÷íîé ëèíèè, ìÿãêîýëàñòè÷åñêîé êîíñèñòåíöèè, ñå-
ëåçåíêà íå ïàëüïèðóåòñÿ. Ôèçèîëîãè÷åñêèå îòïðàâëåíèÿ
â íîðìå.

Â êëèíè÷åñêèõ àíàëèçàõ êðîâè â äèíàìèêå: Hb 132�
121 ã/ë, ýð. 4,49�3,82�1012/ë, òð. 300�410�109/ë,
ë. 20,4�10,3�109/ë, ìèåë. 1�4%, þ. 0�1%, ï. 1�5%,
ñ. 55�64%, ý. 0�3%, á. 0�1%, ëèìô. 13�41%, ìîí. 2�
9%, ÑÎÝ 32�7 ìì/÷.

Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: ãëþêîçà 4,8 ììîëü/ë,
áèëèðóáèí îáùèé 17,4 ìêìîëü/ë, ïðÿìîé � 0, íåïðÿìîé
� 17,4 ìêìîëü/ë, ÀÑÒ 56 Åä/ë, ÀËÒ 52 Åä/ë, êðåàòèíèí
0,079 ììîëü/ë, ìî÷åâèíà 8,9 ììîëü/ë (íîðìà äî 8,3),
Ê èîíèçèðîâàííûé 3,9 ììîëü/ë, Na èîíèçèðîâàííûé
139,8 ììîëü/ë, õîëåñòåðèí 7,2 ììîëü/ë, ÊÔÊ 201 Åä/ë,
ËÄÃ 1024 Åä/ë, ùåëî÷íàÿ ôîñôàòàçà 146 Åä/ë, α-àìèëàçà
158 Åä/ë, îáùèé áåëîê 78,8 ã/ë, òèìîëîâàÿ ïðîáà 28 y.å.
(íîðìà äî 5).

Èììóíîëîãè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: IgA 140 ìã %, IgM
192 ìã %, IgG 1600 ìã %,êîìïëåìåíò 26,3 ãåìîë. åä. ÀÍÔ
1:80, ãîìîãåííîå ñâå÷åíèå ++. ÀÒ ê íàòèâíîé ÄÍÊ 0,1 íã/
ìë (íîðìà äî 0,2), ëàòåêñ-òåñò +++, ðåàêöèÿ Âààëåðà�
Ðîçå 132 ìã/ìë (íîðìà äî 20), ÑÐÁ 2+, òèòð ÀÑËÎ 80 ìã/ìë
(íîðìà). ÀÒ ê êàðäèîëèïèíó IgG 34 (íîðìà äî 20). ÀÒ
ê öèòîïëàçìå íåéòðîôèëîâ îòðèöàòåëüíûå, àíòèöåíò-
ðîìåðíûå AT îòðèöàòåëüíûå, êðèîïðåöèïèòèíû îòðèöà-
òåëüíûå.

Àíòè-Jo-1-ÀÒ (ÀÒ ê ãèñòèäèë-òÐÍÊ-ñèíòåòàçå) (ÍÅð-2)
ñëàáîïîëîæèòåëüíûå.

Ãðóïïà êðîâè 0 (I), Rh-ïîëîæèòåëüíûé.
Êîàãóëîãðàììà â ïðåäåëàõ íîðìû.

Ðèñóíîê. Ðåíòãåíîãðàììà îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè áîëüíîé Ç., 6,5 ëåò, ñ ÞÄÌ è àíòèñèíòåòàçíûì
ñèíäðîìîì: à � â X 2002 ã., á � â XI 2002 ã. (ïîÿñíåíèÿ â òåêñòå).

    à    á
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Ãîðìîíû ùèòîâèäíîé æåëåçû: Ò
3
 2,22 ììîëü/ë (íîðìà

0,6�1,9), Ò
4
 24,0 ÌÅ/ë (íîðìà 9,0�23,2), ÒÒÃ 6,47 íã/ìë

(íîðìà 0,17�4,05).
Îáùèé àíàëèç ìî÷è � áåç èçìåíåíèé.
ÀÒ ê ÂÈ×, RW, àíòè-HCV-Ab, HbsAg îòðèöàòåëüíûå.

Ïîñåâû êðîâè, ìî÷è è ñî ñëèçèñòîé îáîëî÷êè íîñà îòðèöà-
òåëüíûå. Ïîñåâ ñî ñëèçèñòîé îáîëî÷êè çåâà: Str. gr.viridans
106, Staph. haemoliticus 106.

ÝÊÃ: ñèíóñîâûé ðèòì (88�98 â ìèí), ÝÎÑ îòêëîíåíà
âïðàâî, ïðåîáëàäàíèå ìèîêàðäà ëåâîãî æåëóäî÷êà, âûðà-
æåííûå íàðóøåíèÿ ìåòàáîëè÷åñêèõ ïðîöåññîâ ìèîêàðäà.

ÔÂÄ: FVC 63% îò íîðìû � âûðàæåííàÿ ðåñòðèêöèÿ;
FEV

1
 69% îò íîðìû, FEF

25�75%
 86% îò íîðìû. Ïíåâìîòî-

íîìåòðèÿ: 30 ìì ðò.ñò. íà âäîõå âûäîõå, ò.å. ðåñòðèêöèÿ
îáóñëîâëåíà êàê ïîðàæåíèåì ëåãêèõ, òàê è îñëàáëåíèåì
ìûøå÷íîãî óñèëèÿ.

Ðåíòãåíîãðàôèÿ îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè: î÷àãîâûõ
è èíôèëüòðàòèâíûõ òåíåé íå âûÿâëåíî, ëåãî÷íûé ðèñóíîê
óñèëåí, â ñðåäíåé äîëå � äåôîðìèðîâàííûé, êîðíè ïîëíîê-
ðîâíûå, êóïîëà äèàôðàãìû ÷åòêèå, ñåðäöå íå ðàñøèðå-
íî, ÊÒÈ 50 (íîðìà), ïðîñòóïàåò äóãà ëåãî÷íîé àðòåðèè
(ñì. ðèñóíîê).

ÓÇÈ áðþøíîé ïîëîñòè: óâåëè÷åíèå ðàçìåðîâ ïå÷åíè
� ïðàâîé äîëè íà 1,2�2,0 ñì, ëåâîé � íà 1,0�1,5 ñì;
óìåðåííîå óïëîòíåíèå ïåðèïîðòàëüíûõ òðàêòîâ, ïîâûøå-
íèå ñîîòíîøåíèÿ I ceãìåíòà è òîëùèíû ïàðåíõèìû äî 0,31
(íîðìà äî 0,3); óâåëè÷åíèå ðàçìåðîâ ñåëåçåíêè íà 1,0 ñì,
óñèëåíèå ñîñóäèñòîãî ðèñóíêà è íåáîëüøîå ïîâûøåíèå
ýõîãåííîñòè åå ïàðåíõèìû; óìåðåííîå óâåëè÷åíèå ðàçìå-
ðîâ ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû ñ ìåëêèìè äîïîëíèòåëüíûìè
ýõîñèãíàëàìè â ïàðåíõèìå; ïî÷êè � áåç ïàòîëîãèè.

ÝÕÎÊÃ: óòîëùåíèå ìèîêàðäà ìåææåëóäî÷êîâîé ïå-
ðåãîðîäêè (ÌÆÏ) è çàäíåé ñòåíêè (ÇÑ) ëåâîãî æåëóäî÷êà
(ËÆ), çà ñ÷åò ÷åãî äèàìåòð ïîëîñòè ËÆ íèæå íîðìû ïî
ìàññå òåëà; ãèïåðìîòîðèêà ìèîêàðäà, óâåëè÷åíèå ôðàê-
öèè èçãíàíèÿ (ÔÈ) è ôðàêöèè óêîðî÷åíèÿ (ÔÓ) ËÆ;
íàðóøåíèå äèàñòîëè÷åñêîé ôóíêöèè ËÆ; íåáîëüøîå ïî-
âûøåíèå äàâëåíèÿ â ëåãî÷íîé àðòåðèè; ðàñõîæäåíèå ëè-
ñòêîâ ïåðèêàðäà ïî çàäíåé ñòåíêå ËÆ � 2,5 ìì (ìèíè-
ìàëüíûé âûïîò); ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ñåðäöà �
äîáàâî÷íûå õîðäû â ïîëîñòè ËÆ, ïðîëàïñ ìèòðàëüíîãî
êëàïàíà I ñòåïåíè (4�5 ìì), ìèòðàëüíàÿ ðåãóðãèòàöèÿ
I ñòåïåíè.

ÓÇÈ ñ äîïïëåðîì ùèòîâèäíîé æåëåçû: êîíòóð ÷åò-
êèé, ðîâíûé

:
 ïåðåøååê 1,8 ìì, ñóììàðíûé îáúåì 3,2 ñì3

(íîðìà äî 2,85 ñì3), ïàðåíõèìà èçîýõîãåííà ñëþííîé
æåëåçå, áåç î÷àãîâûõ èçìåíåíèé; âàñêóëÿðèçàöèÿ óìåðåí-
íî óñèëåíà; òåíäåíöèÿ ê ñíèæåíèþ ïîêàçàòåëåé ïåðèôåðè-
÷åñêîãî ñîïðîòèâëåíèÿ.

Êîíñóëüòàöèÿ îêóëèñòà: OU ñïîêîéíûå, ñðåäû ïðî-
çðà÷íûå. Ãëàçíîå äíî: ÄÇÍ îáû÷íîãî öâåòà, ãðàíèöû
÷åòêèå, âåíû øèðîêèå, ïîëíîêðîâíûå, àðòåðèè îáû÷íîãî
êàëèáðà, ñîñóäû èçâèòû, ïîâûøåíû ðåôëåêñû.

Äèàãíîç: þâåíèëüíûé äåðìàòîìèîçèò, àíòèñèíòåòàç-
íûé ñèíäðîì, ïîäîñòðîå òå÷åíèå, àêòèâíîñòü 2�3 ñòåïåíè.
Ïàðàîðáèòàëüíàÿ ýðèòåìà è îòåê, íàäñóñòàâíàÿ ýðèòåìà,
ïîäîøâåííûé êàïèëëÿðèò, ëèâåäî-âàñêóëèò, àíãèîïàòèÿ
ñåò÷àòêè; ïîðàæåíèå ñêåëåòíûõ, ãëîòî÷íûõ è äûõàòåëü-
íûõ ìûøö; ìèîïåðèêàðäèò; èíòåðñòèöèàëüíîå ïîðàæåíèå
ëåãêèõ; ìåäèêàìåíòîçíûé ñèíäðîì Èöåíêî�Êóøèíãà.

Ëå÷åíèå: ïðåäíèçîëîí 20 ìã/ñóò (1 ìã/êã); 5 ñåàíñîâ
ïëàçìàôåðåçà (ÏÔ), ñèíõðîíèçèðîâàííûõ ñ ïóëüñ-òåðàïè-
åé ìåòèëïðåäíèçîëîíîì 250 ìã è äâàæäû � ñ âíóòðèâåí-
íûì ââåäåíèåì ìåòîòðåêñàòà ïî 2,5 ìã è 5 ìã; èíôóçèîí-
íàÿ òåðàïèÿ, âêëþ÷àÿ ãåïàðèí, ýóôèëëèí, òðåíòàë, íèêî-
òèíîâóþ êèñëîòó; âíóòðü àóãìåíòèí 562,2 ìã/ñóò, êàïî-

òåí 18,75 ìã/ñóò, ñåðìèîí 15 ìã/ñóò, êîðèíôàð
10 ìã/ñóò (íåñêîëüêî äíåé), êóðàíòèë 75 ìã/ñóò, êàëüöèé-
D

3
-íèêîìåä 500 ìã/ñóò, ìèàêàëüöèê íàçàëüíûé ñïðåé 200

MÅ/ñóò, ïàíàíãèí ïî 1 òàáë. 3 ðàçà, âèòàìèí B
6
 1 ìë,

ãëèöèí ïî 1 òàáë. 3 ðàçà, àëüìàãåëü.
Ïîñëå îêîí÷àíèÿ ñèíõðîííîé òåðàïèè ê ëå÷åíèþ

ïîäêëþ÷åí ìåòîòðåêñàò 8,75 ìã/íåä (10 ìã/ì2) â ñî÷åòà-
íèè ñ ôîëèåâîé êèñëîòîé 3 ìã/íåä (÷åðåç ñóòêè ïîñëå
ïðèåìà ìåòîòðåêñàòà). Àíàëèç êðîâè íà ôîíå ïðèåìà
ìåòîòðåêñàòà â íîðìå.

Íà ôîíå òåðàïèè ñîñòîÿíèå ñî çíà÷èòåëüíîé ïîëîæè-
òåëüíîé äèíàìèêîé. Ïðèáàâèëà â ìàññå 1,7 êã. Ïîñëå
ïåðâûõ 2 ñåàíñîâ ÏÔ ñòàëà ïðèñåäàòü, óëó÷øèëàñü ïîõîä-
êà, âîññòàíîâèëàñü ïîäâèæíîñòü íåáíîé çàíàâåñêè. Ïðè
âûïèñêå ïðèñåäàåò íåñêîëüêî ðàç, áûñòðåå âñòàåò
ñ ïîñòåëè, ïîäíèìàåò äâå íîãè, âåðòèêàëüíî ïîäíèìàåò
ðóêè. Êîæíûé ñèíäðîì áåç äèíàìèêè. Ñîêðàòèëàñü äî
íîðìû ëåâàÿ ãðàíèöà ñåðäå÷íîé òóïîñòè, òîíû ñåðäöà
ñëåãêà ïðèãëóøåíû, ×ÑÑ 100 â ìèí, ÀÄ â ïðåäåëàõ íîðìû.
Îäûøêè íåò, àóñêóëüòàòèâíàÿ êàðòèíà â ëåãêèõ ñ ïîëî-
æèòåëüíîé äèíàìèêîé â âèäå èñ÷åçíîâåíèÿ áðîíõèàëüíî-
ãî îòòåíêà äûõàíèÿ, îäíàêî äûõàíèå îñòàåòñÿ æåñòêèì,
â ïðîåêöèè 10-ãî ñåãìåíòà ñïðàâà ñîõðàíÿåòñÿ îãðàíè÷åí-
íûé ó÷àñòîê êðåïèòàöèè íà âûñîòå ãëóáîêîãî âäîõà.
Ïî äàííûì ÝÊÃ, óëó÷øèëèñü ìåòàáîëè÷åñêèå ïðîöåññû
â ìèîêàðäå; ïî äàííûì ÝÕÎÊÃ, óìåíüøèëàñü (íî íå äî
íîðìû) òîëùèíà ÌÆÏ è ÇÑËÆ, ñîõðàíÿåòñÿ íåáîëüøîå
óâåëè÷åíèå ïîëîñòè ËÆ, íîðìàëèçîâàëèñü ÔÈ è ÔÓ ËÆ,
äàâëåíèå â ëåãî÷íîé àðòåðèè íà âåðõíåé ãðàíèöå íîðìû,
ñîõðàíÿåòñÿ íàðóøåíèå äèàñòîëè÷åñêîé ôóíêöèè ËÆ, íî
ñ ïîëîæèòåëüíîé äèíàìèêîé.

Îñîáåííîñòüþ äàííîãî íàáëþäåíèÿ ÿâëÿåòñÿ ñî÷å-
òàíèå ÞÄÌ ñ ëåãî÷íûì ñèíäðîìîì, äåáþòèðîâàâøèì
îäíîâðåìåííî ñ êîæíûìè è ìûøå÷íûìè ïðîÿâëåíèÿìè
è ñîïðîâîæäàâøèì èõ íà âñåì ïðîòÿæåíèè çàáîëåâàíèÿ;
äåáþò áîëåçíè â âåñåííåå âðåìÿ, âûÿâëåíèå ïîëîæèòåëü-
íûõ àíòè-Jo-1-ÀÒ. Âñå âûøåïåðå÷èñëåííîå ïîçâîëÿåò
ðàñöåíèòü äàííûé ñëó÷àé êàê àíòèñèíòåòàçíûé ñèíäðîì.
Êîìïëåêñíàÿ òåðàïèÿ, âêëþ÷àþùàÿ ïåðîðàëüíûé ïðèåì
ÃÊ â ïîäàâëÿþùåé äîçå (1 ìã/êã), ÏÔ, ñèíõðîíèçèðîâàí-
íûé ñ ïóëüñ-òåðàïèåé ÃÊ è âíóòðèâåííûì ââåäåíèåì ìåòîò-
ðåêñàòà, ïîçâîëèëà äîñòè÷ü õîðîøåé äèíàìèêè ìèîïàòè-
÷åñêîãî ñèíäðîìà è óìåíüøåíèÿ ðåñïèðàòîðíûõ íàðóøåíèé,
îäíàêî ôèçèêàëüíûå èçìåíåíèÿ â ëåãêèõ (æåñòêîå äûõà-
íèå, ëîêàëüíàÿ êðåïèòàöèÿ) ñîõðàíÿþòñÿ. Ó÷èòûâàÿ äàí-
íûå ëèòåðàòóðû î òîðïèäíîñòè ïîðàæåíèÿ ëåãêèõ ïðè
ÈÂÌ ïî îòíîøåíèþ ê òåðàïèè, è îñîáåííî ê ìîíîòåðàïèè
ÃÊ, ê ëå÷åíèþ áûë ïîäêëþ÷åí ìåòîòðåêñàò.

Ïîðàæåíèå ëåãî÷íîé òêàíè ïðè àíòèñèíòåòàçíîì ñèí-
äðîìå ÷àùå ïðîÿâëÿåòñÿ ïî òèïó ôèáðîçèðóþùåãî àëüâå-
îëèòà, ðåæå � îðãàíèçóþùåéñÿ ïíåâìîíèè, îñòðîãî äèñ-
ñòðåññ-ñèíäðîìà, êàïèëëÿðèòà ñ äèôôóçíûìè ãåìîððàãèÿìè
â àëüâåîëû; îáîñòðåíèåì ïðè ïîïûòêå ñíèçèòü äîçó ÃÊ,
ïðîãðåäèåíòíîñòüþ òå÷åíèÿ, âûñîêîé ëåòàëüíîñòüþ [4, 5].

Äàííûå î ÷àñòîòå âñòðå÷àåìîñòè àíòè-Jo-1-ÀÒ ó äåòåé
ïðîòèâîðå÷èâû. Feldman è ñîàâò. èññëåäîâàëè ñûâîðîòêè 42
áîëüíûõ ÞÄÌ, àíòè-Jo-1-ÀÒ íå áûëè âûÿâëåíû íè
â îäíîì ñëó÷àå [13]. Â òî æå âðåìÿ â èññëåäîâàíèè Roux S.
è ñîàâò. àíòè-Jo-1-ÀÒ îáíàðóæåíû â 12 èç 77 èññëåäîâàííûõ
ñûâîðîòîê äåòåé ñ ÈÂÌ [14]. Â êëèíèêå äåòñêèõ áîëåçíåé
ÌÌÀ ñîâìåñòíî ñ ÍÈÈ ðåâìàòîëîãèè ÐÀÌÍ ïðîàíàëèçèðî-
âàíû ñûâîðîòêè 30 áîëüíûõ ÞÄÌ � óðîâåíü àíòè-Jo-1-ÀÒ
íå áûë ïîâûøåí íè â îäíîì ñëó÷àå [8]. Âûÿâëåíèå àíòè-Jo-
ÀÒ äàæå â íåâûñîêîì òèòðå ó ðåáåíêà ñ ÄÌ è ïîðàæåíèåì
ëåãêèõ ïîçâîëÿåò ñ÷èòàòü èõ ìàðêåðîì àíòèñèíòåòàçíîãî
ñèíäðîìà ó íàáëþäàâøåéñÿ íàìè áîëüíîé.

Ã.À. Ëûñêèíà, Ð.È. Ìàñëèåâà, Ã.Ì. Ðàáèåâà è äð.
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Ìðàìîðíàÿ áîëåçíü (ÌÁ) (îñòåîïåòðîç) âïåðâûå áûëà
îïèñàíà â 1904 ã. íåìåöêèì õèðóðãîì Àëüáåðñîì-Øåíáåð-
ãîì. ÌÁ � äîñòàòî÷íî ðåäêîå çàáîëåâàíèå, îòíîñÿùååñÿ
ê ãðóïïå ìåçåíõèìàëüíûõ äèñïëàçèé ñêåëåòà. Ê íàñòîÿ-
ùåìó âðåìåíè â ìèðîâîé ëèòåðàòóðå îïèñàíî îêîëî 300
ñëó÷àåâ ÌÁ. Îñòåîïåòðîç � íàñëåäñòâåííîå çàáîëåâàíèå,
íå ñâÿçàííîå ñ ïîëîì, âñòðå÷àþòñÿ ñåìåéíûå ïîðàæåíèÿ;
äåáþò, êàê ïðàâèëî, îòìå÷àåòñÿ â äåòñêîì âîçðàñòå. Ýòè-
îëîãèÿ ÌÁ íåèçâåñòíà. Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî ýòî çàáîëåâàíèå
ñâÿçàíî ñ ãëóáîêèìè èçìåíåíèÿìè ôîñôîðíî-êàëüöèåâîãî
îáìåíà è ñïîñîáíîñòüþ ìåçåíõèìû óäåðæèâàòü áîëüøåå,
÷åì â íîðìå, êîëè÷åñòâî ñîëåé. Â ðåçóëüòàòå â çîíàõ
ýíäîñòàëüíîãî è ýíõîíäðàëüíîãî îêîñòåíåíèÿ ðàçâèâàåòñÿ
èçáûòî÷íîå êîëè÷åñòâî ñêëåðîçèðîâàííîé òêàíè, ÷òî
ïðèâîäèò ê ïðåâðàùåíèþ ãóá÷àòîãî âåùåñòâà â êîìïàêò-
íóþ êîñòíóþ ìàññó è êîñòè, âñëåäñòâèå èñ÷åçíîâåíèÿ
ñïîíãèîçíîãî âåùåñòâà, ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé ñïëîøíóþ
áåëóþ ìàññó, íàïîìèíàþùóþ ìðàìîð. Âûäåëÿþò äâå
ôîðìû ÌÁ � êîñòíóþ è êðîâåòâîðíóþ.

Êîñòíàÿ ôîðìà ÌÁ èìååò àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé
òèï íàñëåäîâàíèÿ è õàðàêòåðèçóåòñÿ îòíîñèòåëüíî äîáðî-
êà÷åñòâåííûì òå÷åíèåì. Â 50% ñëó÷àåâ êëèíè÷åñêèå
ñèìïòîìû îòñóòñòâóþò, ëèáî íàáëþäàþòñÿ ïåðèîäè÷åñêè
âîçíèêàþùèå áîëè â êîñòÿõ, ïàòîëîãè÷åñêèå ïåðåëîìû.
Äèàãíîç îáû÷íî ñòàâèòñÿ íà ïîçäíèõ ñðîêàõ, ÷àùå ó
ïîäðîñòêîâ è âçðîñëûõ, è èíîãäà äàæå â ñòàðîñòè. Íåðåäêî
çàáîëåâàíèå âûÿâëÿåòñÿ ñëó÷àéíî, êîãäà íà ðåíòãåíî-
ãðàììå ïðè ïåðåëîìå êîñòåé âûÿâëÿþò õàðàêòåðíûå äëÿ
îñòåîïåòðîçà èçìåíåíèÿ � âñå êîñòè ñêåëåòà èìåþò ðåçêî
óïëîòíåííóþ ñòðóêòóðó, ýïèôèçàðíûå êîíöû íåñêîëüêî
óòîëùåíû è çàêðóãëåíû, ìåòàôèçû áóëàâîâèäíî óòîëùå-
íû, ïðè ýòîì âíåøíÿÿ ôîðìà è ðàçìåðû êîñòåé íå èçìå-
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íåíû; âñå êîñòè ïëîòíûå è ñîâåðøåííî íå ïðîçðà÷íû äëÿ
ðåíòãåíîâñêîãî èçëó÷åíèÿ, êîñòíîìîçãîâîé êàíàë îòñóò-
ñòâóåò, êîðòèêàëüíûé ñëîé íå âûäåëÿåòñÿ. Îñîáåííî âû-
ðàæåíû ýòè èçìåíåíèÿ â êîñòÿõ îñíîâàíèÿ ÷åðåïà, òàçà,
òåëàõ ïîçâîíêîâ. Ñ òå÷åíèåì çàáîëåâàíèÿ âîçíèêàåò äåôè-
ãóðàöèÿ êîñòåé, âñëåäñòâèå ÷åãî îíè íà÷èíàþò äàâèòü íà
ñîñåäíèå îðãàíû, íåðâû è ñîñóäû, ÷òî ìîæåò ñëóæèòü
ïðè÷èíîé ðàçâèòèÿ ýêçîôòàëüìà, à â òÿæåëûõ ñëó÷àÿõ �
ñëåïîòû, ïîíèæåíèÿ ñëóõà, ïàðåçîâ.

Êðîâåòâîðíàÿ ôîðìà ÌÁ èìååò àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûé
òèï íàñëåäîâàíèÿ è ïðîòåêàåò çëîêà÷åñòâåííî ñ äåáþòîì
÷àùå íà ïåðâîì ãîäó æèçíè. Ïðè ýòîé ôîðìå îñòåîñêëå-
ðîòè÷åñêèé ïðîöåññ ïîðàæàåò êîñòíîìîçãîâóþ ïîëîñòü
è ïðèâîäèò ê ïàíöèòîïåíèè ñ ýêñòðàìåäóëëÿðíûì ãåìîïîý-
çîì, âûçûâàþùèì ãåïàòîñïëåíîìåãàëèþ è ëèìôîàäåíî-
ïàòèþ, èíîãäà ñ ïðèçíàêàìè ìèåëîèäíîé ìåòàïëàçèè.
Áîëüíûå ïîãèáàþò â ðàííåì âîçðàñòå.

Ëå÷åíèå ÌÁ òîëüêî ñèìïòîìàòè÷åñêîå â ñâÿçè ñ âðîæ-
äåííûì õàðàêòåðîì áîëåçíè. Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî ïîëíîå èçëå÷å-
íèå âîçìîæíî òîëüêî ïðè òðàíñïëàíòàöèè êîñòíîãî ìîçãà.

Â ñâÿçè ñ òåì ÷òî â ïåäèàòðè÷åñêîé ïðàêòèêå ìû
äîñòàòî÷íî ðåäêî âñòðå÷àåìñÿ ñ îñòåîïåòðîçîì è åãî äèàã-
íîñòèêà ïðåäñòàâëÿåò îïðåäåëåííûå òðóäíîñòè, ñ÷èòàåì,
÷òî íàøå íàáëþäåíèå ïðåäñòàâèò îïðåäåëåííûé èíòåðåñ
äëÿ ïðàêòèêóþùèõ âðà÷åé.

Áîëüíîé Â., 11 ëåò, ïîñòóïèë â äåòñêîå ãåìàòîëîãè-
÷åñêîå îòäåëåíèå Îáëàñòíîé êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû ¹ 1
ã. Êåìåðîâî 11.11.99 ñ æàëîáàìè íà áîëè â ïðàâîì
òàçîáåäðåííîì ñóñòàâå ïðè õîäüáå, õðîìîòó. Èç àíàìíåçà
çàáîëåâàíèÿ èçâåñòíî, ÷òî â 1995 ã., â âîçðàñòå 7 ëåò,
âïåðâûå íà ôîíå ïîëíîãî çäîðîâüÿ ïîÿâèëèñü áîëè â
ïðàâîì òàçîáåäðåííîì ñóñòàâå ïðè õîäüáå è õðîìîòà,

Ëå÷åíèå ëåãî÷íîãî ñèíäðîìà ïðè ÈÂÌ ñâÿçàíî ñ íå-
ìàëûìè òðóäíîñòÿìè, òàê êàê èíòåðñòèöèàëüíîå ïîðàæå-
íèå ëåãî÷íîé òêàíè, êàê ïðàâèëî, òîðïèäíî ê ìîíîòåðàïèè
ÃÊ èëè îòâå÷àåò òîëüêî íà âûñîêèå äîçû ïðåäíèçîëîíà (äëÿ
âçðîñëûõ 100 ìã/ñóò è áîëåå) [4, 6, 9]. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ
â ëèòåðàòóðå ïðèâîäèòñÿ ìíîãî äàííûõ îá ýôôåêòèâíîì
èñïîëüçîâàíèè öèòîñòàòèêîâ â ñî÷åòàíèè ñ ÃÊ. Áîëüøîå
êîëè÷åñòâî ñîîáùåíèé ïîñâÿùåíî ýôôåêòèâíîñòè öèêëîñ-
ïîðèíà À (ÖèÀ) â ëå÷åíèè ÄÌ/ÏÌ, êàê ïðè íàëè÷èè ÈÁË,
òàê è áåç íåå [16, 18, 19, 23, 24, 28, 29]. Ðÿä àâòîðîâ îòäàþò
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ïðåäïî÷òåíèå èñïîëüçîâàíèþ öèêëîôîñôàíà, ïðåèìóùå-
ñòâåííî â âèäå ïóëüñ-òåðàïèè, óêàçûâàÿ íà âûñîêóþ ýôôåê-
òèâíîñòü ýòîãî ïðåïàðàòà ïðè ïîðàæåíèè ëåãêèõ [4, 7, 15�
17, 22, 25, 27]. ×òî êàñàåòñÿ ìåòîòðåêñàòà, òî îí ñ÷èòàåòñÿ
ìåíåå ýôôåêòèâíûì â äàííîé ñèòóàöèè [4], õîòÿ åñòü
ñîîáùåíèÿ îá óñïåøíîì åãî èñïîëüçîâàíèè â ñëó÷àÿõ,
ðåçèñòåíòíûõ äàæå ê ñî÷åòàíèþ ÃÊ è ÖèÀ [26]. Èñïîëüçó-
þòñÿ è äðóãèå öèòîñòàòè÷åñêèå ïðåïàðàòû (àçàòèîïðèí,
õëîðàìáóöèë) èëè ñî÷åòàíèå íåñêîëüêèõ èç íèõ [4, 5, 9,
15, 20, 21].

Ñì. online-âåðñèþ æóðíàëà http://www.pediatriajournal.ru ¹ 2/2004, ïðèëîæåíèå ¹ 6.




