
Áîëåçíü Òàêàÿñó ó ìàëü÷èêà 11 ëåò Ã. Â. Ïåð÷àòêèíà, È. Í. Öûìáàë, êàíäèäàò ìåäèöèíñêèõ íàóê, Ò. Ï. ÐóáöîâàÄÊÁ ¹ 38, Ìîñêâà Áîëåçíü Òàêàÿñó, èçâåñòíàÿ òàêæå êàê íåñïåöèôè÷åñêèé àîðòîàðòåðèèò, áîëåçíü îòñóòñòâèÿ ïóëüñà è äð., îòíîñèòñÿ ê ãðóïïå ñèñòåìíûõ âàñêóëèòîâ, ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé õðîíè÷åñêèé ãðàíóëåìàòîçíûé àðòåðèèò ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì àîðòû è åå îñíîâíûõ âåòâåé. Ïðè÷èíû áîëåçíè íåèçâåñòíû. Ïðåæíèå ïðåäïîëîæåíèÿ î ïðÿìîì âëèÿíèè èíôåêöèè è íàëè÷èè àíòèòåë ê àðòåðèàëüíîé òêàíè íå ïîäòâåðäèëèñü. Ã. Â. Ïåð÷àòêèíà, È. Í. Öûìáàë, êàíäèäàò ìåäèöèíñêèõ íàóê, Ò. Ï. ÐóáöîâàÄÊÁ ¹ 38, ÌîñêâàÁîëåçíü Òàêàÿñó, èçâåñòíàÿ òàêæå êàê íåñïåöèôè÷åñêèé àîðòîàðòåðèèò, áîëåçíü îòñóòñòâèÿ ïóëüñà è äð., îòíîñèòñÿ ê ãðóïïå ñèñòåìíûõ âàñêóëèòîâ, ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé õðîíè÷åñêèé ãðàíóëåìàòîçíûé àðòåðèèò ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì àîðòû è åå îñíîâíûõ âåòâåé. Ïðè÷èíû áîëåçíè íåèçâåñòíû. Ïðåæíèå ïðåäïîëîæåíèÿ î ïðÿìîì âëèÿíèè èíôåêöèè è íàëè÷èè àíòèòåë ê àðòåðèàëüíîé òêàíè íå ïîäòâåðäèëèñü. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ áîëüøîå âíèìàíèå óäåëÿåòñÿ ãåíåòè÷åñêîé ïðåäðàñïîëîæåííîñòè. Èìåþòñÿ óêàçàíèÿ íà áîëåå ÷àñòîå ñî÷åòàíèå áîëåçíè Òàêàÿñó ñ HLA-DR4 è ñ àíòèãåíîì Â-êëåòîê MÂ3. D. Scîtt è ñîàâòîðû íà îñíîâàíèè ñâîèõ èññëåäîâàíèé ñäåëàëè ïðåäïîëîæåíèå, ÷òî â âîçíèêíîâåíèè ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé àðòåðèé ïðè äàííîì çàáîëåâàíèè íåïîñðåäñòâåííîå ó÷àñòèå ïðèíèìàþò öèòîòîêñè÷åñêèå Ò-ëèìôîöèòû. Â îñíîâå ïàòîãåíåçà çàáîëåâàíèÿ âåäóùåå ìåñòî çàíèìàþò àóòîèììóííûå ïðîöåññû. Âîñïàëèòåëüíûå èçìåíåíèÿ ñîñóäèñòîé ñòåíêè ïðèâîäÿò ê íàðóøåíèþ âíóòðèñîñóäèñòîé ãåìîäèíàìèêè, ðàçâèòèþ òðîìáîçà ñ ïîñëåäóþùåé îáëèòåðàöèåé ïðîñâåòà. Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ìîæíî âûäåëèòü äâå ñòàäèè: îñòðóþ è õðîíè÷åñêóþ. Êðèòåðèÿìè ýòîãî ñèñòåìíîãî âàñêóëèòà ÿâëÿþòñÿ: íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ â âîçðàñòå äî 40 ëåò (ñâûøå 80% âñåõ çàáîëåâøèõ ñîñòàâëÿþò æåíùèíû, â îñíîâíîì â âîçðàñòå îò 15 äî 25 ëåò); ïåðåìåæàþùàÿñÿ õðîìîòà (ìûøå÷íûå áîëè ïðè äâèæåíèè êàê ìèíèìóì â îäíîé êîíå÷íîñòè, îñîáåííî â ðóêå); îòñóòñòâèå èëè îñëàáëåíèå ïóëüñà, ïîÿâëåíèå øóìîâ íàä ïîðàæåííûìè àðòåðèÿìè; ðåãèîíàðíûå ñèìïòîìû èøåìèè, ðàçíèöà ñèñòîëè÷åñêîãî äàâëåíèÿ íà îáåèõ ðóêàõ áîëåå ÷åì íà 10 ìì ðò. ñò. Àíãèîãðàôè÷åñêîå èññëåäîâàíèå âûÿâëÿåò òèïè÷íûå ñîñóäèñòûå èçìåíåíèÿ àîðòû, åå âåòâåé èëè áîëüøèõ àðòåðèé â ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ âåðõíèõ èëè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé (÷àùå âñåãî ôîêàëüíî-ñåãìåíòàðíûå, ñòåíîçèðóþùèå èëè îêêëþçèðóþùèå èçìåíåíèÿ), êîòîðûå íåëüçÿ îáúÿñíèòü àòåðîñêëåðîçîì, ôèáðîìóñêóëÿðíîé äèñïëàçèåé èëè ïîäîáíûìè ïðè÷èíàìè. Ëàáîðàòîðíûå ïîêàçàòåëè àêòèâíîñòè âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà: ïîâûøåíèå ÑÎÝ, ëåéêîöèòîç, àíåìèÿ, óâåëè÷åíèå êîíöåíòðàöèè èììóíîãëîáóëèíîâ. Áåç àäåêâàòíîãî ëå÷åíèÿ áîëåçíü ïðèíèìàåò ïðîãðåññèðóþùåå òå÷åíèå ñ ïåðèîäè÷åñêèìè îáîñòðåíèÿìè è óõóäøåíèåì êðîâîîáðàùåíèÿ â ïîðàæåííûõ îáëàñòÿõ. Îñíîâíûå ïðè÷èíû ñìåðòè — ñåðäå÷íàÿ äåêîìïåíñàöèÿ è ðàññòðîéñòâà ìîçãîâîãî êðîâîîáðàùåíèÿ. Áàçèñíàÿ òåðàïèÿ — öèòîñòàòèêè â ñî÷åòàíèè ñ ãëþêîêîðòèêîèäàìè. Â êà÷åñòâå âñïîìîãàòåëüíûõ ñðåäñòâ ïðèìåíÿþò ñîñóäèñòûå ïðåïàðàòû, àíòèêîàãóëÿíòû, ïî êîíêðåòíûì ïîêàçàíèÿì — ñåðäå÷íûå ãëèêîçèäû è ãèïîòåíçèâíûå ñðåäñòâà. Â îòäåëüíûõ ñëó÷àÿõ íåîáõîäèìî õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî ñ ïëàñòè÷åñêèì çàìåùåíèåì ðåçêî ñóæåííûõ ó÷àñòêîâ àðòåðèé èëè ñîçäàíèåì èñêóññòâåííîãî îáõîäíîãî ïóòè êðîâîòîêà. Â êîìïëåêñíîé òåðàïèè äëÿ óñèëåíèÿ ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíîãî äåéñòâèÿ áàçèñíûõ ñðåäñòâ, à òàêæå äëÿ äîñòèæåíèÿ äëèòåëüíîãî ïîëîæèòåëüíîãî èììóíîìîäóëèðóþùåãî è àíòèìèêðîáíîãî ýôôåêòà èñïîëüçóåòñÿ â/â èììóíîãëîáóëèí, â ÷àñòíîñòè îáîãàùåííûé IgÌ-ïåíòàãëîáèí, ïðèìåíåíèå êîòîðîãî ïîçâîëÿåò çíà÷èòåëüíî óëó÷øèòü ïðîãíîç çàáîëåâàíèÿ, ñíèçèòü ðèñê èíâàëèäèçàöèè è ëåòàëüíîãî èñõîäà.Ñõåìàòè÷åñêîå èçîáðàæåíèå ïîðàæåíèÿ äóãè àîðòû è åå ìàãèñòðàëüíûõ âåòâåéÓ÷èòûâàÿ òî, ÷òî çàáîëåâàíèå âñòðå÷àåòñÿ ðåäêî (íàèáîëåå ÷àñòî, ïî-âèäèìîìó, â ßïîíèè, ãäå åãî ïðèçíàêè óñòàíîâëåíû â 0,03% âñåõ ïàòîëîãî-àíàòîìè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé) è åãî äèàãíîñòèêà çàòðóäíåíà, ïðèâîäèì ñîáñòâåííîå íàáëþäåíèå.Ìàêñèì Ì., 11 ëåò, ïîñòóïèë â ïåäèàòðè÷åñêîå îòäåëåíèå ÄÊÁ ¹ 38 2.09.99 ñ æàëîáàìè íà áûñòðóþ óòîìëÿåìîñòü, çàòðóäíåííîå íîñîâîå äûõàíèå, ýïèçîäû îðòîñòàòè÷åñêîãî ãîëîâîêðóæåíèÿ, î÷àãè àëîïåöèè âîëîñèñòîé ÷àñòè ãîëîâû è ëåâîé áðîâè. Èç àíàìíåçà: ó ìàòåðè ïåðâàÿ áåðåìåíîñòü, ïðîòåêàâøàÿ ñ óãðîçîé ïðåðûâàíèÿ (íåôðîïàòèÿ). Ðîäû ñðî÷íûå, ìàññà òåëà — 3800, îöåíêà ïî øêàëå Àïãàð — 8 áàëëîâ. Äî äâóõ ëåò îòìå÷àëñÿ ýêññóäàòèâíî-êàòàðàëüíûé äèàòåç. Ñ âîñüìè ëåò — ïîëëèíîç â âåñåííåå âðåìÿ. Ðåáåíîê îòíîñèòñÿ ê ãðóïïå ÷àñòî áîëåþùèõ äåòåé. Ïñèõîìîòîðíîå è ôèçè÷åñêîå ðàçâèòèå ñîîòâåòñòâóåò âîçðàñòó. Ïðîôèëàêòè÷åñêèå ïðèâèâêè ïî âîçðàñòó. Ïðîáà Ìàíòó â 1998 ãîäó — 6 ìì. Íàñëåäñòâåííîñòü: ïî ëèíèè îòöà — ãèïåðòîíèÿ, íåéðîäåðìèò, ó ìàòåðè â 24 ãîäà áûë ñóñòàâíîé ñèíäðîì (ðåâìàòîèäíûé àðòðèò?). Ïîëó÷àëà êðàòêîâðåìåííûé êóðñ êðèçàíîëà. Ó âñåõ ÷ëåíîâ ñåìüè îòìå÷àåòñÿ herpes labialis. Áîëåí 1,5 ãîäà. Â íîÿáðå 1997 ãîäà ïåðåíåñ ÎÐÂÈ ñ òåìïåðàòóðîé 38,50 Ñ â òå÷åíèå 10 äíåé ñ ïîñëåäóþùèì ñóáôåáðèëèòåòîì â òå÷åíèå äâóõ ìåñÿöåâ; â ÿíâàðå 1998 ãîäà ïîÿâèëèñü î÷àãè àëîïåöèè òåìåííî-çàòûëî÷íîé îáëàñòè, íàáëþäàëîñü óâåëè÷åíèå ÑÎÝ äî 46 ìì/÷. Îáñëåäîâàëñÿ â ñòàöèîíàðå ïî ìåñòó æèòåëüñòâà. Ëå÷åíèå ïðîâîäèëîñü ïî ïîâîäó õðîíè÷åñêîãî ãàñòðîäóîäåíèòà, êàíäèäîçà, ãëèñòíîé èíâàçèè. Ñ ôåâðàëÿ 1998 ãîäà ïî ìàé 1999-ãî æàëîáû ïðåæíèå, ÑÎÝ íå âûøå 10 ìì/÷. Ñ àïðåëÿ 1999 ãîäà îòìå÷àåòñÿ àëîïåöèÿ ëåâîé áðîâè. Ñ èþíÿ 1999 ãîäà ïî íàñòîÿùåå âðåìÿ ÑÎÝ — 42-48 ìì/÷. Äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà è îïðåäåëåíèÿ òàêòèêè äàëüíåéøåãî âåäåíèÿ áîëüíîãî ìàëü÷èê íàïðàâëåí â ÄÊÁ ¹ 38 Ìîñêâû. Ïðè ïîñòóïëåíèè ñîñòîÿíèå óäîâëåòâîðèòåëüíîå. Àñòåíè÷åñêîå òåëîñëîæåíèå. Ôèçè÷åñêîå è ïîëîâîå ðàçâèòèå ïî âîçðàñòó. Êîæíûå ïîêðîâû áëåäíûå, î÷àãîâàÿ àëîïåöèÿ, ãóáû ñóõèå, ãåðïåñ íèæíåãî âåêà ïðàâîãî ãëàçà. Ìíîæåñòâî ñòèãì äèçýìáðèîãåíåçà. Âåäóùèì êëèíè÷åñêèì ñèíäðîìîì ÿâëÿåòñÿ îòñóòñòâèå ïóëüñàöèè ëåâîé ëó÷åâîé àðòåðèè, îñëàáëåííàÿ ïóëüñàöèÿ ïðàâîé ëó÷åâîé àðòåðèè, íåâîçìîæíîñòü îïðåäåëåíèÿ ñèñòîëè÷åñêîãî äàâëåíèÿ íà ëåâîé ðóêå, ñîñóäèñòûå øóìû íàä ñîííûìè àðòåðèÿìè. ÝÊÃ: ñèíóñîâûé ðèòì, ÷àñòîòà — 83, íîðìàëüíîå íàïðàâëåíèå ýëåêòðè÷åñêîé îñè ñåðäöà. ÝÕÎ-ÊÃ — ïðîëàïñ ìèòðàëüíîãî êëàïàíà äî 5,3 ìì ñ ìèòðàëüíîé ðåãóðãèòàöèåé 1 ñò. Ïðè ÓÇÈ áðàõèîöåôàëüíûõ àðòåðèé è âåí â ÍÖÑÑÕ èì. À. Í. Áàêóëåâà ÐÀÌÍ âûÿâëåíî èçìåíåíèå ìàãèñòðàëüíîãî êðîâîòîêà íà ëåâîé âåðõíåé êîíå÷íîñòè, ñòåíîçû ëåâîé ïîäêëþ÷è÷íîé àðòåðèè äî 45% (2-é ñåãìåíò), íàðóæíûõ ñîííûõ àðòåðèé â ïðîêñèìàëüíîì îòäåëå, îáùåé àðòåðèè â äèñòàëüíîì îòäåëå (cì. ðèñ. 1). ÓÇÈ ùèòîâèäíîé æåëåçû: ñóììàðíûé îáúåì — 11,54 ìë, äèôôóçíàÿ ãèïåðïëàçèÿ. ÓÇÈ áðþøíîé ïîëîñòè — èçìåíåíèé íå âûÿâëåíî. ÓÇÈ ïî÷åê — ðàñùåïëåíèå ÷àøå÷íî-ëîõàíî÷íîé ñèñòåìû ñëåâà. Ðåíòãåíîãðàôèÿ ãðóäíîé êëåòêè è øåéíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà — áåç ïàòîëîãèè. Ïðîâåäåíû êîíñóëüòàöèè ñïåöèàëèñòîâ. Îêóëèñò — Vis 1,0/1,0 Dev 0. Ïåðåäíèé îòäåë ãëàç, ñðåäû íå èçìåíåíû, ãëàçíîå äíî — ïîëíîêðîâíûå âåíû. Ñòîìàòîëîã — ñðåäíèé êàðèåñ. Íåâðîïàòîëîã — â ñòàòóñå — î÷àãîâûõ, îáùåìîçãîâûõ, ëèêâîðîäèíàìè÷åñêèõ íàðóøåíèé íåò. Ýíäîêðèíîëîã — äèôôóçíûé íåòîêñè÷åñêèé çîá 1 ñò.Äàííûå àíàìíåçà, îáñëåäîâàíèÿ ïîçâîëèëè âûñòàâèòü äèàãíîç — íåñïåöèôè÷åñêèé àîðòîàðòåðèèò. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðåáåíîê íàõîäèòñÿ â êëèíèêå äåòñêèõ áîëåçíåé ÌÌÀ èì. È. Ì. Ñå÷åíîâà. Ïðîâîäèòñÿ áàçèñíàÿ òåðàïèÿ — ìåòîòðåêñàò â ñî÷åòàíèè ñ âíóòðèâåííûì ââåäåíèåì ìåòèïðåäà, à òàêæå, ó÷èòûâàÿ ïðèçíàêè îáîñòðåíèÿ — ðàñïðîñòðàíåííîãî ïðîãðåññèðóþùåãî çàáîëåâàíèÿ ñîñóäîâ, íàëè÷èÿ àññîöèèðîâàííîé âèðóñíî-áàêòåðèàëüíîé èíôåêöèè, áîëüíîìó íà÷àò êóðñ ëå÷åíèÿ âíóòðèâåííûì èììóíîãëîáóëèíîì. Â ñîñòîÿíèè ìàëü÷èêà íàáëþäàåòñÿ ïîëîæèòåëüíàÿ äèíàìèêà (ñòàëà îïðåäåëÿòüñÿ ïóëüñàöèÿ íà ëåâîé ëó÷åâîé àðòåðèè), ïåðåíîñèìîñòü ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ õîðîøàÿ. Íàáëþäåíèå ïðîäîëæàåòñÿ.Ñòàòüÿ îïóáëèêîâàíà â æóðíàëå Ëå÷àùèé Âðà÷Ñòàòüÿ ðàññêàçûâàåò î âëèÿíèè èíôåêöèè, áîëåçíü îòñóòñòâèÿ, ïðåäïîëîæåíèÿ âëèÿíèè, ïðåäïîëîæåíèÿ î, âëèÿíèè íàëè÷èè, èíôåêöèè íàëè÷èè, î âëèÿíèè, àíòèòåë ê òêàíè.
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