
Ðîëü ãîðìîíîòåðàïèè â ëå÷åíèè ñèíäðîìà Êàçàáàõà-Ìåððèòà ó äåòåé À. Â. Áóòîðèíà, äîêòîð ìåäèöèíñêèõ íàóê, Â. Â. Øàôðàíîâ, äîêòîð ìåäèöèíñêèõ íàóê, ïðîôåññîðÐÃÌÓ, Ìîñêâà Ïîèñê íàèáîëåå ðàöèîíàëüíîãî ìåòîäà ëå÷åíèÿ ñëîæíûõ ãåìàíãèîì ó äåòåé çàñòàâèë ïðèçíàòü ýôôåêòèâíîñòü êîðòèêîñòåðîèäíîé òåðàïèè.À. Â. Áóòîðèíà, äîêòîð ìåäèöèíñêèõ íàóê, Â. Â. Øàôðàíîâ, äîêòîð ìåäèöèíñêèõ íàóê, ïðîôåññîðÐÃÌÓ, ÌîñêâàÏîèñê íàèáîëåå ðàöèîíàëüíîãî ìåòîäà ëå÷åíèÿ ñëîæíûõ ãåìàíãèîì ó äåòåé çàñòàâèë ïðèçíàòü ýôôåêòèâíîñòü êîðòèêîñòåðîèäíîé òåðàïèè.Âïåðâûå ïðåäíèçîëîí ïðèìåíèë Meeks â 1955 ãîäó ñ öåëüþ óâåëè÷åíèÿ òðîìáîöèòîâ è ïîâûøåíèÿ ñâåðòûâàåìîñòè êðîâè ó áîëüíûõ ñ ñèíäðîìîì Êàçàáàõà—Ìåððèòà, ïðè ýòîì áûëî çàìå÷åíî óìåíüøåíèå ãåìàíãèîì â ðàçìåðå. Äàííîå ñîîáùåíèå ëåãëî â îñíîâó òåðàïåâòè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ãåìàíãèîì íàðóæíûõ ïîêðîâîâ è âíóòðåííèõ îðãàíîâ êîðòèêîñòåðîèäíûìè ïðåïàðàòàìè [1, 4, 10, 11, 12, 17].Ñèíäðîì Êàçàáàõà — Ìåððèòà — î÷åíü ðåäêîå è îïàñíîå çàáîëåâàíèå. Ðå÷ü èäåò î ñèìïòîìîêîìïëåêñå, íàáëþäàåìîì ó íîâîðîæäåííûõ èëè äåòåé ðàííåãî ãðóäíîãî âîçðàñòà, ïðè êîòîðîì ãèãàíòñêàÿ ãåìàíãèîìà ñî÷åòàåòñÿ ñ íàðóøåíèåì ñâåðòûâàåìîñòè êðîâè è òðîìáîöèòîïåíèåé. Ýòîò ñèíäðîì îáóñëîâëåí íàêîïëåíèåì òðîìáîöèòîâ â îãðîìíîì ñîñóäèñòîì ëîæå ãåìàíãèîìû, êîòîðûå òàì óíè÷òîæàþòñÿ [1, 2, 5, 6, 7, 8, 9, 12, 13, 14, 16, 17].Ïîäîáíàÿ ãåìàíãèîìà è ïåðâè÷íàÿ òðîìáîöèòîïåíèÿ íàáëþäàëèñü íàìè ó ñåìè áîëüíûõ, ÷òî ñîñòàâèëî 1,1% âñåõ áîëüíûõ, ïîëó÷àâøèõ ãîðìîíàëüíîå ëå÷åíèå.Âñå äåòè ñ ñèíäðîìîì Êàçàáàõà — Ìåððèòà áûëè â âîçðàñòå äî 6 ìåñÿöåâ. ×åòâåðî èç íèõ ðîäèëèñü íåäîíîøåííûìè, ñ âåñîì íèæå ôèçèîëîãè÷åñêîãî.Ó äåòåé áîëåå ñòàðøåãî âîçðàñòà ñèíäðîì Êàçàáàõà — Ìåððèòà âñòðå÷àåòñÿ êðàéíå ðåäêî [1, 2, 7, 8, 9].Ãåìàíãèîìû áûëè îáíàðóæåíû ñðàçó æå ïîñëå ðîæäåíèÿ ðåáåíêà. Îòìå÷åíî, ÷òî ãåìàíãèîìû ó áîëüíûõ ñ ñèíäðîìîì Êàçàáàõà — Ìåððèòà îòëè÷àëèñü èíòåíñèâíî áóðíûì ðîñòîì, ðîñò îïóõîëè, êàê ïðàâèëî, çíà÷èòåëüíî îïåðåæàë ðîñò ðåáåíêà.Ê ìîìåíòó îáðàùåíèÿ â êëèíèêó ó ïÿòè áîëüíûõ ïëîùàäü ïîðàæåíèÿ ñîñòàâëÿëà áîëåå 100 êâ. ñì. Ó øåñòè äåòåé ñ ñèíäðîìîì Êàçàáàõà — Ìåððèòà ãåìàíãèîìû áûëè åäèíè÷íûìè, à ó îäíîãî áîëüíîãî îòìå÷àëèñü ÷åòûðå ãåìàíãèîìû îáùåé ïëîùàäüþ 95 êâ. ñì. Âñå ãåìàíãèîìû èìåëè ãëóáîêîå ðàñïîëîæåíèå: ó òðåõ äåòåé íàáëþäàëèñü êàâåðíîçíûå ãåìàíãèîìû, ó ÷åòûðåõ — êîìáèíèðîâàííûå.Ëîêàëèçàöèÿ ãåìàíãèîì áûëà ðàçëè÷íîé. Òàê, â äâóõ ñëó÷àÿõ ãåìàíãèîìû ëîêàëèçîâàëèñü â îáëàñòè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé è ÿãîäèö; åùå â äâóõ — â îáëàñòè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé è òóëîâèùà; ó äâîèõ äåòåé — â îáëàñòè òóëîâèùà; ó îäíîãî ðåáåíêà — â îáëàñòè ãîëîâû, øåè è ñïèíû. Õàðàêòåðíûì ïðèçíàêîì áîëüíûõ ñ ñèíäðîìîì Êàçàáàõà — Ìåððèòà áûëè êðîâîèçëèÿíèÿ, ïîÿâëÿþùèåñÿ â îáëàñòè ãåìàíãèîì èëè ïî ñîñåäñòâó ñ íèìè. Ýòîò ïðèçíàê íàáëþäàëñÿ ó äåòåé åùå â ïåðèîä íîâîðîæäåííîñòè.Îïóõîëü, êàê ïðàâèëî, ìàëîáîëåçíåííà è íå âûçûâàåò îñîáîãî áåñïîêîéñòâà ó ðåáåíêà. Ïåðèîäè÷åñêè âîçíèêàþùèå ãåìîððàãè÷åñêèå êðèçû ñ êðîâîèçëèÿíèÿìè â ãåìàíãèîìó âûçûâàþò åå óâåëè÷åíèå è íàïðÿæåíèå. Ïîðàæåííàÿ êîæà ïðèîáðåòàåò òåìíî-ôèîëåòîâûé öâåò è áëåñòèò. Ïåòåõèè è êðîâîïîäòåêè ÷àñòî íàáëþäàëèñü ïîâåðõ ãåìàíãèîìû èëè ðÿäîì ñ íåé. Ó òðåõ áîëüíûõ îòìå÷àëèñü ïåðèîäè÷åñêèå êðîâîòå÷åíèÿ èç ëîæà ñîñóäèñòîé îïóõîëè, êîòîðûå áûëè îñòàíîâëåíû êîíñåðâàòèâíûìè ìåòîäàìè.Äèàãíîç ïðè ñèíäðîìå Êàçàáàõà — Ìåððèòà ñòàâèòñÿ íà îñíîâàíèè êëèíè÷åñêèõ è ëàáîðàòîðíûõ äàííûõ. Êîëè÷åñòâî òðîìáîöèòîâ â êðîâè ó äàííîé ãðóïïû áîëüíûõ áûëî ðåçêî óìåíüøåíî è ñîñòàâëÿëî îò 30õ109/ë äî 100õ109/ë. Îòìå÷åíî, ÷òî íàèìåíüøåå êîëè÷åñòâî òðîìáîöèòîâ íàáëþäàëîñü ó òåõ áîëüíûõ, êîòîðûå ðîäèëèñü íåäîíîøåííûìè è íàõîäèëèñü íà èñêóññòâåííîì âñêàðìëèâàíèè.Ñíà÷àëà íàñòóïàåò òðîìáîöèòîïåíèÿ, ñ òå÷åíèåì âðåìåíè óðîâåíü ôèáðèíîãåíà ñíèæàåòñÿ, à ïðîòðîìáèíîâîå âðåìÿ (÷àñòè÷íî òðîìáîïëàñòèíîâîå âðåìÿ) çàìåòíî óâåëè÷èâàåòñÿ.Òàêèì îáðàçîì, ãåìàòîëîãè÷åñêàÿ êàðòèíà ñòàíîâèòñÿ ïîõîæåé (íî íå èäåíòè÷íîé) íà ðàçâèòóþ âíóòðèñîñóäèñòóþ êîàãóëîïàòèþ.Ïðè ïåðèîäè÷åñêèõ ãåìîððàãè÷åñêèõ êðèçàõ è ïîâòîðÿþùèõñÿ êðîâîòå÷åíèÿõ èç ëîæà ñîñóäèñòîé îïóõîëè àíàëèçû êðîâè óêàçûâàþò íà óñèëèâàþùóþñÿ òðîìáîöèòîïåíèþ, ðàçâèâàåòñÿ àíåìèÿ, èíîãäà óäëèíÿåòñÿ âðåìÿ êðîâîòå÷åíèÿ è çàìåäëÿåòñÿ âðåìÿ ñâåðòûâàíèÿ.Âñå áîëüíûå ñ ñèíäðîìîì Êàçàáàõà — Ìåððèòà ïîëó÷àëè ãîðìîíàëüíîå ëå÷åíèå.Ñóùåñòâóþò ðàçëè÷íûå ñõåìû ìåäèêàìåíòîçíîãî ëå÷åíèÿ ãåìàíãèîì, ÷àùå âñåãî èç öèòîñòàòè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ èñïîëüçóåòñÿ êîðòèêîñòåðîèäíàÿ òåðàïèÿ ïðåäíèçîëîíîì [3, 4, 10, 11, 15].Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî â ïåðâîì ïîëóãîäèè æèçíè ðåáåíêà ãîðìîíàëüíàÿ òåðàïèÿ íàèáîëåå ýôôåêòèâíà. Äîçû ïðåäíèçîëîíà (â òàáëåòêàõ) íàçíà÷àëèñü èç ðàñ÷åòà 4-6-8 ìã íà 1 êã, â çàâèñèìîñòè îò âåñà è âîçðàñòà ðåáåíêà.Ñóòî÷íàÿ äîçà ïðåäíèçîëîíà äåëèëàñü íà äâà ïðèåìà: â 6 ÷àñîâ óòðà ðåáåíîê ïîëó÷àë 2/3 äîçû, à â 9 ÷àñîâ óòðà — 1/3 äîçû ïðåïàðàòà.Ïðåäíèçîëîí ðåêîìåíäîâàëîñü ïðèíèìàòü ïîñëå åäû.Ëå÷åíèå ïðîâîäèëîñü ïî íàèáîëåå ôèçèîëîãè÷íîé àëüòåðíèðóþùåé ñõåìå, ïðè êîòîðîé ïðåïàðàò ïðèíèìàëñÿ ÷åðåç äåíü áåç ñíèæåíèÿ äîçèðîâêè.Ïðîäîëæèòåëüíîñòü êóðñà ãîðìîíàëüíîãî ëå÷åíèÿ ñîñòàâëÿëà 28 äíåé.Ïðè íåîáõîäèìîñòè ÷åðåç 6-8 íåäåëü ïðîâîäèëñÿ ïîâòîðíûé êóðñ ãîðìîíàëüíîãî ëå÷åíèÿ ïî òîé æå ìåòîäèêå ñ ó÷åòîì âåñà è âîçðàñòà ðåáåíêà.Îäíîìó áîëüíîìó ïîòðåáîâàëîñü äâà êóðñà ãîðìîíàëüíîãî ëå÷åíèÿ, äâóì — òðè êóðñà, à ÷åòûðåì áîëüíûì — ÷åòûðå êóðñà ãîðìîíîòåðàïèè.Ëå÷åíèå ïðîâîäèëîñü àìáóëàòîðíî ó ÷åòûðåõ áîëüíûõ, â ñòàöèîíàðå — ó òðåõ áîëüíûõ èç-çà ïëîõèõ àíàëèçîâ êðîâè èëè íåâîçìîæíîñòè êîíòðîëèðîâàòü ýôôåêòèâíîñòü ëå÷åíèÿ ïî ìåñòó æèòåëüñòâà. Â ïåðèîä ëå÷åíèÿ ãîðìîíàìè áîëüíûì ðåêîìåíäîâàëàñü îáû÷íàÿ äèåòà, ïðèåì æèäêîñòè íå îãðàíè÷èâàëñÿ. Î÷åíü ïîëåçíû îòâàðû êóðàãè è èçþìà, ôðóêòû, îâîùè è ñîêè â çàâèñèìîñòè îò âîçðàñòà. Îñîáî âàæíàÿ ðîëü ïðè ýòîì îòâîäèòñÿ ãðóäíîìó âñêàðìëèâàíèþ.Ñ öåëüþ ïðîôèëàêòèêè âîçìîæíîãî ñíèæåíèÿ ôóíêöèè êîðû íàäïî÷å÷íèêîâ, à òàêæå íàðóøåíèÿ ýëåêòðîëèòíîãî ðàâíîâåñèÿ îäíîâðåìåííî ñ êîðòèêîñòåðîèäíûìè ïðåïàðàòàìè öåëåñîîáðàçíî íàçíà÷àòü 5- èëè 7,5%-íûé ðàñòâîð õëîðèñòîãî êàëèÿ, ãëþêîíàò êàëüöèÿ â âîçðàñòíîé äîçèðîâêå, àñêîðáèíîâóþ êèñëîòó (100-150-200 ìã â ñóòêè), ïîëèâèòàìèíû.Êàêèõ-ëèáî îñëîæíåíèé âî âðåìÿ ëå÷åíèÿ ïðåäíèçîëîíîì è ïîñëå åãî îòìåíû íå íàáëþäàëîñü. Âîçìîæíîå ïðîÿâëåíèå ïðèçíàêîâ ýêçîãåííîãî ãèïåðêîðòèöèçìà â âèäå íàðóøåíèé æèðîâîãî îáìåíà, îòìå÷åííûõ ó äâóõ áîëüíûõ, íå äîëæíî ñëóæèòü ïðè÷èíîé îòìåíû êóðñà ãîðìîíàëüíîãî ëå÷åíèÿ. Ýòè ÿâëåíèÿ èñ÷åçàþò ñàìîñòîÿòåëüíî ïîñëå åãî îêîí÷àíèÿ.Âî âðåìÿ ïðåäíèçîëîíîòåðàïèè ìàêðîñêîïè÷åñêîå íàáëþäåíèå çà îïóõîëüþ îáíàðóæèâàåò ïðèçíàêè ðåãðåññèè è îñòàíîâêó ðîñòà ãåìàíãèîìû â ïåðâûå äíè ëå÷åíèÿ. Óæå ïîñëå âòîðîãî-òðåòüåãî ïðèåìà ïðåäíèçîëîíà ó âñåõ áîëüíûõ îòìå÷àëîñü ïîáëåäíåíèå ãåìàíãèîì è íåêîòîðîå èõ óïëîùåíèå. Íà 7-10-é äåíü ëå÷åíèÿ ãåìàíãèîìû íåçíà÷èòåëüíî óìåíüøàëèñü â îáúåìå è íà èõ ïîâåðõíîñòè ïîÿâëÿëèñü áåëåñîâàòûå îñòðîâêè ó÷àñòêîâ çäîðîâîé êîæè, êîòîðûå ðàñ÷ëåíÿëè ãåìàíãèîìó íà âñå ìåíüøèå ó÷àñòêè. Â ïåðâóþ î÷åðåäü íà ãîðìîíîòåðàïèþ ðåàãèðîâàëè âîçâûøàþùèåñÿ ó÷àñòêè îïóõîëè, îòìå÷àëèñü ñíèæåíèå èíòåíñèâíîñòè îêðàñêè, óïëîùåíèå è ñìîðùèâàíèå ãåìàíãèîìû. Ýòè ÿâëåíèÿ ïðîãðåññèðîâàëè è ê îêîí÷àíèþ êóðñà ãîðìîíîòåðàïèè ñòàíîâèëèñü ÷åòêèìè. Ðîñò ñîñóäèñòîé îïóõîëè âî âðåìÿ ëå÷åíèÿ íå íàáëþäàëñÿ.Âñå äåòè, ïîëó÷àâøèå ãîðìîíàëüíóþ òåðàïèþ, íàõîäèëèñü ïîä íàáëþäåíèåì ñîñóäèñòîãî õèðóðãà è ïåäèàòðà.Óæå â ïðîöåññå ïåðâîãî êóðñà ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè íàáëþäàëñÿ ðåçêèé âûáðîñ òðîìáîöèòîâ â êðîâü è àíàëèçû êðîâè ìåäëåííî óëó÷øàëèñü.
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