
Лек ция 1

Вы яв ле ние эти о ло гии — клю че вая про бле ма
кли ни ки вну т рен них бо лез ней

Не спе ци фи че с кие при зна ки в кли ни ке вну т рен них бо лез ней: уз ло ва тая
эри те ма, па ра не о пла с ти че с кие и па ра ту бер ку лез ные ре ак ции
Ин фек ции — ли дер сре ди эти о ло ги че с ких фак то ров вну т рен них бо лез ней
Ал ко голь, ле кар ст ва и эко ло ги че с кие воз дей ст вия — уни вер саль ные
эти о ло ги че с кие фак то ры
Ге не ти че с кие фак то ры в эти о ло гии вну т рен них бо лез ней: не толь ко 
те о ре ти че с кий ин те рес

Вы яв ле ние эти о ло гии — за лог ус пе ха ле че ния

Про бле ма при чин но-след ст вен ных свя зей все гда бы ла и ос та ет ся ве ду щей в ре -
ше нии ос нов но го во про са кли ни ки — оп ре де ле нии так ти ки ле че ния и про гно за
в том слу чае, ес ли ус та нов ле на но зо ло ги че с кая фор ма. Но ре ше ние имен но этой
про бле мы яв ля ет ся на и бо лее слож ным, что преж де все го свя за но с боль шой ча с -
то той об щих ре ак ций, ко то ры ми ор га низм от ве ча ет на дей ст вие то го или ино го
за пу с ка ю ще го про цесс фак то ра. Ча с тая не спе ци фич ность та ких от ве тов, ко то рые
мо гут быть кли ни че с ки вы ра же ны очень яр ко (на при мер, кож но-су с тав ные про -
яв ле ния, по ли се ро зит, рас про ст ра нен ные ар те ри аль ные и ве ноз ные тром бо зы),
за став ля ет ис сле до ва те лей уде лять ос нов ное вни ма ние изу че нию осо бен но с тей
па то ге не за и раз ра ба ты вать ме то ды па то ге не ти че с ко го, т.е. ча с то не спе ци фи че с -
ко го, ле че ния.

В на сто я щее вре мя бла го да ря боль шим ус пе хам мо ле ку ляр ной би о ло гии по -
яви лась воз мож ность глуб же по ни мать ме ха низ мы раз ви тия мно гих симп то мов и
син д ро мов, сте пень ак тив но с ти и ско рость про грес си ро ва ния бо лез ни, оце ни вать
па то ге нез за бо ле ва ния в це лом и при ме ни тель но к от дель ным его зве нь ям. Ста ло
воз мож ным ис поль зо ва ние эф фек тив ных па то ге не ти че с ких ме то дов воз дей ст -
вия, су ще ст вен но вли я ю щих на те че ние ос нов но го про цес са. Дей ст ви тель но, до -
сти же ния со вре мен ной па то ге не ти че с кой те ра пии весь ма впе чат ля ю щи. Это и
ши ро ко при ме ня е мая в кли ни че с кой прак ти ке боль шая груп па им му но де прес -
сан тов (глю ко кор ти ко с те ро и ды, ци то ста ти ки, в том числе се лек тив ные — цик ло -
с по рин, ми ко фе но ла та мо фе тил, мо но кло наль ные ан ти те ла к ци то ки нам, ре цеп -
то рам ци то ки нов), ко то рые из ме ни ли судь бу мно гих тя же лых боль ных. Это и
раз лич ные клас сы ан ти ги пер тен зив ных пре па ра тов, поз во ля ю щих эф фек тив но
кон тро ли ро вать од но из са мых рас про ст ра нен ных в по пу ля ции за бо ле ва ний —
ар те ри аль ную ги пер то нию (эс сен ци аль ную и вто рич ную). Это ан ти аг ре ган ты и
ан ти ко а гу лян ты, бла го да ря на зна че нию ко то рых уда ет ся зна чи тель но сни зить
риск тром бо зов и тром бо эм бо лий, в том числе фа таль ных.
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Од на ко кли ни цист, на хо дясь в пле ну па то ге не ти че с ких кон цеп ций, к со жа ле -
нию, до воль но ча с то не пред при ни ма ет по пы ток вы явить эти о ло ги че с кие фак то -
ры, осо бен но ес ли встре ча ет ся с за бо ле ва ни я ми, ко то рые в круп ных ру ко вод ст -
вах по-преж не му опи сы ва ют ся как иди о па ти че с кие за бо ле ва ния не из ве ст ной
эти о ло гии. Их чис ло не умень ша ет ся так бы с т ро, как воз ра с та ет чис ло па то ге не -
ти че с ких ме то дов ле че ния, да ле ко не все гда ра ди каль но улуч ша ю щих дли тель -
ный про гноз па ци ен тов (табл. 1).

Таб ли ца 1. Пре иму ще ст ва и не до стат ки па то ге не ти че с кой те ра пии

Пре иму ще ст ва Не до стат ки

Воз мож ность ку пи ро ва ния Из ме не ние кли ни че с кой кар ти ны за бо ле ва ния,
обо ст ре ния за бо ле ва ни я за труд ня ю щее ее даль ней шую ин тер пре та цию
Су ще ст вен ное сни же ние ак тив но с ти Ма с ки ру ет ос лож не ния за бо ле ва ни я 
про цес са по ра же ния во вле чен ных ор га нов Не ус т ра ня ет дей ст вие эти о ло ги че с ко го фак то ра
Пол ное ус т ра не ние симп то мо в Не пол но стью пре ду преж да ет про грес си ро ва ние
У луч ше ние ка че ст ва жиз ни боль ных за бо ле ва ни я
Ши ро кий ди а па зон те ра пев ти че с ких доз Воз мож на по сте пен ная ут ра та эф фек тив но с ти 

с од но вре мен ным раз ви ти ем по боч ных 
эф фек тов

Изу че ние ис то рии раз ви тия бо лез ни, осо бен но с тей про фес сии, при вы чек и
дру гих де та лей об ра за жиз ни, т.е. до ступ ный в лю бых ус ло ви ях тща тель ный
рас спрос «при по сте ли боль но го» (М.Я. Му д ров) в луч ших тра ди ци ях рус ской
кли ни че с кой шко лы — один из на деж ных пу тей уточ не ния эти о ло гии бо лез ни.
Опыт ный врач мо жет при ве с ти не ма ло при ме ров ус пеш ных ре зуль та тов та ко го
под хо да к оцен ке кон крет ной кли ни че с кой си ту а ции, что характерно для широко
обсуждаемой персонифицированной медицины.

На при мер, в на блю де нии за бо лез нью, оди на ко во про яв ляв шей ся ли хо рад кой
и дис се ми ни ро ван ным про цес сом в лег ких у 3 ге о ло гов (у од но го из них по сле
кон суль та ции фти зи а т ра бе зу с пеш но про во дил ся курс ле че ния про ти во ту бер ку -
лез ны ми пре па ра та ми), гос пи та ли зи ро ван ных в на шу кли ни ку, уда лось ус та но -
вить связь ее воз ник но ве ния с пред ше ст ву ю щей ра бо той всех за бо лев ших в ста -
рых штоль нях (ме с тах скоп ле ния ле ту чих мы шей, в по ме те ко то рых хо ро шо раз -
мно жа ют ся гри бы Histoplasma capsulatum), поз во лив шую за по до зрить ги с то плаз -
моз, поз же под тверж ден ный ре зуль та та ми се ро ло ги че с ких ре ак ций.

Нам уда лось дли тель но про сле дить судь бу 15-лет не го маль чи ка, у ко то ро го
каж дый по втор ный эпи зод оте ка Квин ке и боль шой (экс кре ция бел ка с мо чой до
30 г/сут) про те и ну рии воз ни кал в от вет на при ем ана на со во го со ка; те перь это
уже 50-лет ний муж чи на без при зна ков хро ни че с кой бо лез ни по чек.

Сво е вре мен ное вы де ле ние не спе ци фи че с ких симп то мов и син д ро мов прин -
ци пи аль но важ но преж де все го по то му, что они за ча с тую пред став ля ют на и бо лее
ран ние при зна ки бо лез ни. Тем не ме нее ни ког да не сле ду ет ог ра ни чи вать ся симп -
то ма ти че с ким ле че ни ем, ку пи ру ю щим эти про яв ле ния. Из-за это го кли ни че с кая
кар ти на бо лез ни су ще ст вен но из ме ня ет ся, что еще боль ше за труд ня ет ее рас -
позна ва ние и иден ти фи ка цию эти о ло ги че с ко го фак то ра.
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Не спе ци фи че с кие при зна ки в кли ни ке вну т рен них бо лез ней:
уз ло ва тая эри те ма, па ра не о пла с ти че с кие 
и па ра ту бер ку лез ные ре ак ции

Не ко то рые из не спе ци фи че с ких про яв ле ний — ли хо рад ка, из ме не ния кар ти ны пе -
ри фе ри че с кой кро ви (лей ко ци тоз, тром бо ци тоз), мар ке ры так на зы ва е мо го ос т ро -
фа зо во го от ве та (уве ли че ние СОЭ, сы во ро точ но го уров ня С-ре ак тив но го бел ка,
фи б ри но ге на), кож ные син д ро мы (уз ло ва тая эри те ма, ге мор ра ги че с кая сыпь) —
встре ча ют ся очень ча с то и мо гут ука зы вать на раз лич ные за бо ле ва ния, ино гда тре -
бу ю щие вза и мо ис клю ча ю щих ме то дов ле че ния. Мно гие из этих не спе ци фи че с ких
про яв ле ний хо ро шо под да ют ся дей ст вию симп то ма ти че с ких средств, осо бен но в де -
бю те за бо ле ва ния. В по доб ных си ту а ци ях боль ные не ред ко ос та ют ся не до кон ца об -
сле до ван ны ми, из-за че го ре аль но дей ст ву ю щее ле че ние на чи на ет ся с опоз да ни ем.

Уз ло ва тая эри те ма — ва с ку лит, во вле ка ю щий мел кие со су ды ко жи и под кож -
но-жи ро вой клет чат ки, кли ни че с ки ха рак те ри зу ю щий ся фор ми ро ва ни ем бо лез -
нен ных плот ных уз лов ба г ро во-крас но го цве та раз ме ром от 1 см. Струк ту ра при -
чин уз ло ва той эри те мы мо жет су ще ст вен но раз ли чать ся в за ви си мо с ти от при -
ори тет ных на прав ле ний кли ни че с ко го цен т ра, в ко то ром они бы ли про ана ли зи -
ро ва ны (табл. 2). Сре ди пре об ла да ю щих мо гут быть бо лезнь Бех че та, у де тей —
раз но об раз ные ки шеч ные ин фек ции и ту бер ку лез, по след ний ли ди ру ет так же
в по пу ля ци ях па ци ен тов, про жи ва ю щих в раз ви ва ю щих ся стра нах.

Таб ли ца 2. При чи ны уз ло ва той эри те мы

При чи ны Ча с то та (%)

Е.М. Та ре ев и со авт., A. Atanes et al. 
1986 (n=64) 1991 (n=160)

Ту бер ку лез 3,1 6,3

Сар ко и доз 65,6 20,6

Стреп то кок ко вая ин фек ция 4,7 16,3

Зло ка че ст вен ная опу холь 3,1 1,2

Ле кар ст ва 10,9 18,0

Бе ре мен ность 4,7 1,9

Бо лезнь Бех че та 1,6 1,3

Вос па ли тель ные за бо ле ва ния ки шеч ни ка — 1,3

Дру гое 4,7 0,6

Эти о ло гия не ус та нов ле на 4,7 32,5

Сле ду ет все гда стре мить ся к рас ши ф ров ке эти о ло гии уз ло ва той эри те мы,
хо тя сде лать это уда ет ся да ле ко не все гда. Боль ные с уз ло ва той эри те мой не яс но -
го про ис хож де ния под ле жат дли тель но му ди на ми че с ко му кон тро лю, вклю ча ю -
ще му рент ге но гра фию груд ной клет ки с це лью воз мож но го вы яв ле ния сар ко и до -
за. Уз ло ва тая эри те ма — не ред ко пер вый при знак сар ко и до за, вы яв ля ю щий ся
в том случае, ког да вы ра жен ность по ра же ния лег ких не ве ли ка и ха рак тер ные
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жа ло бы от сут ст ву ют. В этой си ту а ции сво е вре мен ное ее рас поз на  ние поз во ля ет
из бе жать не о бос но ван но го на зна че ния ан ти би о ти ков и кор ти ко с те ро и дов.

Не об хо ди мо иметь в ви ду воз мож ность па ра не о пла с ти че с ко го про ис хож де -
ния уз ло ва той эри те мы, ко то рая мо жет зна чи тель но опе ре жать пер вые спе ци -
фич ные про яв ле ния зло ка че ст вен ной опу хо ли. Хо ро шо из ве ст на связь уз ло ва -
той эри те мы с лим фо г ра ну ле ма то зом и опу хо ля ми си с те мы кро ви.

Ме ха низм раз ви тия уз ло ва той эри те мы при сар ко и до зе до кон ца не ус та нов -
лен, од на ко мож но пред по ло жить, что ее фор ми ро ва ние при этом за бо ле ва нии
в оп ре де лен ной сте пе ни ге не ти че с ки де тер ми ни ро ва но. Изу че ние ва ри ан тов ге на
Р-се лек ти на в за ви си мо с ти от А561С по ли мор физ ма вы яви ло, что у па ци ен тов
с сар ко и до зом, в от ли чие от па ци ен тов с уз ло ва той эри те мой, обус лов лен ной
дру ги ми за бо ле ва ни я ми, и кон троль ной груп пы здо ро вых лиц, прак ти че с ки не
встре ча ет ся но си тель ст во ал ле ля С.

Иди о па ти че с кая уз ло ва тая эри те ма край не ред ка. Вме с те с тем ус та но вить ее
эти о ло гию при пер вом об сле до ва нии бы ва ет край не слож но, что под чер ки ва ет
не об хо ди мость дли тель но го на блю де ния за по доб ны ми па ци ен та ми.

При чи ну уве ли че ния СОЭ, осо бен но дли тель но су ще ст ву ю ще го, так же не
все гда уда ет ся ус та но вить бы с т ро. В этой си ту а ции сле ду ет осо бое вни ма ние об -
ра щать на со пут ст ву ю щие из ме не ния пе ри фе ри че с кой кро ви — так, на ли чие ане -
мии и тром бо ци то за тре бу ет ис клю че ния зло ка че ст вен ной опу хо ли, ане мия в со -
че та нии с лей ко ци то зом — за бо ле ва ния си с те мы кро ви. Ран нее вы яв ле ние ге мо -
бла с то зов и опу хо лей лим фа ти че с кой си с те мы в на сто я щее вре мя осо бен но ак ту -
аль но, по сколь ку сво е вре мен ное ле че ние (лу че вая те ра пия, хи мио те ра пия, транс -
план та ция ко ст но го моз га, в по след ние го ды став шая до ступ ной зна чи тель но му
чис лу боль ных) поз во ля ет зна чи тель но улуч шить про гноз, при бли жая про дол -
жи тель ность жиз ни этих па ци ен тов к об щей по пу ля ции.

Бе зус лов но, не об хо ди мо тща тель ное со по с тав ле ние из ме не ний пе ри фе ри че с -
кой кро ви и уве ли че ния СОЭ с кли ни че с ки ми дан ны ми — про грес си ру ю щей по те -
рей мас сы те ла, ли хо рад кой, при со е ди ня ю щи ми ся тром бо за ми и тром бо эм бо ли я -
ми. Для вы яв ле ния вис це раль ной опу хо ли же ла тель но мак си маль но ра но ис поль -
зо вать ви зу а ли зи ру ю щие, преж де все го эн до ско пи че с кие, ме то ды ис сле до ва ния,
а так же маг нит но-ре зо нанс ную, ком пью тер ную или по зи трон но-эмис си он ную то -
мо гра фию. Роль эн до ско пи че с ких ме то дов осо бен но ве ли ка в ран нем об на ру же нии
зло ка че ст вен ных опу хо лей же лу доч но-ки шеч но го трак та (рак же луд ка, тол стой
киш ки), ши ро ко рас про ст ра нен ных в по пу ля ции. Мас со вая дис пан се ри за ция на се -
ле ния с ре гу ляр ным ис поль зо ва ни ем эн до ско пи че с ких ме то дов об сле до ва ния, как
по ка зы ва ет опыт не ко то рых раз ви тых стран (Япо ния) и оте че ст вен ных ме ди цин -
ских уч реж де ний, поз во ля ет до бить ся зна чи тель но го сни же ния смерт но с ти от на -
зван ных зло ка че ст вен ных опу хо лей: про гноз мо жет быть ра ди каль но из ме нен при
ди а гно с ти ке так на зы ва е мой опу хо ли in situ.

Осо бое зна че ние при об ре та ет сво е вре мен ное вы де ле ние так на зы ва е мых пред -
ра ко вых со сто я ний, а так же ус т ра не ние из ве ст ных фак то ров ри с ка раз ви тия зло ка -
че ст вен ных опу хо лей, осо бен но чет ко ус та нов лен ных в от но ше нии ра ка лег ко го,
же луд ка и тол стой киш ки. Кор рек ция мно гих фак то ров ри с ка до сти га ет ся за счет
ра ци о наль но го воз дей ст вия на об раз жиз ни — от ка за от ку ре ния, ми ни ми за ции
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по треб ле ния ал ко го ля, су ще ст вен но го уве ли че ния со дер жа ния пи ще вых во ло -
кон в пи ще вом ра ци о не.

Ран ним, ино гда на мно го опе ре жа ю щим спе ци фи че с кие «ор ган ные» при зна -
ки зло ка че ст вен ной опу хо ли, не ред ко ста но вит ся па ра не о пла с ти че с кий син д -
ром (табл. 3). Па ра не о пла с ти че с кие про яв ле ния раз но об раз ны: на и бо лее ча с то
встре ча ют ся ли хо рад ка, ми г ри ру ю щий тром бо ф ле бит, из ме не ния паль цев по ти пу ба -
ра бан ных па ло чек, син д ром Рей но, не ф ро ти че с кий син д ром, лей ке мо ид ные ре ак ции,
ги пер ури ке мия, дер ма то ми о зит и рев ма то ид ный ар т рит, а так же эн до крин ные ма с ки,
ами ло и доз, по ли ней ро па тии. Ука зан ные па ра не о пла с ти че с кие ре ак ции мо гут быть
обус лов ле ны раз лич ны ми опу хо ля ми, но преж де все го опу хо ля ми поч ки (по чеч но-
кле точ ный рак за ни ма ет од но из ве ду щих мест сре ди при чин ли хо рад ки не яс но го ге -
не за) и брон хо ген ным ра ком (эти опу хо ли не слу чай но на зы ва ют опу хо ля ми ин тер ни -
с тов), а так же опу хо ля ми под же лу доч ной же ле зы, пе че ни, тол стой киш ки, лим фо ма -
ми (лим фо г ра ну ле ма тоз, не ходж кин ская лим фо ма), ге мо бла с то за ми.

Таб ли ца 3. Кли ни че с кие ва ри ан ты па ра не о пла с ти че с ких ре ак ций

Ва ри ан ты При ме ры

Изо ли ро ван ные (мо но симп том ные Ли хо рад ка 
и мо но син д ром ные) Симп том «ба ра бан ных па ло чек» и «ча со вых сте кол»

Тром бо ф ле бит Трус со 
Уз ло ва тая эри те ма 
Пан ни ку лит
Кра пив ни ца 
Не ф ро ти че с кий син д ром 
Син д ром Рей но 
Лей ке мо ид ная ре ак ци я 
Э о зи но фи ли я 
Ге мо ли ти че с кая ане ми я 
Т ром бо ци то пе ни че с кая пур пу ра
Ги пе ру ри ке ми я 
Ми ал гии

Си с тем ные Дер ма то ми о зит/по ли ми о зи т
Рев ма то ид ный ар т рит
Ге мор ра ги че с кий ва с ку лит
Скле ро дер ми я 
Си с тем ная крас ная вол чан ка 
По ли се ро зи ты 
А ми ло и до з
Эн до кри но па ти и 
Ти ре о и дит Ха ши мо то 
Ней ро па тии

Важ но иметь в ви ду, что па ра не о пла с ти че с кие про яв ле ния не за ви сят от раз -
ме ров опу хо ли и мо гут оп ре де лять ее кли ни че с кую кар ти ну в те че ние дли тель но -
го пе ри о да. Ме ха низм раз ви тия па ра не о пла с ти че с ких ре ак ций до кон ца не ясен.
В их фор ми ро ва нии мо гут иг рать роль ан ти ге ны, про ду ци ру е мые в от вет на по -
яв ле ние опу хо ле вых кле ток и тем са мым ин ду ци ру ю щие им му но па то ло ги че ские
ре ак ции. Сво е вре мен ное уда ле ние опу хо ли, как пра ви ло, при во дит к пол но му ис -
чез но ве нию па ра не о пла с ти че с ко го син д ро ма.
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Па ра не о пла с ти че с кие ре ак ции мо гут пол но стью вос про из во дить си с тем ные
за бо ле ва ния, и кли ни че с кий де бют их у по жи лых все гда тре бу ет це ле на прав лен но -
го по ис ка зло ка че ст вен ной опу хо ли. Хо ро шо из ве ст ны опи са ния па ра не о пла с ти че -
ско го рев ма то ид но го ар т ри та, си с тем ной скле ро дер мии, си с тем ной крас ной вол -
чан ки; од ной из са мых ча с тых си с тем ных ма сок зло ка че ст вен ной опу хо ли яв ля ет -
ся дер ма то ми о зит. Cре ди об сле до ван ных J.M. Bonnetblanc и соавт. (1990) 118 боль -
ных дер ма то ми о зи том связь его со зло ка че ст вен ной опу хо лью уда лось об на ру жить
у 28% из них; в дру гой се рии на блю де ний, вклю чав шей 130 па ци ен тов (A. Mebazaa
et al.), в 15,4% слу ча ев дер ма то ми о зит ока зал ся па ра не о пла с ти че с ким.

Па ра не о пла с ти че с кий дер ма то ми о зит мо жет со пут ст во вать ра ку же луд ка, те ла
мат ки, по чеч но-кле точ но му ра ку, ге па то цел лю ляр ной кар ци но ме, лей ко зам и не -
ходж кин ским лим фо мам, а так же кож ным ме ла но мам. На и бо лее чет ко про де мон -
ст ри ро ва на связь дер ма то ми о зи та со зло ка че ст вен ны ми опу хо ля ми шеи и гру ди,
ло ка ли зу ю щи ми ся в верх них ды ха тель ных пу тях, сре до с те нии, лег ком, а так же
ра ком мо лоч ной же ле зы. Мы на блю да ли раз ви тие тя же ло го дер ма то ми о зи та,
со про вож дав ше го ся так же во вле че ни ем мышц глот ки с по сле ду ю щи ми на ру ше -
ни я ми ак та гло та ния, у жен щи ны 42 лет. Дер ма то ми о зит был ре фрак тер ным к
обыч но эф фек тив ным при иди о па ти че с кой фор ме это го за бо ле ва ния кор ти ко с те -
ро и дам в боль ших до зах. Де таль ное об сле до ва ние па ци ент ки вы яви ло зло ка че ст -
вен ную опу холь ле вой мо лоч ной же ле зы, и по сле ма с тэк то мии при зна ки дер ма то -
ми о зи та бы с т ро ис чез ли. Спу с тя не сколь ко лет па ци ент ка от ме ти ла по втор ное по -
яв ле ние на ра с та ю щей мы шеч ной сла бо с ти, при гос пи та ли за ции в на шу кли ни ку
был кон ста ти ро ван ре ци див опу хо ли в пра вой мо лоч ной же ле зе. У дру гой боль -
ной с опу хо лью мо лоч ной же ле зы дер ма то ми о зит со про вож дал ся раз ви ти ем фи б -
ро зи ру ю ще го аль ве о ли та; на ста дии из ме не ний по ти пу «ма то во го стек ла» по сле
ма с тэк то мии был от ме чен пол ный ре г ресс опи сан ных ле гоч ных про яв ле ний.

По ка за но, что па ра не о пла с ти че с кая при ро да дер ма то ми о зи та на и бо лее ве ро -
ят на при де бю те за бо ле ва ния в воз ра с те стар ше 45 лет, осо бен но у муж чин. По -
нят на не об хо ди мость дли тель но го на блю де ния за боль ны ми дер ма то ми о зи том и
по втор но го об сле до ва ния их с це лью по ис ка оча га зло ка че ст вен ной опу хо ли, тем
бо лее что ча с то при ме ня е мые кор ти ко с те ро и ды и ци то ста ти ки, как пра ви ло, ус -
ко ря ют ее рост. Воз мож ность ус та нов ле ния па ра не о пла с ти че с ко го про ис хож де -
ния дер ма то ми о зи та на и бо лее ре аль на в пер вые два го да бо лез ни. Ес ли при зна ки
зло ка че ст вен ной опу хо ли в те че ние дан но го пе ри о да не об на ру же ны, то в даль -
ней шем дер ма то ми о зит мож но счи тать иди о па ти че с ким. Сле ду ет под черк нуть,
что от па ра не о пла с ти че с ко го дер ма то ми о зи та, учи ты вая его ре зи с тент ность к им -
му но де прес сан там, боль ной мо жет по гиб нуть зна чи тель но рань ше, чем не по -
сред ст вен но от зло ка че ст вен ной опу хо ли.

Иден ти фи ци ро ва ны не ко то рые осо бен но с ти, поз во ля ю щие за по до зрить па ра -
не о пла с ти че с кое про ис хож де ние дер ма то ми о зи та, — это преж де все го от сут ст вие
при зна ков ан ти син те таз но го син д ро ма (ан ти-Jo-ан ти тел), ха рак тер ных для пер -
вич но го ва ри ан та бо лез ни, а так же так на зы ва е мый ами о па ти че с кий ва ри ант те -
че ния. Он ха рак те ри зу ет ся вы ра жен ным по вы ше ни ем сы во ро точ ной ак тив но с ти
кре а тинфо с фо ки на зы (КФК) при кли ни че с ки очень уме рен ных, а ино гда и пол -
но стью от сут ст ву ю щих жа ло бах, ука зы ва ю щих на по ра же ние мышц. Под черк нем
еще раз, что для па ра не о пла с ти че с ко го дер ма то ми о зи та, как и для дру гих си с тем -
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ных ма сок зло ка че ст вен ных опу хо лей, ха рак тер но от сут ст вие ожи да е мо го от ве та
на им му но де прес сан ты. По это му ма лая эф фек тив ность кор ти ко с те ро и дов и ци -
то ста ти ков на ря ду с уже упо ми нав шим ся на ча лом бо лез ни в по жи лом воз ра с те
все гда тре бу ет ис клю че ния па ра не о пла с ти че с кой при ро ды си с тем но го за бо ле ва -
ния. Связь его со зло ка че ст вен ной опу хо лью сле ду ет по до зре вать и при от сут ст -
вии ти пич ных па то ло ги че с ких им му но ло ги че с ких фе но ме нов — ан ти-Jo-ан ти тел
при дер ма то ми о зи те, рев ма то ид но го фак то ра при рев ма то ид ном ар т ри те.

Уни вер саль ной па ра не о пла с ти че с кой ре ак ци ей яв ля ет ся склон ность
к тром бо зам и тром бо эм бо ли ям, за ни ма ю щая од но из ве ду щих мест в струк ту -
ре при чин смер ти он ко ло ги че с ких боль ных. Впер вые опи сан ный зна ме ни тым
A. Trussaud ми г ри ру ю щий тром бо ф ле бит при ра ке же луд ка в даль ней шем был
до пол нен опы том на блю де ния за боль ши ми груп па ми па ци ен тов со зло ка че ст -
вен ны ми опу хо ля ми, по ка зав шим не об хо ди мость на зна че ния им ан ти ко а гу лян -
тов. В фор ми ро ва нии па ра не о пла с ти че с кой тром бо фи лии иг ра ют роль про ду ци -
ру е мые опу хо лью фак то ры, ак ти ви ру ю щие ком по нен ты сы во ро точ но го и/или
эн до те лий-за ви си мо го зве на ге мо ста за, а так же не ред ко со пут ст ву ю щие не о пла с -
ти че с ко му про цес су ан ти те ла к кар дио ли пи ну, обус лов ли ва ю щие раз ви тие вто -
рич но го (па ра не о пла с ти че с ко го) ан ти фо с фо ли пид но го син д ро ма. При не ко то -
рых зло ка че ст вен ных опу хо лях (рак яич ни ков, рак мо лоч ной же ле зы) к тром бо -
зам и тром бо эм бо ли ям пред рас по ла га ет ги пер го мо ци с те и не мия (так же па ра не о -
пла с ти че с ко го ге не за).

Иден ти фи ци ро ва ны кли ни че с кие осо бен но с ти, поз во ля ю щие за по до зрить па -
ра не о пла с ти че с кую при ро ду тром бо ти че с ких и тром бо эм бо ли че с ких ос лож не -
ний (табл. 4). Сре ди них осо бое зна че ние име ет ати пич ная ло ка ли за ция ве ноз ных
тром бо зов и тром бо ф ле би тов, воз ни ка ю щих при от сут ст вии яв ных пред рас по ла га -
ю щих со сто я ний, на при мер, ва ри коз ной бо лез ни вен. В на шей кли ни ке у 52-лет -
не го боль но го ге па то цел лю ляр ной кар ци но мой был от ме чен ре ци ди ви ру ю щий
тром бо ф ле бит вен пред пле чий, в даль ней шем бы ли во вле че ны ве ны го ле ни (бо -
лее ча с то встре ча ю ща я ся ло ка ли за ция), а так же от ме чен эпи зод тром бо эм бо лии
суб сег мен тар ной вет ви ле гоч ной ар те рии. Не смо т ря на оче вид ную не об хо ди -
мость на зна че ния по доб ным боль ным ан ти ко а гу лян тов (низ ко мо ле ку ляр ные ге -
па ри ны, ас пи рин), ра ди каль ное ус т ра не ние тром бо фи лии, как и дру гих па ра не о -
пла с ти че с ких про яв ле ний, воз мож но толь ко при уда ле нии опу хо ле во го оча га.

Таб ли ца 4. При зна ки, ука зы ва ю щие на па ра не о пла с ти че с кое про ис хож де ние
тром бо за и тром бо ф ле би та

При знак Опи са ние

Ло ка ли за ция Од но вре мен ные (или по сле до ва тель ные) ар те ри аль ные 
и ве ноз ные тром бо зы 
А ти пич ная ло ка ли за ция (ве ны пле ча, пред пле чья, ма ло го та за, 
пе ред ней груд ной стен ки, жи во та)

Кли ни че с кие Ми г ри ру ю щий ха рак тер 
осо бен но с ти С клон ность к ре ци ди ви ро ва ни ю 

Вы ра жен ный бо ле вой син д ром

От вет на ле че ние Низ кая эф фек тив ность ан ти ко а гу лян тов 
По треб ность в нар ко ти че с ких ана ль ге ти ках в свя зи 
с вы ра жен но с тью бо ли при тром бо ф ле би те
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Как и си с тем ные при зна ки, ор ган ные па ра не о пла с ти че с кие про яв ле ния раз -
но об раз ны. Кож ные ма с ки зло ка че ст вен ной опу хо ли вклю ча ют уз ло ва тую эри те -
му, со су ди с тую пур пу ру, пло с кий ли шай, пу зыр чат ку и пан ни ку лит. Хо ро шо из -
ве ст ны ва ри ан ты па ра не о пла с ти че с ко го по ра же ния по чек (преж де все го па ра-
 не о пла с ти че с кий не ф ро ти че с кий син д ром), рас счи ты вать на ус т ра не ние ко то рых
мож но толь ко при сво е вре мен ном на ча ле ле че ния са мой зло ка че ст вен ной опу хо -
ли. Еще Е.М. Та ре ев от ме чал (1983): «Лишь в по след нее вре мя об ра ще но вни ма -
ние на по ра же ние по чек — гло ме ру ло не ф рит или ами ло и доз — при зло ка че ст вен -
ных но во об ра зо ва ни ях… в ря де слу ча ев с об на ру же ни ем в поч ках им мун ных ком -
плек сов с опу хо ле вым ан ти ге ном, при чем ра ди каль ная опе ра ция при во ди ла к
лик ви да ции по чеч ной па то ло гии». Од ной из са мых ча с тых форм по ра же ния 
по чеч ных клу боч ков яв ля ет ся мем б ра ноз ная не ф ро па тия, про яв ля ю ща я ся ча ще
не ф ро ти че с ким син д ро мом при уме рен ных (или пол но стью от сут ст ву ю щих) из -
ме не ни ях мо че во го осад ка. По яв ле ние ее при зна ков у по жи ло го все гда дик ту ет
не об хо ди мость по ис ка зло ка че ст вен ной опу хо ли. Ре же па ра не о пла с ти че с кий не -
ф ро ти че с кий син д ром мо жет быть обус лов лен фо каль но-сег мен тар ным гло ме ру -
ло с к ле ро зом, но так же ами ло и до зом, ко то рый в на шей кли ни ке был ди а гно с ти -
ро ван у двух боль ных по чеч но-кле точ ным ра ком. Уда ле ние по ра жен ной опу хо -
лью поч ки у од но го из них со про вож да лось бы с т рым ис чез но ве ни ем «боль шой»
про те и ну рии, в даль ней шем не ре ци ди ви ро вав шей, и ста би ли за ци ей по чеч ной
функ ции. Это мог ло ука зы вать на по сте пен ную ре зорб цию ами ло ид ных масс в
кон тра ла те раль ной поч ке. Вто рой па ци ент по гиб от мно же ст вен ных ме та ста зов
опу хо ли, с ко то ры ми он по сту пил в кли ни ку.

Зло ка че ст вен ной опу хо ли не ред ко со пут ст ву ют раз лич ные ка наль це вые 
на ру ше ния, ино гда раз вер ну тый син д ром Фан ко ни. Сле ду ет под черк нуть, что
син д ром Фан ко ни у взрос ло го поч ти все гда вто ри чен, и сре ди са мых ча с тых его
при чин фи гу ри ру ют имен но зло ка че ст вен ные опу хо ли.

Ус та но вить па ра не о пла с ти че с кую при ро ду тех или иных кли ни че с ких про яв -
ле ний не все гда лег ко. Не об хо ди мо тем не ме нее иметь в ви ду, что они не яв ля ют -
ся ка зу и с ти кой, и луч шим до ка за тель ст вом свя зи этих симп то мов со зло ка че ст -
вен ной опу хо лью яв ля ет ся их пол ный ре г ресс при сво е вре мен ном уда ле нии опу -
хо ле во го оча га и/или его ус пеш ном хи мио те ра пев ти че с ком ле че нии.

Раз лич ные не спе ци фи че с кие про яв ле ния ха рак тер ны так же для ту бер ку ле -
за, и с уче том рос та его рас про ст ра нен но с ти мож но ожи дать уве ли че ния их ча с -
то ты в бли жай шие го ды. Па ра ту бер ку лез ные ма с ки мо гут си му ли ро вать си с тем -
ную крас ную вол чан ку, скле ро дер мию, дер ма то ми о зит, осо бен но рев ма то ид ный
ар т рит (ту бер ку лез ный рев ма тизм Пон се, на зван ный Е.М. Та ре е вым «рев ма то и -
дом Пон се» — сво е об раз ная ма с ка хро ни че с ки те ку ще го пер вич но го ту бер ку ле -
за). Хо ро шо из ве ст ны ге ма то ло ги че с кие про яв ле ния ту бер ку ле за: уве ли че ние
СОЭ, уме рен ный лей ко ци тоз, ино гда лей ке мо ид ные ре ак ции, кож ные про яв ле -
ния (уз ло ва тая эри те ма). Па ра ту бер ку лез ное по ра же ние по чек, раз ви ва ю ще е ся
при от сут ст вии Mycobacteria tuberculosis не по сред ст вен но в по чеч ной тка ни,
пред став ле но хро ни че с ким гло ме ру ло не ф ри том, как пра ви ло, ма ло симп том ным
по ра же ни ем по чеч но го ту бу лоин тер сти ция и вто рич ным ами ло и до зом, осо бен но
ча с тым в пер вой по ло ви не ХХ ве ка, но со хра ня ю щим свое зна че ние и в на сто я -
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щее вре мя. Раз ви тие ме то дов про ти во ту бер ку лез ной те ра пии су ще ст вен но до -
пол ни ло кли ни че с кую кар ти ну ту бер ку ле за раз но об раз ны ми ле кар ст вен ны ми
ре ак ци я ми — лей ко пе ни я ми, ино гда до сти га ю щи ми сте пе ни аг ра ну ло ци то за, не -
ф ри том, ге па ти том и вто рич ной по да г рой. Име лись так же ва ри ан ты, пол но стью
вос про из во дя щие си с тем ные за бо ле ва ния, преж де все го си с тем ную крас ную вол -
чан ку, ин ду ци ро ван ную изо ни а зи дом и ре же этам бу то лом и ри фам пи ци ном.
О воз мож но с ти на ли чия ту бер ку ле за сле ду ет по мнить прак ти че с ки все гда, тем
бо лее что это за бо ле ва ние в на сто я щее вре мя встре ча ет ся у лиц, от но ся щих ся к
раз лич ным воз ра ст ным и со ци аль ным груп пам.

Ин фек ции — ли дер сре ди эти о ло ги че с ких фак то ров 
вну т рен них бо лез ней

Сре ди со вре мен ных эти о ло ги че с ких фак то ров вну т рен них бо лез ней важ ное
ме с то, как и рань ше, при над ле жит бак те ри аль ной ин фек ции, в том числе ту -
бер ку лез ной, хла ми дий ной, ми ко плаз мен ной, ле ги о нел лез ной. Cпектр воз мож -
ных эти о ло ги че с ких фак то ров ин фек ци он ной при ро ды про дол жа ет по сто ян но
рас ши рять ся: так, в те че ние по след не го де ся ти ле тия бы ла иден ти фи ци ро ва на
бак те рия Tropherema whippelii — при чи на ин те с ти наль ной ли по ди с т ро фии (бо -
лез ни Уипп ла), про то кол ле че ния ко то рой се го дня под ра зу ме ва ет на зна че ние
преж де все го ан ти бак те ри аль ных пре па ра тов. На ря ду с по ра же ни ем ки шеч ни ка
сре ди вне ки шеч ных про яв ле ний бо лез ни Уипп ла за слу жи ва ют вни ма ния ли хо -
рад ка, су с тав ной син д ром и эн до кар дит, при ко то ром воз бу ди те ля уда ет ся об на -
ру жить не по сред ст вен но на сер деч ных кла па нах.

Хо ро шо из ве ст но, что пер вые пуб ли ка ции B. Marshall и D. Warren, де мон ст ри -
ро вав шие воз мож ность уча с тия ин фек ци он но го аген та в раз ви тии яз вен ной бо -
лез ни же луд ка и две над ца ти пер ст ной киш ки, бы ли вос при ня ты с боль шим со -
мне ни ем. Се го дня об сле до ва ние на ин фи ци ро ван ность Helicobacter pylory — обя -
за тель ная со став ля ю щая об сле до ва ния па ци ен тов, стра да ю щих этим за бо ле ва ни -
ем. При вы яв ле нии при зна ков на ли чия это го ми к ро ор га низ ма обя за тель на ан ти -
бак те ри аль ная те ра пия. От кры тие Helicobacter pylory за слу жен но от ме че но Но бе -
лев ской пре ми ей по ме ди ци не.

В се ре ди не 1970-х го дов в не ко то рых шта тах США бы ло от ме че но уве ли че ние
ча с то ты су с тав но го син д ро ма, воз ни кав ше го пре иму ще ст вен но у жи те лей сель -
ской ме ст но с ти, осо бен но у де тей. У это го за бо ле ва ния, рас це нен но го по на ча лу
как сво е об раз ный ва ри ант се ро не га тив но го рев ма то ид но го ар т ри та, в даль ней -
шем бы ли вы де ле ны чер ты, ука зы ва ю щие на его ин фек ци он ное про ис хож де ние
и, бо лее то го, при род ную оча го вость. Не сколь ко поз же бы ли иден ти фи ци ро ва -
ны воз бу ди те ли — ми к ро ор га низ мы ро да Borrelia, пред ста ви те ли ко то ро го обу -
словли ва ют раз ви тие ре ци ди ви ру ю ще го по ра же ния су с та вов, ми г ри ру ю щей
кож ной эри те мы и во вле че ния дру гих ор га нов, в том числе цен т раль ной нерв -
ной си с те мы (табл. 5). Эти по ра же ния, объ е ди нен ные тер ми ном «Лайм ская бо -
лезнь», на зван ные так по име ни аме ри кан ско го го ро да, в ок ре ст но с тях ко то ро го
бы ли за ре ги с т ри ро ва ны пер вые мас со вые слу чаи за бо ле ва ния.
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Таб ли ца 5. Кли ни че с кие при зна ки Лайм ской бо лез ни

Про яв ле ния Опи са ние

Кож ные Ми г ри ру ю щая эри те ма
Эри те ма раз ме ром ≥ 5 см, с оча гом про свет ле ния
в цен т ре, су ще ст ву ю щая не сколь ко не дель по сле
уку са, ми г ри ру ю щая; мо жет со про вож дать ся
ли хо рад кой с су с тав ным син д ро мом 
Бор ре ли оз ная лим фо ци то ма
Без бо лез нен ный ба г ро воFкрас ный узел на моч ке уха,
мо шон ке или со ске мо лоч ной же ле зы,
пред став ля ю щий ин филь т рат из ВFлим фо ци тов
Хро ни че с кий ат ро фи че с кий ак ро дер ма тит
Крас ные уча ст ки ат ро фии на раз ги ба тель ной
по верх но с ти ко неч но с тей, ино гда с оте ком

По ра же ние серд ца Кар дит
Ос т ро воз ни ка ю щая ат риовен т ри ку ляр ная бло ка да 
II—III сте пе ни, как пра ви ло, бы с т ро ис че за ю щая 
под дей ст ви ем ан ти бак те ри аль ных пре па ра тов; 
воз мо жен ми о пе ри кар дит 

По ра же ние нерв ной си с те мы Ста дия II (не де ли от на ча ла за бо ле ва ния)
По ра же ние VII па ры че реп ноFмоз го вых нер вов
Лим фо ци тар ный ме нин гит
Ра ди ку ло не в рит 
Ста дия III (ме ся цы от на ча ла за бо ле ва ния)
Пе ри фе ри че с кая ней ро па тия
Эн це фа ло па тия
Эн це фа ло ми е лит

По ра же ние су с та вов и мышц Су с тав ной син д ром
Ре ци ди ви ру ю щие ата ки ар т ри та с оте ком и бо лью 
в су с та вах, ча ще все го по ра жа ют ся ко лен ные су с та вы 
По ра же ние мышц
Уме рен но вы ра жен ная пре хо дя щая 
сим ме т рич ная мы шеч ная сла бость

На ря ду с Borrelia burgdoferi, яв ля ю щей ся воз бу ди те лем за бо ле ва ния в США
и Ев ро пе, из ве ст ны так же Borrelia afzelii и Borrelia garinii, встре ча ю щи е ся толь ко
в ев ро пей ских стра нах, а так же в Япо нии, Се вер ной и Юж ной Ко рее. В по след -
ние го ды ак тив но изу ча ют роль но во го се ро ти па Borrelia (DN127). Он яв ля ет ся
при чи ной осо бо го ва ри ан та по ра же ния ко жи — так на зы ва е мой бор ре ли оз ной
лим фо ци то мы — у жи те лей Сло ве нии (один из на и бо лее ак тив ных оча гов
Лайм ской бо лез ни в Ев ро пе). В США его на ли чие ус та нов ле но толь ко у кле щей-
пе ре но с чи ков.

Пе ре но с чи ки Лайм ской бо лез ни — кле щи ро да Ixodes. За ра же ние про ис хо дит
при уку се ним фы (Ixodes scapularis, Ixodes ricinus, Ixodes pacificus) или взрос лой
осо би (Ixodes persulcatus — ос нов ной пе ре но с чик воз бу ди те ля Лайм ской бо лез ни
на тер ри то рии на шей стра ны). Те че ние за бо ле ва ния име ет ге о гра фи че с кие осо -
бен но с ти: для жи те лей Ев ра зии ха рак тер ны бо лее про дол жи тель ное (2—6 не д) су -
ще ст во ва ние ми г ри ру ю щей эри те мы с ти пич ным свет лым пят ном в цен т ре кож -
но го эле мен та, об ра зо ва ние кож ной бо ррели оз ной лим фо ци то мы и от но си тель -
ная ред кость си с тем ных про яв ле ний, в том числе ар т ри та. В от ли чие от США
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бо лее 80% па ци ен тов, стра да ю щих Лайм ской бо лез нью, про жи ва ю щих в стра нах
Ев ро пы, яв ля ют ся се ро не га тив ны ми, что за труд ня ет ее сво е вре мен ное рас поз на -
ние, а при со е ди ня ю щи е ся по зд ние не вро ло ги че с кие при зна ки (сла бость, бы с т рая
утом ля е мость и сон ли вость, вы ра жен ное сни же ние ра бо то спо соб но с ти) обус лов -
ли ва ют дли тель ное и ча с то ма лоус пеш ное ле че ние их не вро ло га ми по по во ду так
на зы ва е мо го син д ро ма хро ни че с кой ус та ло с ти.

Сле ду ет под черк нуть, что Лайм ская бо лезнь ши ро ко рас про ст ра не на, но мно -
гие ее слу чаи ос та ют ся не рас по знан ны ми. Эф фек тив ность ан ти бак те ри аль ной
те ра пии су ще ст вен но вы ше имен но на ран них ста ди ях бо лез ни. По зд ние про яв -
ле ния Лайм ской бо лез ни тре бу ют дли тель но го кур са ле че ния ан ти бак те ри аль -
ны ми пре па ра та ми (обыч но па рен те раль но). В оча гах Лайм ской бо лез ни, к ко то -
рым от но сят в на сто я щее вре мя и не ко то рые рай о ны Мос ков ской об ла с ти, боль -
шое зна че ние име ют ме ры пер вич ной про фи лак ти ки. К их чис лу от но сят ин фор -
ми ро ва ние на се ле ния о Лайм ской бо лез ни и по ряд ке дей ст вий при уку се кле -
ща. Про дол жа ют ся по пыт ки со зда ния вак ци ны про тив Лайм ской бо лез ни (ан ти -
те ла к по верх но ст но му ан ти ге ну Borrelia burgdoferi); на коп лен оп ре де лен ный
опыт при ме не ния ее в от но ше нии при род ных ре зер ву а ров за бо ле ва ния – пар но -
ко пыт ных, гры зу нов и со бак. Ак тив но изу ча ют ся ге не ти че с кие мар ке ры пред рас -
по ло жен но с ти к Лайм ской бо лез ни, сре ди ве ро ят ных на зы ва ют не ко то рые чле -
ны се мей ст ва ге нов HLA. Ран няя ди а гно с ти ка Лайм ской бо лез ни и сво е вре мен -
но на ча тое ле че ние поз во ля ют ра ди каль но из ме нить судь бу боль ных, ино гда дли -
тель но на блю да ю щих ся у рев ма то ло гов, не вро ло гов и при от сут ст вии ис тин но го
ди а гно за по лу ча ю щих за ве до мо ма ло эф фек тив ную те ра пию.

При об суж де нии ин фек ци он ной эти о ло гии вну т рен них бо лез ней при ори те ты
все боль ше ме ня ют ся в поль зу раз лич ных групп ви ру сов — на при мер, ге па ти та
B (HBV), С (HCV), D (HDV), ци то ме га ло ви ру са, ви ру са Эп штей на—Барр. Ин -
ду ци ро ван ное ге па то т роп ны ми ви ру са ми по ра же ние пе че ни ха рак те ри зу ет ся вы -
со кой ве ро ят но с тью воз ник но ве ния ге па то цел лю ляр ной кар ци но мы, риск раз ви -
тия ко то рой осо бен но по вы ша ет ся, как это ус та нов ле но в на сто я щее вре мя, при
со че та нии с ал ко го лем.

Ви ру сы ге па ти та мо гут быть при чи ной раз ви тия вне пе че ноч ных кли ни че с -
ких про яв ле ний, пол но стью иден тич ных симп то мам мно гих вну т рен них за бо -
ле ва ний. Так, ус та нов ле на боль шая ча с то та об на ру же ния мар ке ров ви ру са ге па -
ти та B у боль ных узел ко вым по ли ар те ри и том. Раз ви тие вне пе че ноч ных про яв ле -
ний НBV- и HCV-ин фек ции не все гда сов па да ет с вы ра жен ной ак тив но с тью 
пе че ноч но го про цес са, но их об на ру же ние в лю бом слу чае долж но за став лять
в ка че ст ве при чин но го фак то ра пред по ла гать на ли чие ви ру сов ге па ти та и ис кать
их мар ке ры (по дроб нее дан ная про бле ма об суж де на в лек ции «Вне пе че ноч ные
про яв ле ния хро ни че с ких ви рус ных ге па ти тов»).

Все боль шую роль в струк ту ре при чин смер ти боль ных, на хо дя щих ся в ста -
ци о на рах, осо бен но в от де ле ни ях ин тен сив ной те ра пии и ре а ни ма ции, при об -
ре та ют но зо ко ми аль ные (вну т ри боль нич ные) ин фек ции. Штам мы их воз бу ди -
те лей ха рак те ри зу ют ся ус той чи во с тью к по дав ля ю ще му боль шин ст ву клас сов
ан ти бак те ри аль ных пре па ра тов и воз мож но с тью пер си с ти ро вать во пре ки мощ -
ным сред ст вам дез ин фек ции. Для боль ных, ко то рые на хо дят ся на ин ва зив ной
ис кус ст вен ной вен ти ля ции лег ких, боль шую опас ность пред став ля ют так на зы -
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ва е мые вен ти ля тор-ас со ци и ро ван ные пнев мо нии. Они спо соб ст ву ют усу губ ле -
нию ды ха тель ной не до ста точ но с ти и при во дят к смер ти боль ных, не смо т ря на
адек ват ную ре с пи ра тор ную под держ ку. Сре ди воз бу ди те лей но зо ко ми аль ных
ин фек ций не ме нее 30% при хо дит ся на до лю так на зы ва е мых ме ти цил лин-ре зи с -
тент ных штам мов Staphylococcus aureus (MRSA). В от но ше нии MRSA эф фек тив -
ны толь ко пред ста ви те ли груп пы гли ко пеп ти дов (ван ко ми цин), на зна че ние ко -
то рых не ред ко бы ва ет ли ми ти ро ва но свой ст вен ной па ци ен там, дли тель но на хо -
дя щим ся в от де ле ни ях ин тен сив ной те ра пии и ре а ни ма ции, по лиор ган ной (по -
чеч ной, пе че ноч ной) не до ста точ но с тью. В по след ние го ды уже иден ти фи ци ро ва -
ны штам мы MRSA, ча с тич но или пол но стью ре зи с тент ные к ван ко ми ци ну; в по -
доб ных си ту а ци ях счи та ют обос но ван ным при ме не ние ри фам пи ци на, ко-три -
мок са зо ла и ли не зо ли да, не ред ко в ком би на ци ях.

Од ной из оп ре де ля ю щих черт ин фек ци он но го про цес са у лиц со ском про ме -
ти ро ван ной им мун ной си с те мой се го дня яв ля ет ся боль шая ча с то та микст-ин -
фек ций — бак те ри аль ных, ви рус ных, гриб ко вых. Ве ро ят ность не бла го при ят но -
го ис хо да при по доб ных со че та ни ях зна чи тель но воз ра с та ет, осо бен но у лиц,
зло упо треб ля ю щих ал ко го лем, нар ко ма нов, ВИЧ-ин фи ци ро ван ных. Ле че ние
микст-ин фек ций поч ти все гда под ра зу ме ва ет ком би на цию ан ти бак те ри аль ных,
про ти во гриб ко вых и не ред ко про ти во ви рус ных пре па ра тов.

При ог ром ном ин те ре се к ин фек ци он но му про ис хож де нию за бо ле ва ний по -
иск ин фек ци он ной эти о ло гии не ко то рых из них ока зал ся бе зу с пеш ным. Так, не
уда лось ус та но вить связь с ми ко бак те ри аль ной и дру гой ин фек ци ей для сар ко -
и до за и бо лез ни Кро на, не смо т ря на ка жу щееся сход ст во их мор фо ло ги че с ко го
суб ст ра та с ту бер ку лез ной гра ну ле мой. Не смо т ря на то что се ро ло ги че с кие при -
зна ки и да же фраг мен ты ДНК Mycobacteria tuberculosis об на ру жи ва ли у боль ных
сар ко и до зом, не од но крат ные по пыт ки вос про из ве де ния ту бер ку лез ной ин фек -
ции с ис поль зо ва ни ем по лу чен но го от них би о ло ги че с ко го ма те ри а ла (в том
числе го мо ге на та тка ни во вле чен ных лим фа ти че с ких уз лов) бы ли без ре зуль тат -
ны ми. Про ти во ту бер ку лез ная те ра пия так же не ока зы ва ла вли я ния на те че ние
сар ко и до за и бо лез ни Кро на. В свя зи с этим ту бер ку лез ную те о рию про ис хож -
де ния на зван ных гра ну ле ма тоз ных за бо ле ва ний мож но счи тать оп ро верг ну той.
Но нель зя пол но стью ис клю чить, что эти за бо ле ва ния пред став ля ют осо бую
фор му им мун но го от ве та на ра нее су ще ст во вав шую ин фек цию, для даль ней ше -
го раз ви тия ко то ро го по сто ян ное при сут ст вие Mycobacteria tuberculosis в ор га -
низ ме не обя за тель но — ги по те за hit and run («удар и об ра ще ние в бег ст во»).

Вы зы ва ют оп ре де лен ные ра зо ча ро ва ния ре зуль та ты ис сле до ва ний, це лью ко -
то рых бы ло обос но ва ние эти о ло ги че с кой ро ли ин фек ций в раз ви тии сер деч но-
со су ди с тых за бо ле ва ний, свя зан ных с ате ро ск ле ро зом. Не смо т ря на то что в от -
дель ных ис сле до ва ни ях бы ла про де мон ст ри ро ва на вы со кая ча с то та мар ке ров 
ин фи ци ро ва ния Chlamydia pneumoniae у боль ных раз лич ны ми фор ма ми ише ми -
че с кой бо лез ни серд ца, а так же воз мож ность об на ру же ния этих ми к ро ор га низ -
мов не по сред ст вен но в ате ро ск ле ро ти че с ких бляш ках (в том числе уяз ви мых —
суб ст ра те ос т ро го ко ро нар но го син д ро ма), связь хла ми дий ной ин фек ции с ате ро -
ск ле ро зом не уда лось под твер дить ни эпи де ми о ло ги че с ки, ни в экс пе ри мен таль -
ных ра бо тах. На зна че ние ан ти бак те ри аль ных пре па ра тов, вы со ко эф фек тив ных в



Лекция 1. Выявление этиологии — ключевая проблема клиники 21

от но ше нии Chlamydia pneumoniae, на при мер, га ти ф лок са ци на, не ока зы ва ло за -
мет но го вли я ния на те че ние ише ми че с кой бо лез ни серд ца и не спо соб ст во ва ло
сни же нию ри с ка ос лож не ний при ос т рых ко ро нар ных син д ро мах. По ка не под -
тверж да ют ин фек ци он ную те о рию ате ро ск ле ро за и дан ные, по лу чен ные в ис сле -
до ва ни ях, в ко то рых изу ча лась роль Helicobacter pylori, ци то ме га ло ви ру са и гер -
пес-ви ру сов.

Ин фек ци он ные аген ты, та ким об ра зом, про дол жа ют со хра нять од ну из ли ди -
ру ющих по зи ций сре ди эти о ло ги че с ких фак то ров вну т рен них бо лез ней. Иден ти -
фи ка ция их ро ли тем бо лее при вле ка тель на, по сколь ку поч ти все гда от кры ва ет
пер спек ти вы для ме то дов ле че ния, поз во ля ю щих пол но стью ус т ра нить при чи ну
и, сле до ва тель но, са мо за бо ле ва ние.

Ал ко голь, ле кар ст ва и эко ло ги че с кие воз дей ст вия — 
уни вер саль ные эти о ло ги че с кие фак то ры

Сре ди не ин фек ци он ных при чин мно го об раз ных вис це раль ных по ра же ний се -
го дня со хра ня ет боль шое зна че ние ал ко голь — кро ме бе зус лов ной ро ли его
в воз ник но ве нии хро ни че с кой про грес си ру ю щей бо лез ни пе че ни (сте а тоз с фи б -
ро зом, ос т рый и хро ни че с кий ге па тит, цир роз пе че ни, ге па то цел лю ляр ная кар ци -
но ма) до ка за на эти о ло ги че с кая роль ал ко го ля в по ра же нии серд ца (ал ко голь ная
бо лезнь серд ца с тя же лой за стой ной сер деч ной не до ста точ но с тью, раз лич ны ми
арит ми я ми, ква зи ише ми че с ким син д ро мом), по чек (ча ще ге ма ту ри че с кий,
но ино гда не ф ро ти че с кий, а так же бы с т ро про г рес си ру ю щий ва ри ант гло ме ру ло -
не ф ри та), под же лу доч ной же ле зы (син д ром на ру шен но го вса сы ва ния, са хар ный
ди а бет). Важ ную роль об суж да е мо го эти о ло ги че с ко го фак то ра от чет ли во под -
тверж да ет по ло жи тель ная кли ни че с кая ди на ми ка при стой ком от ка зе от ал ко го -
ля, в том числе при тя же лых ва ри ан тах вис це раль ных по ра же ний.

Ус та но вить эти о ло ги че с кую роль ал ко го ля в раз ви тии то го или ино го ва ри ан та
по ра же ния вну т рен них ор га нов бы ва ет до ста точ но слож но, по сколь ку боль ные,
а не ред ко и их род ст вен ни ки склон ны скры вать факт зло упо треб ле ния ал ко голь -
ны ми на пит ка ми. Сле ду ет спе ци аль но под черк нуть, что «боль шая» ал ко голь ная
бо лезнь или хро ни че с кая ал ко голь ная ин ток си ка ция под ра зу ме ва ет пре иму ще -
ст вен но во вле че ние вну т рен них ор га нов и, как пра ви ло, без вы ра жен ных ха рак -
тер ных из ме не ний лич но с ти, со пут ст ву ю щих по ня тию «ал ко го лизм». Да же стра -
дая тя же лым, свя зан ным с хро ни че с ким зло упо треб ле ни ем ал ко го ля, по ра же ни ем
пе че ни, серд ца, об мен ны ми на ру ше ни я ми — са хар ным ди а бе том, по да г рой, по доб -
ные па ци ен ты дли тель ное вре мя ос та ют ся пол но стью ра бо то спо соб ны ми.

В по доб ных си ту а ци ях осо бую ак ту аль ность при об ре та ет ран нее рас поз на ва -
ние «боль шой» ал ко голь ной бо лез ни, ко то рое ста но вит ся воз мож ным при тща -
тель ном вы яв ле нии и ана ли зе ко с вен ных мар ке ров зло упо треб ле ния ал ко го -
лем: кон трак ту ры Дю пю и т ре на, «пе че ноч ных» ла до ней (ги пе ре мия об ла с тей те -
на ра и ги по те на ра), ги гант ско го па ро ти та, рас ши ре ния со су ди с той се ти в об ла с -
ти ли ца и шеи (симп том «про све чи ва ю щей де неж ной банк но ты»), не  объ яс ни -
мых дру ги ми при чи на ми ги не ко ма с тии, пот ли во с ти. Чет ко ус та нов ле ны и ла бо -
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ра тор ные мар ке ры зло упо треб ле ния ал ко го лем: уве ли че ние сы во ро точ ной ак -
тив но с ти γ-глу та мил т ран с пеп ти да зы (γ-ГТ), ги пер ури ке мия, ма к ро ци тар ная ане -
мия и по вы ше ние кон цен т ра ции ди си а ло т ран с фер ри на в кро ви. На ря ду с хо ро шо
из ве ст ным син д ро мом пра зд нич но го серд ца, ха рак те ри зу ю щим ся па ро ксиз маль -
ны ми над же лу доч ко вы ми на ру ше ни я ми рит ма серд ца, воз ни ка ю щи ми не по сред -
ст вен но по сле ал ко голь но го экс цес са и обыч но пло хо пе ре но си мы ми боль ны ми,
ал ко голь яв ля ет ся од ним из ве ду щих в по пу ля ции про во ка то ров па ро ксиз маль -
ной мер ца тель ной арит мии. Зло упо треб ле ние ал ко го лем сле ду ет так же по до зре -
вать во всех слу ча ях ди ла та ци он но го по ра же ния ми о кар да, ког да его бы ва ет
труд но свя зать с ише ми че с кой бо лез нью серд ца или тя же лой ар те ри аль ной ги пер -
то ни ей, тем бо лее что, в от ли чие от ис тин ной ди ла та ци он ной кар дио ми о па тии,
за стой ный ва ри ант ал ко голь но го по ра же ния ми о кар да не ред ко пол но стью об ра -
тим при сво е вре мен ном и пол ном ус т ра не нии про во ци ру ю ще го фак то ра.

Еще од на груп па по тен ци аль ных эти о ло ги че с ких фак то ров — фак то ры ок -
ру жа ю щей сре ды, на при мер сви нец. Ряд слу ча ев за бо ле ва ний ар те ри аль ной ги -
пер то ни ей и хро ни че с ким не ф ри том, как и рань ше, по-ви ди мо му, мож но свя зать
с воз дей ст ви ем свин ца, со дер жа ние ко то ро го в поч ве, грун то вых во дах и боль ших
во до емах в ря де ре ги о нов зна чи тель но пре вы ша ет до пу с ти мое. В по след нее вре -
мя к свин цу как при чи не вис це раль ных за бо ле ва ний до бав ля ет ся кад мий, ми ше -
нью дей ст вия ко то ро го яв ля ет ся преж де все го по чеч ный ту бу лоин тер сти ций.
Фор ми ро ва ние по ра же ния по чек, в том числе стой кое ухуд ше ние их функ ции,
при суб кли ни че с кой ин ток си ка ции кад ми ем или свин цом, мо жет про ис хо дить и
при от сут ст вии ти пич ных кли ни че с ких при зна ков, в том числе «свин цо вых ко -
лик», что за труд ня ет сво е вре мен ное вы яв ле ние это го ва ри ан та по ра же ния по чек.
Сле ду ет об ра щать осо бое вни ма ние на ран ний кли ни че с кий мар кер во вле че ния
по чеч но го ту бу лоин тер сти ция — ар те ри аль ную ги пер то нию, об на ру жен ную на -
ми бо лее чем у по ло ви ны из 596 об сле до ван ных ра бо чих це ха ке ра ми че с ких кра -
сок и эма лей, про дол жи тель ное вре мя не по сред ст вен но кон так ти ро вав ших со
свин цом и кад ми ем, вхо див ши ми в со став сме сей, ко то рые ис поль зу ют ся для ок -
ра с ки фар фо ро вой и ке ра ми че с кой по су ды. До пол ни тель ным при зна ком суб кли -
ни че с кой ин ток си ка ции свин цом бы ла ча с то встре чав ша я ся в этой груп пе ги пер -
ури ке мия.

Ле кар ст вен ная эти о ло гия за бо ле ва ний по-преж не му за слу жи ва ет осо бо го
вни ма ния. Хо ро шо из ве ст на ос нов ная три а да ле кар ст вен ной не пе ре но си мо с ти —
дер ма тит, ли хо рад ка, аг ра ну ло ци тоз, а так же кра пив ни ца и аст ма ти че с кий син д -
ром как про яв ле ния ле кар ст вен ной ал лер гии. К ним сле ду ет до ба вить ге мор ра ги -
че с кий ва с ку лит, уз ло ва тую эри те му, пан ни ку лит. Но се го дня при об ре та ет осо бое
зна че ние про бле ма ле кар ст вен ной эти о ло гии вис це раль ных по ра же ний в ус ло ви -
ях дли тель но го (ча с то по жиз нен но го) при ме не ния ле кар ст вен ных пре па ра тов —
ан ти ги пер тен зив ных, ан ти арит ми че с ких, про ти во су до рож ных, пси хо троп ных,
обез бо ли ва ю щих и т.п. Е.М. Та ре ев все гда под чер ки вал уни вер саль ный ха рак тер
ле кар ст вен ной эти о ло гии, воз мож ной ими та ции ле кар ст ва ми прак ти че с ки лю бой
бо лез ни, в том числе раз вер ну той мно го си с тем ной ти па си с тем ной крас ной вол -
чан ки (на при мер, в от вет на вве де ние ги д ра ла зи на или но во ка и на ми да), узел ко во -
го по ли ар те ри и та (суль фа ни ла ми ды), хро ни че с ко го ак тив но го ге па ти та с си с тем -
ны ми про яв ле ни я ми (ме тил до па, ни т ро фу ра ны, изо ни а зид), фи б ро зи ру юще го
аль ве о ли та (ами о да рон, ни т ро фу ра ны, ци то ста ти ки).



Лекция 1. Выявление этиологии — ключевая проблема клиники 23

Се го дня, на при мер, из ве ст но око ло 150 ме ди ка мен тов, ко то рые мо гут вы -
звать про грес си ру ю щий фи б роз лег ких (фи б ро зи ру ю щий аль ве о лит), сре ди ко -
то рых сле ду ет преж де все го на звать ами о да рон и D-пе ни цил ла мин. Зна ние воз -
мож но с ти по сте пен но го раз ви тия пнев мо фи б ро за под вли я ни ем ука зан ных
пре па ра тов обя за тель но для кар дио ло гов, рев ма то ло гов, пси хи а т ров и мно гих
дру гих спе ци а ли с тов, осо бен но пуль мо но ло гов и фти зи а т ров. Пер вые опи са ния
по ра же ния ле гоч но го ин тер сти ция, обус лов лен ные ами о да ро ном, по яви лись
в на ча ле 1980-х го дов*. 

Ве ду щей жа ло бой боль шин ст ва боль ных бы ла на ра с та ю щая одыш ка, по сте -
пен но ог ра ни чи вав шая пе ре но си мость фи зи че с ких на гру зок. В даль ней шем бы -
ли иден ти фи ци ро ва ны ва ри ан ты ами о да ро но во го лег ко го — ос т ро воз ни ка ю щий
аль ве о лит, встре ча ю щий ся не ча с то и раз ви ва ю щий ся в ко рот кие сро ки с мо мен -
та на ча ла при ема ами о да ро на и бо лее рас про ст ра нен ный мед лен но про грес си ру -
ю щий диф фуз ный ин тер сти ци аль ный фи б роз. В про во ка ции аль ве о ли та, ин ду -
ци ро ван но го ами о да ро ном, су ще ст вен ное зна че ние име ет боль шая до за пре па ра -
та, в то вре мя как обус лов лен ный его при емом диф фуз ный ин тер сти ци аль ный
фи б роз свя зы ва ют с дли тель но с тью ис поль зо ва ния пре па ра та.

В це лом ча с то та ами о да рон-ин ду ци ро ван но го ле гоч но го по ра же ния не пре вы -
ша ет 5—6% сре ди всех па ци ен тов, при ни мав ших этот пре па рат. Раз ви тие его свя -
зы ва ют с по вреж де ни ем ами о да ро ном и его ток сич ным ме та бо ли том (N-де зэ ти л-
ами о да рон) ми то хон д ри аль ных мем б ран аль ве о ляр ных ма к ро фа гов и не рес нит -
ча тых эпи те ли о ци тов брон хи ол (кле ток Кла ра). Кро ме то го, N-де зэ ти ла ми о да -
рон спо со бен ак ти ви ро вать про цес сы ми г ра ции ней т ро фи лов и лим фо ци тов в ле -
гоч ный ин тер сти ций.

По ка за но, что «ами о да ро но вое лег кое» раз ви ва ет ся ча ще у по жи лых, по дав ля -
ющее боль шин ст во слу ча ев его раз ви тия при хо дит ся на пер вые 12 ме с при ема
пре па ра та. Как пра ви ло, ле гоч ный ин тер сти ци аль ный про цесс пол но стью ре г рес -
си ру ет по сле от ме ны пре па ра та. Опыт при ме не ния в этой си ту а ции кор ти ко с те -
ро и дов, бло ка то ров ре цеп то ров ан ги о тен зи на II и бло ка то ра экс прес сии транс -
фор ми ру ю ще го фак то ра рос та-β (TGF-β) пир фе ни до на по ка ог ра ни чен толь ко
экс пе ри мен таль ны ми мо де ля ми. Риск по ра же ния лег ких, оче вид но, не сле ду ет
рас сма т ри вать как по вод для изъ я тия ами о да ро на из кли ни че с кой прак ти ки, тем
бо лее что этот пре па рат яв ля ет ся од ним из на и бо лее эф фек тив ных и, кро ме то го,
его ис поль зо ва ние в на и боль шей сте пе ни сре ди всех ан ти арит ми че с ких средств
обос но ва но с точ ки зре ния по ло жи тель но го вли я ния на про гноз. Тем не ме нее не -
об хо ди мо по мнить о воз мож но с ти раз ви тия ами о да ро но во го лег ко го, ре гу ляр но
об сле дуя боль ных, по лу ча ю щих ами о да рон, с це лью воз мож но бо лее ран не го вы -
яв ле ния его при зна ков.

Ле кар ст ва, ал ко голь и эко ло ги че с кие воз дей ст вия, вос про из во дя раз лич ные
кли ни че с кие ва ри ан ты по ра же ния мно гих вну т рен них ор га нов, мо гут с пол ным
пра вом пре тен до вать на роль уни вер саль ных эти о ло ги че с ких фак то ров. Их сво е -
вре мен ное вы яв ле ние и ус т ра не ние все гда не об хо ди мы, по сколь ку, как пра ви ло,
спо соб ст ву ют пол но му ре г рес су со от вет ст ву ю щих симп то мов.

* Gefter W.B., Epstein D.M., Pietra G.G., Miller W.T. Lung disease caused by amiodarone, a new antiarrythmic agent //
Radiology. 1983; 147: 339—344.
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Ге не ти че с кие фак то ры в эти о ло гии вну т рен них бо лез ней:
не толь ко те о ре ти че с кий ин те рес

Ста но вят ся ре аль ны ми по пыт ки вы яв лять ге не ти че с кую при ро ду вис це раль ных
по ра же ний. К та ким си ту а ци ям от но сит ся, на при мер, бо лезнь Виль со на—Ко но -
ва ло ва. На ша кли ни ка об ла да ет 25-лет ним опы том на блю де ния за бо лее чем
80 па ци ен та ми, стра дав ши ми пре иму ще ст вен но аб до ми наль ной фор мой этой бо -
лез ни (од но вре мен ное с пе че ноч ным про цес сом по ра же ние цен т раль ной нерв ной
си с те мы вы яв ле но у 10 из них). В по дав ля ю щем боль шин ст ве они по сту па ли в
кли ни ку с кар ти ной да ле ко за шед ше го цир ро за пе че ни, ча с то с тя же лым отеч но-
ас ци ти че с ким син д ро мом и еще бо лее ча с ты ми при зна ка ми пе че ноч но-кле точ ной
не до ста точ но с ти. Пра виль ный ди а гноз, под тверж ден ный об на ру же ни ем коль ца
Кай зе ра—Флей ше ра, низ ким уров нем плаз мен но го це ру ло плаз ми на и вы со кой
су точ ной экс кре ци ей ме ди с мо чой, а у ча с ти боль ных и се мей ным анам не зом
(смерть род ст вен ни ков от бо лез ни пе че ни, ча с то не уточ нен ной, в ран нем воз ра с -
те), поз во лил рез ко из ме нить к луч ше му ра нее без на деж ный про гноз боль шин ст -
ва этих боль ных. При мер но у 85% па ци ен тов с по мо щью спе ци аль ной медь-эли -
ми ни ру ю щей те ра пии (D-пе ни цил ла мин, ку пре нил) уда лось пол но стью лик ви ди -
ро вать при зна ки пе че ноч но-кле точ ной не до ста точ но с ти и пор таль ной ги пер тен -
зии, пол но стью вер нув хо ро шее ка че ст во жиз ни. По дав ля ю щее боль шин ст во
боль ных, на блю да ю щих ся в на шей кли ни ке, про дол жа ют по лу чать D-пе ни цил ла -
мин, лишь пя те рым по тре бо ва лась ор то то пи че с кая транс план та ция пе че ни.

Ги пер тро фи че с кая кар дио ми о па тия — за бо ле ва ние, ха рак те ри зу ю ще е ся ги -
пер тро фи ей ми о кар да ле во го (ре же — пра во го) же лу доч ка, как пра ви ло, асим -
ме т рич ной. Клас си че с кий об ст рук тив ный ва ри ант, при ко то ром ги пер тро фия
верх ней ча с ти меж же лу доч ко вой пе ре го род ки обус лов ли ва ет ге мо ди на ми че с ки
зна чи мое пре пят ст вие кро во то ку в вы ход ном трак те ле во го же лу доч ка, в на сто -
я щее вре мя до пол нен ва ри ан та ми с дру гой ло ка ли за ци ей про цес са (вер хуш ка,
бо ко вая и зад няя стен ки ле во го же лу доч ка). Да же при от сут ст вии об ст рук ции
вы ход но го трак та ле во го же лу доч ка мно гие боль ные ги пер тро фи че с кой кар -
дио мио па ти ей мо гут по гиб нуть вне зап но вслед ст вие же лу доч ко вых на ру ше ний
рит ма серд ца.

Рас ши ф ров ка ге не ти че с кой при ро ды ги пер тро фи че с кой кар дио ми о па тии поз -
во ли ла вы де лить ряд му та ций ге нов, но си тель ст во ко то рых так же ука зы ва ет
на вы со кую ве ро ят ность уг ро жа ю щих жиз ни арит мий и вне зап ной смер ти
(табл. 6). Скри нинг на дан ные ге не ти че с кие де тер ми нан ты в на сто я щее вре мя ре -
ко мен ду ют, по воз мож но с ти, про во дить у всех па ци ен тов, стра да ю щих ги пер тро -
фи че с кой кар дио ми о па ти ей; их но си тель ст во яв ля ет ся ар гу мен том в поль зу про -
фи лак ти че с ко го на зна че ния ами о да ро на, а при на ли чии кли ни че с ких мар ке ров
вы со ко го ри с ка — для об суж де ния им план та ции кар дио вер те ра-де фи б рил ля то ра.

Осо бое зна че ние для боль ных ги пер тро фи че с кой кар дио ми о па ти ей, преж де все -
го мо ло дых, при об ре та ют ра ци о наль ные ре ко мен да ции, ка са ю щи е ся фи зи че с ких
на гру зок: боль шин ст во си ло вых (ана эроб ных) ви дов спор та им, к со жа ле нию, про -
ти во по ка за ны. Аэ роб ные фи зи че с кие на груз ки у ча с ти из них воз мож ны, но их ре -
жим оп ре де ля ет ся стро го ин ди ви ду аль но и при не по сред ст вен ном уча с тии кар дио -
ло га; в этих си ту а ци ях так же же ла тель но про ве де ние ге не ти че с ко го ис сле до ва ния.
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Таб ли ца 6. Кли ни че с кие и ге не ти че с кие мар ке ры вы со ко го ри с ка 
при ги пер тро фи че с кой кар дио ми о па тии

Мар ке ры При ме ры

Кли ни че с кие Вне зап ная смерть в се мей ном  анам не зе 
Э пи зод аси с то лии, по тре бо вав ший ре а ни ма ци и 
Об мо ро ки
Э пи зо ды же лу доч ко вой та хи кар дии, вы яв лен ные 
при 24Fча со вом мо ни то ри ро ва нии ЭКГ
Зна чи тель ный гра ди ент дав ле ния в вы ход ном трак те 
ле во го же лу доч ка (> 30 мм рт. ст.)
Сни же ние АД при фи зи че с кой на груз ке

Ге не ти че с кие (ука за ны Тя же лая цепь βFми о зи на (14q11.2F12)
из ме нен ный про дукт ге на Тро по нин Т (1q3)
и ло ка ли за ция му та ции) Тро по нин I (19q13)

αFтро по ми о зин (15q22)

В ос но ве бо лез ни Фа б ри, опи сан ной в кон це XIX ве ка не за ви си мо друг от дру га
Anderson в Гер ма нии и Fabry в Ве ли ко бри та нии, ле жит ге не ти че с ки де тер ми ни ро ван -
ная не до ста точ ность α-га лак то зи да зы А, при ко то рой в со су ди с том эн до те лии, а по зд -
нее и в тка нях на кап ли ва ет ся гло бо т ри а зо цил це ра мид (це ра мид три гек со зид) и близ -
кие к не му гли ко с фин го ли пи ды. Их от ло же ние со про вож да ет ся про грес си ру ю щей
ок клю зи ей про све та мел ких со су дов с раз ви ти ем тка не вой ги по пер фу зии и ише мии.

Бо лезнь Фа б ри на сле ду ет ся по Х-сцеп лен но му ре цес сив но му ти пу. Бо ле ют
пре иму ще ст вен но муж чи ны. При клас си че с ком фе но ти пе, ха рак те ри зу ю щем ся
вы со кой пе не т рант но с тью ге на (ло ка ли за ция — Xq22), ак тив ность α-га лак то зи -
да зы А пол но стью от сут ст ву ет, и за бо ле ва ние де бю ти ру ет в ран нем дет ском воз -
ра с те. На ря ду с от но си тель но ред ким до ми нант ным ти пом воз мож ны бо лее ча с -
то встре ча ю щи е ся ре цес сив ные фор мы, при ко то рых кли ни че с кие при зна ки ме -
нее вы ра же ны, и по доб ные боль ные не ред ко до жи ва ют до взрос ло го со сто я ния.

При клас си че с ком фе но ти пе, как пра ви ло, на блю да ют се мей ные слу чаи бо лез -
ни Фа б ри. Ха рак тер ны кож ные про яв ле ния — ти пич ные ба г ро во-си нюш ные ан -
ги о ке ра то мы, а так же су ще ст вен ное сни же ние ин тен сив но с ти по то от де ле ния
и дру гие при зна ки, ред ко встре ча ю щи е ся при спо ра ди че с ких слу ча ях это го за бо -
ле ва ния (табл. 7). Боль ные с клас си че с ким фе но ти пом ча с то по ги ба ют в дет ском
воз ра с те, в то вре мя как при ре цес сив ной фор ме бо лез ни Фа б ри про дол жи тель -
ность жиз ни зна чи тель но уве ли чи ва ет ся.

Для спо ра ди че с ких ва ри ан тов бо лез ни Фа б ри по ра же ние ко жи ме нее ха рак -
тер но. Ак ро па ре с те зии и кри зы Фа б ри, как пра ви ло, от сут ст ву ют. Склон ность к
тром бо зам обус лов ли ва ет боль шую ча с то ту моз го вых ин суль тов и тран зи тор ных
ише ми че с ких атак у этих па ци ен тов.

На пер вый план в кли ни че с кой кар ти не спо ра ди че с ко го ва ри ан та бо лез ни Фа -
б ри, ча ще ди а гно с ти ру е мой у взрос лых, вы сту па ют про яв ле ния по ра же ния серд -
ца и по чек. При зна ки по ра же ния серд ца пред став ле ны на ру ше ни я ми сер деч но го
рит ма и про во ди мо с ти, ра но раз ви ва ю щей ся ише ми че с кой бо лез нью серд ца, кла -
пан ны ми по ро ка ми (ча ще — ми т раль ной не до ста точ но с тью). Ти пич но утол ще ние
ми о кар да, фор ми ру ю ще е ся при нор маль ных ве ли чи нах ар те ри аль но го дав ле ния 
и не  от ли чи мое при эхо кар ди о гра фии от ги пер тро фи че с кой кар дио ми о па тии.



Таб ли ца 7. Про яв ле ния бо лез ни Фа б ри

Си с те ма ор га нов Про яв ле ния

Цен т раль ная Моз го вые ин суль ты/тран зи тор ные ише ми че с кие ата ки 
нерв ная си с те ма Го ло во кру же ния

Пе ри фе ри че с кая Ак ро па ре с те зи и 
нерв ная си с те ма Кри зы Фа б ри 

На ру ше ния тем пе ра тур ной чув ст ви тель но с ти
С ни же ние слу ха

Ор ган зре ния Ве ре те но вид ные уча ст ки по мут не ния ро го ви цы
Ми кро ан ги о па тия сет чат ки и ро го ви цы со сни же ни ем зре ния

Ко жа Ан ги о ке ра то мы
С ни же ние ин тен сив но с ти по то от де ле ния

Сер деч ноFсо су ди с тая Ги пер тро фи че с кая кар дио ми о па ти я 
си с те ма Хро ни че с кая сер деч ная не до ста точ ность 

Ран няя ише ми че с кая бо лезнь серд ца 
На ру ше ния сер деч но го рит ма и про во ди мо с ти

Поч ки Ка наль це вые дис функ ци и
У ме рен ная про те и ну ри я 
По чеч ная не до ста точ ность

Же лу доч ноFки шеч ный тракт Ише ми че с кие ки шеч ные бо ли 
Тош но та, рво та 
Син д ром ма ль аб сорб ции, ди а рея

Об щие про яв ле ния Де прес си я
С ни же ние ка че ст ва жиз ни 
На ру ше ния со ци аль ной адап та ции

Утол ще ние сте нок ле во го же лу доч ка при бо лез ни Фа б ри обус лов ле но не
толь ко ги пер тро фи ей кар дио ми о ци тов, но и от ло же ни ем в ми о кар де гли ко с фин -
го ли пи дов (псев до ги пер т ро фия). Имен но по это му для по ра же ния серд ца при бо -
лез ни Фа б ри ха рак тер но ран нее раз ви тие ди а сто ли че с кой дис функ ции, что сбли -
жа ет его с ин филь т ра тив ны ми по ра же ни я ми ми о кар да, от но си мы ми к груп пе ре -
с т рик тив ных, на при мер, с ами ло и до зом серд ца.

Как и при ги пер тро фи че с кой кар дио ми о па тии, у па ци ен тов с бо лез нью Фа б -
ри по сте пен но ухуд ша ет ся со кра ти мость ле во го же лу доч ка, что со про вож да ет ся
его ди ла та ци ей. Не ред ко раз ви ва ет ся хро ни че с кая сер деч ная не до ста точ ность,
при во дя щая к смер ти па ци ен тов.

Про гноз при бо лез ни Фа б ри оп ре де ля ет ся так же по ра же ни ем по чек — око ло 40%
боль ных по ги ба ют от уре мии. Ха рак тер но во вле че ние по чеч но го ту бу ло ин тер сти ция
с ами но а ци ду ри ей, глю ко зу ри ей, сни же ни ем кон цен т ра ци он ной функ ции по чек,
ино гда вы яв ля ют раз вер ну тый син д ром Фан ко ни и про те и ну рию, пре иму ще ст вен но
ка наль це вую, ни ког да не до сти га ю щую уров ня не ф ро ти че с кой. Ар те ри аль ное дав ле -
ние мо жет ос та вать ся нор маль ным; тя же лая ар те ри аль ная ги пер то ния не ха рак тер -
на. Про грес си ру ю щий ту бу ло ин тер сти ци аль ный фи б роз оп ре де ля ет мед лен но пер -
ста ю щее, но не о бра ти мое ухуд ше ние функ ции по чек. У зна чи тель ной ча с ти па ци ен -
тов с бо лез нью Фа б ри по ра же ние по чек ди а гно с ти ру ют уже на эта пе тер ми наль ной
по чеч ной не до ста точ но с ти, а ма ловы ра жен ные пред ше ст ву ю щие кли ни че с кие при -
зна ки не ф ро па тии не поз во ля ют де таль но про сле дить по чеч ный анам нез.
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Кли ни че с кие про яв ле ния бо лез ни Фа б ри, та ким об ра зом, весь ма раз но об раз -
ны (см. табл. 7). Ди а гноз ос но вы ва ет ся в боль шей сте пе ни на кли ни че с ких при -
зна ках, но все гда обос но ван но его под тверж де ние с по мо щью мо ле ку ляр но-ге не -
ти че с ко го ана ли за. Он на прав лен на вы яв ле ние му та ции, обус лов ли ва ю щей 
не до ста точ ность α-га лак то зи да зы А. Се го дня точ ный ге не ти че с кий ди а гноз ока -
зы ва ет ся очень важ ным, по сколь ку по лу че на ре ком би нант ная α-га лак то зи да за А,
эф фек тив ность и бе зо пас ность ко то рой уже изу че ны в кли ни че с ких ис сле до ва -
ни ях, про де мон ст ри ро вав ших зна чи тель ное умень ше ние кли ни че с ких про яв ле -
ний по ра же ния серд ца и улуч ше ние со кра ти мо с ти ми о кар да ле во го же лу доч ка
при при ме не нии пре па ра тов α-га лак то зи да зы А. Эти пре па ра ты ока за лись эф -
фек тив ны ми в ле че нии не ф ро па тии при бо лез ни Фа б ри. Пре па ра ты α-га лак то зи -
да зы А вво дят па рен те раль но. Пе ре но си мость ле че ния удов ле тво ри тель ная, се рь -
ез ных не же ла тель ных яв ле ний на фо не их при ме не ния по ка не за ре ги с т ри ро ва -
но. Боль ным, по лу ча ю щим пре па ра ты α-га лак то зи да зы А, не сле ду ет на зна чать
ами о да рон, хло ро хин и ген та ми цин.

Бо лезнь Фа б ри — один из са мых рас про ст ра нен ных гли ко ге но зов, и ран няя
кли ни че с кая ди а гно с ти ка его име ет не толь ко те о ре ти че с кое зна че ние, по сколь -
ку уже се го дня воз мож на за ме с ти тель ная те ра пия пре па ра та ми α-га лак то зи да -
зы А. При ме не ние этих пре па ра тов не толь ко спо соб ст ву ет уве ли че нию про дол -
жи тель но с ти жиз ни, но и улуч ше нию со ци аль ной адап та ции боль ных, ко то рое
все гда сле ду ет рас сма т ри вать как са мо сто я тель ную за да чу ле че ния.

Рас ши ф ров ка ге не ти че с кой при ро ды мно гих за бо ле ва ний, та ким об ра зом, се -
го дня име ет не толь ко те о ре ти че с кое зна че ние. В ря де си ту а ций ре зуль та ты мо -
ле ку ляр но-ге не ти че с ких ис сле до ва ний мо гут быть ис поль зо ва ны для оцен ки ри -
с ка ос лож не ний, а так же с це лью син те за ре ком би нант ных про дук тов из ме нен -
ных ге нов, те ра пия ко то ры ми поз во ля ет хо тя бы ча с тич но ус т ра нить при зна ки
не ко то рых на след ст вен ных за бо ле ва ний.

Вы яв ле ние эти о ло гии — за лог ус пе ха ле че ния
Рас поз на ва ние эти о ло гии — од на из ве ду щих за дач об сле до ва ния па ци ен та, хо тя
она да ле ко не все гда ус пеш но ре ша ет ся. Бы ло ска за но о том, что в ря де слу ча ев
при чи ной мо но ор ган ных и си с тем ных по ра же ний мо гут быть раз но об раз ные не -
спе ци фи че с кие ре ак ции, ча ще им му но ло ги че с ки обус лов лен ные. Они пол но стью
ими ти ру ют из ве ст ные но зо ло ги че с кие фор мы, воз ни ка ю щие в от вет на ту бер ку -
лез ный или он ко ло ги че с кий про цес сы и объ е ди ня е мые в па ра ту бер ку лез ный или
па ра не о пла с ти че с кий син д ро мы. В зна чи тель ной ча с ти слу ча ев эти о ло ги че с кий
фак тор, ини ци и ро вав по вреж де ние ор га нов-ми ше ней, на при мер, им му но комп -
лекс ное, в даль ней шем ис че за ет, и про цесс раз ви ва ет ся уже не за ви си мо от не го.
В по доб ной си ту а ции эти о т роп ное ле че ние, ес ли оно счи та ет ся воз мож ным на бо -
лее ран нем эта пе бо лез ни, или не воз мож но во об ще, или ока зы ва ет ся ма ло ре зуль -
та тив ным. Ти пич ным при ме ром яв ля ет ся не эф фек тив ность ан ти бак те ри аль ной
те ра пии при ос т ром постстреп то кок ко вом гло ме ру ло не ф ри те.

Вы яв ле ние боль шин ст ва эти о ло ги че с ких фак то ров, осо бен но ро ли ле карств,
ал ко го ля и внеш не с ре до вых воз дей ст вий в раз ви тии за бо ле ва ния, воз мож но
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преж де все го с по мо щью де таль но го изу че ния анам не за, в том числе се мей но го и
тща тель но го об ще кли ни че с ко го об сле до ва ния. По лу чен ные ре зуль та ты яв ля ют -
ся ос нов ны ми ар гу мен та ми в поль зу ра ци о наль но го при ме не ния до пол ни тель -
ных ме то дов об сле до ва ния — ин ст ру мен таль ных и ла бо ра тор ных.

Во мно гих си ту а ци ях труд но рас счи ты вать на дол го сроч ный те ра пев ти че с кий
эф фект, ес ли кли ни цист не воз дей ст ву ет на эти о ло ги че с кий фак тор. Ус т ра не ние
это го фак то ра са мо по се бе уже не ред ко при во дит к ис чез но ве нию боль шин ст ва
при зна ков за бо ле ва ния.

Изу че ние эти о ло гии бо лез ни — на и бо лее пер спек тив ный путь к раз ра бот ке
спо со бов ее про фи лак ти ки, в том числе пер вич ной. Вы со кая эф фек тив ность эти -
о т роп но го ле че ния мо жет быть до пол не на ра ци о наль ным воз дей ст ви ем на обус -
лов ли ва ющие обо ст ре ния за бо ле ва ния фак то ры ри с ка и при чи ны, ко то рые ино -
гда мо гут су ще ст вен но от ли чать ся от ини ци аль но го эти о ло ги че с ко го фак то ра.
Все гда обос но ва на де та ли за ция ро ли фак то ров, свя зан ных с об ра зом жиз ни и
спо соб ных вы зы вать мно гие за бо ле ва ния, осо бен но об мен ные, са ми по се бе или
усу губ лять те че ние уже су ще ст ву ю щих.

Труд но с ти в рас ши ф ров ке эти о ло ги че с ких фак то ров мно гих за бо ле ва ний по -
нят ны и да ле ко не все гда пре одо ли мы при об сле до ва нии кон крет но го боль но го.
Тем не ме нее на стой чи вое стрем ле ние к вы яв ле нию эти о ло ги че с ко го фак то ра 
ос та ет ся од ним из на и бо лее до сто вер ных по ка за те лей ма с тер ст ва ин тер ни с та.
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