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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

ËÈÒÅÐÀÒÓÐÀ

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.
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êîòîðûå ïðîäîëæàëèñü â òå÷åíèå 2 äíåé è ñàìîñòîÿòåëü-
íî êóïèðîâàëèñü. Îáñëåäîâàëñÿ àìáóëàòîðíî. Íà ðåíòãå-
íîãðàììàõ ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé â òàçîáåäðåííûõ
ñóñòàâàõ âûÿâëåíî íå áûëî. Ïðèìåðíî ñ ýòîãî âðåìåíè
îòìå÷àëîñü ñíèæåíèå îñòðîòû çðåíèÿ. Äî îêòÿáðÿ 1999
ã. æàëîá íå ïðåäúÿâëÿë, à 24.10.99 ïîñëå ïàäåíèÿ íà
óðîêå ôèçêóëüòóðû âíîâü ïîÿâèëèñü áîëè â ïðàâîì
òàçîáåäðåííîì ñóñòàâå, êîòîðûå îòìå÷àëèñü â ïîêîå è
ñîõðàíÿëèñü äî ìîìåíòà ãîñïèòàëèçàöèè, à â ïîñëåäíèå
2 ñóòîê ïðèñîåäèíèëàñü õðîìîòà.

Àíàìíåç æèçíè: ìàëü÷èê îò VIII áåðåìåííîñòè,
I ðîäîâ. Ïðåäûäóùèå áåðåìåííîñòè çàêîí÷èëèñü ìåäèöèí-
ñêèìè àáîðòàìè. Íàñòîÿùàÿ áåðåìåííîñòü ïðîòåêàëà íà
ôîíå ãåñòîçà íà âñåì ïðîòÿæåíèè (òîøíîòà, ðâîòà, îòåêè),
ÎÐÂÈ ñðåäíåé òÿæåñòè â I òðèìåñòðå, îáîñòðåíèÿ õðîíè-
÷åñêîãî ïèåëîíåôðèòà â 24�26 íåä (ïîëó÷àëà ëå÷åíèå
â ñòàöèîíàðå), ðåçóñ-êîíôëèêòà. Ðîäû ñðî÷íûå, ìàññà
òåëà ïðè ðîæäåíèè 3000 ã, äëèíà 51 ñì, ìàññî-ðîñòîâîé
êîýôôèöèåíò 58, çàêðè÷àë ñðàçó. Ê ãðóäè ïðèëîæèëè íà
3-è ñóòêè èç-çà òÿæåëîé àñôèêñèè. Ïóïî÷íûé îñòàòîê
îòïàë íà 3-è ñóòêè. Âûïèñàí èç ðîääîìà íà 6-å ñóòêè
â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòîÿíèè. Ïåðèîä íîâîðîæäåííî-
ñòè ïðîòåêàë áåç îñîáåííîñòåé. Åñòåñòâåííîå âñêàðìëèâà-
íèå äî 6 ìåñÿöåâ, çàòåì àäàïòèðîâàííûìè ñìåñÿìè, ïðè-
êîðìû ââåäåíû â ñðîê. Íåðâíî-ïñèõè÷åñêîå è ôèçè÷åñêîå
ðàçâèòèå ïî âîçðàñòó. Ïðèâèò â äåêðåòèðîâàííûå ñðîêè.
Ïåðåíåñåííûå çàáîëåâàíèÿ: ÎÐÂÈ äî 5 ëåò ïðàêòè÷åñêè
åæåìåñÿ÷íî, ïîñëå 5 ëåò � 5�6 ðàç â ãîä; âåòðÿíàÿ îñïà,
ëàêóíàðíàÿ àíãèíà â 1996 ã., îñòðàÿ ïíåâìîíèÿ â 1997 ã.
Àëëåðãîëîãè÷åñêèé àíàìíåç íå îòÿãîùåí, ãåìîòðàíñôó-
çèé íå áûëî. Íàñëåäñòâåííûé àíàìíåç îòÿãîùåí: ïî ëèíèè
ìàòåðè � îáìåííîé, ýíäîêðèííîé, ñåðäå÷íîé ïàòîëîãèåé;
ïî ëèíèè îòöà � îíêîëîãè÷åñêîé ïàòîëîãèåé.

Ïðè îñìîòðå ôèçè÷åñêîå ðàçâèòèå ñðåäíåå, äèñãàðìî-

íè÷íîå çà ñ÷åò äåôèöèòà ìàññû òåëà (13%). Ñòèãìû
äèñýìáðèîãåíåçà â âèäå «îëèìïèéñêîãî» ëáà, íèçêîãî
ðîñòà âîëîñ, ãèïåðòåëîðèçìà ãëàç, ãîòè÷åñêîãî í¸áà, èñ-
êðèâëåíèÿ V ïàëüöà êèñòåé. Êîæíûå ïîêðîâû è âèäèìûå
ñëèçèñòûå îáîëî÷êè áëåäíûå, ÷èñòûå. Ñóñòàâû âíåøíå íå
èçìåíåíû, êîæà íàä íèìè íîðìàëüíîé îêðàñêè è òåìïåðà-
òóðû, àêòèâíûå è ïàññèâíûå äâèæåíèÿ âî âñåõ ñóñòàâàõ
â ïîëíîì îáúåìå. Ìèêðîïîëèàäåíèÿ. Ïå÷åíü +1ñì, êðàé
ìÿãêèé, ýëàñòè÷íûé, áåçáîëåçíåííûé, ïóçûðíûå ñèìïòî-
ìû îòðèöàòåëüíûå. Ñåëåçåíêà íå ïàëüïèðóåòñÿ.

Àíàëèç êðîâè: Ýð.3,9�1012/ë, Íb 111 ã/ë, ðåò. 3%,
òð. 409�109/ë (105�), ë. 8,8�109/ë, ñ. 47%, ëèìô. 44%,
ìîí. 9%, àíèçîöèòîç+, ÑÎÝ 9 ìì/÷. Áèîõèìè÷åñêèé àíà-
ëèç êðîâè: ñûâîðîòî÷íîå æåëåçî 17,8 ìêìîëü/ë, êàëüöèé
2,5 ììîëü/ë, ôîñôîð 0,9 ììîëü/ë, áèëèðóáèí îáùèé
12 ìêìîëü/ë (íåïðÿìîé 10,2 ìêìîëü/ë, ïðÿìîé 1,8 ìêìîëü/ë),
ÀÑÒ 0,70 åä., ÀËÒ 0,35 åä., êðåàòèíèí 74,8 ììîëü/ë,
ìî÷åâèíà 3,3 ììîëü/ë. Íà ðåíòãåíîãðàììàõ êîñòåé òàçà âñå
êîñòè áûëè áåññòðóêòóðíûå, ãîìîãåííûå, ïëîòíûå, áåç òðà-
áåêóëÿðíîé ñòðóêòóðû. Ïàòîëîãèè ñî ñòîðîíû òàçîáåäðåí-
íûõ ñóñòàâîâ âûÿâëåíî íå áûëî. Àíàëîãè÷íûå èçìåíåíèÿ
íàáëþäàëèñü íà îáçîðíûõ êðàíèîãðàììàõ, îñîáåííî âû-
ðàæåííûå â êîñòÿõ îñíîâàíèÿ ÷åðåïà.

Ïðè îñìîòðå ãëàçíîãî äíà áûëè íàéäåíû ñïåöèôè÷-
íûå äëÿ ÌÁ èçìåíåíèÿ � ÷àñòè÷íàÿ àòðîôèÿ çðèòåëüíûõ
íåðâîâ, âðîæäåííûé íèñòàãì, ðàñõîäÿùååñÿ êîñîãëàçèå
îáîèõ ãëàç. Ìèîïèÿ ñðåäíåé ñòåïåíè òÿæåñòè ñ íàèáîëü-
øåé âûðàæåííîñòüþ ñïðàâà.

Òàêèì îáðàçîì, â íàøåì íàáëþäåíèè ïðåäñòàâëåí
áîëüíîé ñ êîñòíîé ôîðìîé ÌÁ. Îïèñàííûé ñëó÷àé ïðåäñ-
òàâëÿåò èíòåðåñ â ñâÿçè ñ ðåäêîñòüþ çàáîëåâàíèÿ. Îñîáåí-
íîñòüþ îñòåîïåòðîçà ó äàííîãî áîëüíîãî  ÿâëÿåòñÿ îòíî-
ñèòåëüíî áëàãîïðèÿòíîå òå÷åíèå ñ äåáþòîì â 7-ëåòíåì
âîçðàñòå.

Ñèíäðîì Áëîõà�Ñóëüöáåðãåðà (ñèí. � ñèíäðîì íåäåð-
æàíèÿ ïèãìåíòà, incontinentia pigmenti) îòíîñèòñÿ ê ãðóï-
ïå Õ-ñöåïëåííûõ äîìèíàíòíî íàñëåäóåìûõ ãåíîäåðìàòîçîâ
ñ õàðàêòåðíûìè èçìåíåíèÿìè îêðàñêè êîæè. Âïåðâûå
ñèíäðîì îïèñàí A. Garrod â 1906 ã., îäíàêî ñâîå íàçâàíèå
ïîëó÷èë ïî èìåíè øâåéöàðñêîãî äåðìàòîëîã Â. Bloch
è àìåðèêàíñêîãî äåðìàòîëîãà Ì. Sulzberger, îïèñàâøèõ åãî
áîëåå ïîäðîáíî â 1926 è 1927 ãã. ñîîòâåòñòâåííî [3]. Ïðè
ýòîì ãåíîäåðìàòîçå íàðÿäó ñ ïîðàæåíèåì ýêòîäåðìû
íàáëþäàþòñÿ ìíîæåñòâåííûå ìåçîäåðìàëüíûå äèñïëàçèè.
Ôåíîòèïè÷åñêè ýòî ïðîÿâëÿåòñÿ ñî÷åòàíèåì êîæíûõ è
âíåêîæíûõ ñèìïòîìîâ çàáîëåâàíèÿ. Êîæíûå èçìåíåíèÿ
íîñÿò ôàçíûé õàðàêòåð, íà îñíîâàíèè ÷åãî 4 ñòàäèè �
áóëëåçíóþ (âåçèêóëåçíóþ), ãèïåðòðîôè÷åñêóþ (ïðîëèôå-
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ðàòèâíóþ), ïèãìåíòíóþ è àòðîôè÷åñêóþ. Â 1-é ñòàäèè íà
êîæå ïîÿâëÿþòñÿ ýðèòåìàòîçíûå, ýðèòåìàòîçíî-îòå÷íûå
èëè óðòèêàðîïîäîáíûå ýëåìåíòû, ðàñïîëîæåííûå ëèíåé-
íî íà ñãèáàòåëüíûõ ïîâåðõíîñòÿõ êîíå÷íîñòåé è íà áîêî-
âûõ ïîâåðõíîñòÿõ òóëîâèùà. Íà ýòîì ôîíå íà êîæå ïîÿâ-
ëÿþòñÿ ïóçûðüêè èëè ïóçûðè ñ ïðîçðà÷íûì ñîäåðæèìûì,
âñêðûâàþùèåñÿ ñ îáðàçîâàíèåì ýðîçèé è âïîñëåäñòâèè
ïîêðûâàþùèåñÿ êîðêàìè. Â ñîäåðæèìîì ïóçûðüêîâ îá-
íàðóæèâàåòñÿ áîëüøîå êîëè÷åñòâî ýîçèíîôèëîâ. Âûñû-
ïàíèÿ, êàê ïðàâèëî, íåñêîëüêî ðàç ïðèñòóïîîáðàçíî ðåöè-
äèâèðóþò, ïðîäîëæèòåëüíîñòü ýòèõ âñïûøåê îêîëî 3�5
íåäåëü. Âî 2-é ñòàäèè ïðîöåññà ýðèòåìàòîçíî-âåçèêóëåç-
íûå ýëåìåíòû ñìåíÿþòñÿ áîðîäàâ÷àòîé ñûïüþ, ëîêàëèçó-
þùåéñÿ íà òûëüíîé ïîâåðõíîñòè êèñòåé è ñòîï, îäíîâðå-
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