
Àìèëîèäîç ïî÷åê Ã. Å. ÃåíäëèíÄîêòîð ìåäèöèíñêèõ íàóê, ïðîôåññîð, ÐÃÌÓ, Ìîñêâà Ïîêàçàíî, ÷òî àñïèðàöèîííàÿ áèîïñèÿ ïîäêîæíîé æèðîâîé êëåò÷àòêè ïîçâîëÿåò äèàãíîñòèðîâàòü âòîðè÷íûé èëè íàñëåäñòâåííûé àìèëîèäîç â 50-80% ñëó÷àåâ, áèîïñèÿ ïðÿìîé êèøêè — â 50-75%. Îñîáåííî âàæíî, ÷òî áèîïñèÿ ýòèõ îðãàíîâ ÷àùå âñåãî èíôîðìàòèâíà óæå â ïðîòåèíóðè÷åñêîé ñòàäèè. Ñëåäîâàòåëüíî, áèîïñèÿ ïðÿìîé êèøêè äîëæíà ïðîèçâîäèòüñÿ âî âñåõ íåÿñíûõ ñëó÷àÿõ ïðîòåèíóðèè, à òàêæå ïðè ïðèçíàêàõ íåÿñíîãî ïîðàæåíèÿ êèøå÷íèêà, îñîáåííî ïðîòåêàþùèõ ñ íåîáúÿñíèìîé äèàðååé è/èëè ìåëåíîé.Ã. Å. ÃåíäëèíÄîêòîð ìåäèöèíñêèõ íàóê, ïðîôåññîð, ÐÃÌÓ, ÌîñêâàÏîêàçàíî, ÷òî àñïèðàöèîííàÿ áèîïñèÿ ïîäêîæíîé æèðîâîé êëåò÷àòêè ïîçâîëÿåò äèàãíîñòèðîâàòü âòîðè÷íûé èëè íàñëåäñòâåííûé àìèëîèäîç â 50-80% ñëó÷àåâ, áèîïñèÿ ïðÿìîé êèøêè — â 50-75%. Îñîáåííî âàæíî, ÷òî áèîïñèÿ ýòèõ îðãàíîâ ÷àùå âñåãî èíôîðìàòèâíà óæå â ïðîòåèíóðè÷åñêîé ñòàäèè. Ñëåäîâàòåëüíî, áèîïñèÿ ïðÿìîé êèøêè äîëæíà ïðîèçâîäèòüñÿ âî âñåõ íåÿñíûõ ñëó÷àÿõ ïðîòåèíóðèè, à òàêæå ïðè ïðèçíàêàõ íåÿñíîãî ïîðàæåíèÿ êèøå÷íèêà, îñîáåííî ïðîòåêàþùèõ ñ íåîáúÿñíèìîé äèàðååé è/èëè ìåëåíîé.Ïðîáëåìà àìèëîèäîçà èçó÷àåòñÿ íà ïðîòÿæåíèè áîëåå 100 ëåò. Çàãàäêà ýòîãî çàáîëåâàíèÿ, ïðè êîòîðîì âîçìîæíî ïîðàæåíèå ëþáûõ îðãàíîâ è òêàíåé è, ñëåäîâàòåëüíî, âîçíèêíîâåíèå ðàçíîîáðàçíîé êëèíè÷åñêîé ñèìïòîìàòèêè, îñòàåòñÿ äî êîíöà íå ðàçãàäàííîé è ïî ñåé äåíü. Ñâîå íàçâàíèå áîëåçíü ïîëó÷èëà èç-çà òîãî, ÷òî ïàòîëîãè÷åñêîå âåùåñòâî, îáðàçóþùååñÿ â îðãàíàõ, íàïîìèíàåò êðàõìàë (âñëåäñòâèå åãî ñïîñîáíîñòè îêðàøèâàòüñÿ éîäîì). Ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè èçâåñòíî, ÷òî ïðè àìèëîèäîçå â îðãàíàõ âûïàäàåò îñîáàÿ ñóáñòàíöèÿ — àìèëîèä — àíîìàëüíîå ýîçèíîôèëüíîå áåëêîâîå âåùåñòâî, êîòîðîå îñàæäàåòñÿ ìåæäó êëåòêàìè ðàçëè÷íûõ òêàíåé îðãàíèçìà.Àìèëîèä â òêàíÿõ ïîÿâëÿåòñÿ ëèáî âîêðóã êîëëàãåíîâûõ âîëîêîí (ïåðèêîëëàãåíîâûé àìèëîèäîç), ëèáî íà áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ èëè âîêðóã ðåòèêóëÿðíûõ âîëîêîí (ïåðèðåòèêóëÿðíûé àìèëîèäîç).Òàáëèöà 1. Êëèíè÷åñêàÿ êëàññèôèêàöèÿ àìèëîèäîçà1. Ïåðâè÷íûé àìèëîèäîç  - âîçíèêàþùèé áåç ÿâíîé ïðè÷èíû  - àññîöèèðîâàííûé ñ ìíîæåñòâåííîé ìèåëîìîé 2. Âòîðè÷íûé àìèëîèäîç  - ïðè õðîíè÷åñêèõ èíôåêöèÿõ  - ïðè ðåâìàòîèäíîì àðòðèòå è äðóãèõ çàáîëåâàíèÿõ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè  - ïðè îíêîëîãè÷åñêèõ çàáîëåâàíèÿõ 3. Ñåìåéíûé (íàñëåäñòâåííûé) àìèëîèäîç  - ïðè ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè  - ïîðòóãàëüñêèé âàðèàíò è äðóãèå ôîðìû ñåìåéíîãî àìèëîèäîçà 4. Ñòàð÷åñêèé àìèëîèäîç 5. Ëîêàëüíûé àìèëîèäîçÅäèíîé êëàññèôèêàöèè àìèëîèäîçà íå ñóùåñòâóåò. Â îñíîâó êëèíè÷åñêîé êëàññèôèêàöèè ïîëîæåíî åãî ïðîèñõîæäåíèå (òàáë. 1). Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðèíÿòî ðàçëè÷àòü ïÿòü îñíîâíûõ ãðóïï àìèëîèäîçà: èäèîïàòè÷åñêèé (ïåðâè÷íûé), íàñëåäñòâåííûé (ãåíåòè÷åñêèé), ïðèîáðåòåííûé (âòîðè÷íûé, ðåàêòèâíûé), ñòàð÷åñêèé è ëîêàëüíûé. Ïåðâûå ÷åòûðå ãðóïïû àìèëîèäîçà ÿâëÿþòñÿ ñèñòåìíûìè çàáîëåâàíèÿìè ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì êàêîãî-ëèáî îðãàíà.Õèìè÷åñêèé ñîñòàâ àìèëîèäà, åãî àíòèãåííûå ñâîéñòâà ïðè ðàçëè÷íûõ êëèíè÷åñêèõ ôîðìàõ àìèëîèäîçà íåîäèíàêîâû (òàáë. 2). Ðàçëè÷àþò äâà îñíîâíûõ õèìè÷åñêèõ êëàññà àìèëîèäà: àìèëîèä, ñîñòîÿùèé èç ëåãêèõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíà (AL-òèï àìèëîèäîçà), è àìèëîèä èç íåèììóíîãëîáóëèíîâûõ (ÀÀ-òèï àìèëîèäîçà).Òàáëèöà 2. Òèïû àìèëîèäà è ñîîòâåòñòâóþùèå ôîðìû àìèëîèäîçàÒèïû àìèëîèäàÎáîçíà÷åíèåÁåëîê-ïðåäøåñòâåííèêÂèä àìèëîèäîçàÀìèëîèä èç ëåãêèõ öåïåé IgALÌîíîêëîíàëüíûå ëåãêèå öåïè (êàïïà èëè ëàìáäà)1) Èäèîïàòè÷åñêèé ãåíåðàëèçîâàííûé 2) Ïðè ìèåëîìå 3) Âèäû ëîêàëüíîãîÀìèëîèä «À»ÀÀÑûâîðîòî÷íûé áåëîê ÀÀS1) Âòîðè÷íûé 2) Ïåðèîäè÷åñêàÿ áîëåçíü 3) Âàðèàíòû èäèîïàòè÷åñêîãîÀìèëîèä ïðè ñåìåéíîì àìèëîèäîçåAFP Ãîìîëîãè÷íûé ïðåàëüáóìèíÏîðòóãàëüñêèé è äð. òèïû ñåìåéíûõÀìèëîèä ýíäîêðèííîãî ïðîèñõîæäåíèÿAE AEL AEPÊàëüöèòîíèíè èíñóëèí ãëþêàãîíÎïóõîëè APUD-ñèñòåìû, âûäåëÿþùèå ãîðìîíû èëè ïñåâäîãîðìîíûÀìèëîèä ïðè ñòàð÷åñêîì àìèëîèäîçåAS ASc ASbÍåèçâåñòíîÑòàð÷åñêèé àìèëîèäîç, ñòàð÷åñêàÿ äåìåíöèÿ, áîëåçíü ÀëüöãåéìåðàÀìèëîèä ó áîëüíûõ, íàõîäÿùèõñÿ íà äèàëèçåÀÍb2-ìèêðîãëîáóëèíÀìèëîèäîç áîëüíûõ, äëèòåëüíî íàõîäÿùèõñÿ íà äèàëèçåÀìèëîèä ÊÀÊÊåðàòèíÊîæíûé: ïÿòíà, ïàïóëû, ëèõåíèôèêàöèÿÀìèëîèä ïðè ëîêàëüíîì àìèëîèäîçåÀLÍåèçâåñòíîËîêàëüíûé àìèëîèäîç êîæèÏåðâè÷íûé àìèëîèäîç ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé áîëåçíü, ÿâëÿþùóþñÿ ñëåäñòâèåì äèñêðàçèè ïëàçìàòè÷åñêèõ êëåòîê, ïðèâîäÿùóþ ê âûïàäåíèþ â òêàíÿõ îðãàíîâ ëåãêèõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ. Ó 90% ñòðàäàþùèõ àìèëîèäîçîì òèïà AL ïðè èììóíîýëåêòðîôîðåçå ñûâîðîòêè â íåé âûÿâëÿþò ìîíîêëîíàëüíûé áåëîê. Îäíàêî êëîí èçìåíåííûõ ïëàçìàòè÷åñêèõ êëåòîê ïðè ýòîì çàáîëåâàíèè çíà÷èòåëüíî ìåíüøåãî îáúåìà è àêòèâíîñòè, ÷åì ïðè ìèåëîìå.ÀÀ-àìèëîèä (àìèëîèä «À») èìååò àíòèãåííîå ñõîäñòâî ñ ñûâîðîòî÷íûì áåëêîì (a1-ãëîáóëèíîì), ïîÿâëÿþùèìñÿ â ñûâîðîòêå áîëüíûõ ñ âîñïàëèòåëüíûìè çàáîëåâàíèÿìè. Ýòî ñâÿçûâàþò ñ òåì, ÷òî â îñòðîé ôàçå âîñïàëåíèÿ ìàêðîôàãè ïðîäóöèðóþò èíòåðëåéêèí-1, ÷òî ïðèâîäèò ê ñèíòåçó â ïå÷åíè áåëêîâ îñòðîé ôàçû, îäèí èç êîòîðûõ — ñûâîðîòî÷íûé áåëîê SAA — ÿâëÿåòñÿ ïðåäøåñòâåííèêîì àìèëîèäà À.Ïåðâè÷íûé, èëè èäèîïàòè÷åñêèé, ãåíåðàëèçîâàííûé àìèëîèäîç, âïåðâûå îïèñàííûé Óàéëäîì â 1886 ãîäó, ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ãåíåðàëèçîâàííûé ïðîöåññ ñ ïðåîáëàäàþùèì ïîðàæåíèåì òîãî èëè èíîãî îðãàíà èëè ñèñòåìû. Âûäåëÿþò ñëåäóþùèå åãî êëèíè÷åñêèå âàðèàíòû: ñèñòåìíûé, êàðäèîïàòè÷åñêèé, íåéðîïàòè÷åñêèé, íåôðîïàòè÷åñêèé è äð. Äîìèíèðóþùàÿ ïàòîëîãèÿ ìîæåò ìåíÿòüñÿ íà ïðîòÿæåíèè áîëåçíè.Âòîðè÷íûé àìèëîèäîç âîçíèêàåò íà ôîíå õðîíè÷åñêèõ äëèòåëüíî òåêóùèõ âîñïàëèòåëüíûõ çàáîëåâàíèé (òàêèõ, êàê ðåâìàòîèäíûé àðòðèò, òóáåðêóëåç, îñòåîìèåëèò, íåñïåöèôè÷åñêèé ÿçâåííûé êîëèò, ïðè ëèìôîãðàíóëåìàòîçå, íåêîòîðûõ îïóõîëÿõ è ò. ä.). Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ñâÿçàíà ñ ïîðàæåíèåì ïî÷åê è áîëüíûå ïîãèáàþò îò õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè (ÕÏÍ). Êðîìå òîãî, ïîðàæàþòñÿ íàäïî÷å÷íèêè, ïå÷åíü, ñåëåçåíêà è æåëóäî÷íî-êèøå÷íûé òðàêò. Â ñîîòâåòñòâèè ñ ýòèì íåêîòîðûå àâòîðû âûäåëÿþò íåôðîïàòè÷åñêèé, ýïèíåôðîïàòè÷åñêèé, ïå÷åíî÷íûé è ñìåøàííûé âàðèàíòû âòîðè÷íîãî àìèëîèäîçà.Íàñëåäñòâåííûé (ãåíåòè÷åñêèé, ñåìåéíûé) àìèëîèäîç õàðàêòåðèçóåòñÿ ïðåäðàñïîëîæåííîñòüþ ýòíè÷åñêèõ ãðóïï ê ýòîìó çàáîëåâàíèþ, îñîáîé ãåîãðàôè÷åñêîé ðàñïðîñòðàíåííîñòüþ ôîðì ýòîãî àìèëîèäîçà, íàëè÷èåì ýòîãî çàáîëåâàíèÿ ó ðîäñòâåííèêîâ îäíîé ñåìüè.Ïåðèîäè÷åñêàÿ áîëåçíü (ñåìåéíàÿ ñðåäèçåìíîìîðñêàÿ ëèõîðàäêà) — íàñëåäñòâåííàÿ íåôðîïàòè÷åñêàÿ ôîðìà àìèëîèäîçà, ïåðåäàþùàÿñÿ àóòîñîìíî-ðåöåññèâíî (16-ÿ õðîìîñîìà) ÷åðåç íåñêîëüêî ïîêîëåíèé ñåìåé. Ïðîÿâëÿåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî ó ïðåäñòàâèòåëåé òàê íàçûâàåìûõ äðåâíèõ íàöèé — ïðåæäå âñåãî ó àðìÿí, àðàáîâ, åâðååâ-ñåôàðäîâ, õîòÿ ïðèìåðíî â 50% ñëó÷àåâ ñåìåéíûé àíàìíåç ìîæåò îòñóòñòâîâàòü. Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ñêëàäûâàþòñÿ èç ðåöèäèâèðóþùåãî ñåðîçíîãî èëè ôèáðèíîçíîãî âîñïàëåíèÿ âèñöåðàëüíûõ îáîëî÷åê.Âñåì ôîðìàì ñâîéñòâåííî: - âîçíèêíîâåíèå ïðåèìóùåñòâåííî â ðàííåì äåòñòâå;  - õðîíè÷åñêîå òå÷åíèå ñ îáîñòðåíèÿìè è ðåìèññèÿìè;  - ñòåðåîòèïíîñòü ïðèñòóïîâ è èõ äîáðîêà÷åñòâåííîñòü (ïîñëå ïðèñòóïîâ áîëåé  - èçìåíåíèÿ â îðãàíàõ èñ÷åçàþò);  - åäèíñòâî ëàáîðàòîðíûõ ïîêàçàòåëåé;  - áåçóñïåøíîñòü ëå÷åíèÿ;  - ðàçâèòèå àìèëîèäîçà ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì ïî÷åê;  - õàðàêòåðíàÿ äèíàìèêà ïîðàæåíèÿ ïî÷åê ñ ïîñëåäîâàòåëüíîé ñìåíîé ñòàäèé (ïðåêëèíè÷åñêîé, ïðîòåèíóè÷åñêîé, íåôðîòè÷åñêîé, óðåìè÷åñêîé). Áîëåçíü ïðîòåêàåò ñ ïðèñòóïàìè áîëåé â æèâîòå, ãðóäíîé êëåòêå è ò. ä. Â çàâèñèìîñòè îò ïðåîáëàäàíèÿ ñèìïòîìàòèêè âûäåëÿþò ÷åòûðå òèïà áîëåçíè: àáäîìèíàëüíûé, òîðàêàëüíûé, ñóñòàâíîé, ëèõîðàäî÷íûé. Áîëüíûõ îøèáî÷íî îïåðèðóþò ïî ïîâîäó àïïåíäèöèòà, õîëåöèñòèòà, ïàíêðåàòèòà è ò. ä. Ïðè ãèñòîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè òêàíåé (ïîñëå îïåðàöèé è áèîïñèé) íàõîäÿò ðàñøèðåííûå êàïèëëÿðû ñ ïðîëèôåðàöèåé àäâåíòèöèè, ëåéêî-ëèìôîöèòàðíóþ èíôèëüòðàöèþ ñòðîìû, âûïîò ñ áîëüøèì ñîäåðæàíèåì ôèáðèíà. Ïðè ïîâòîðíûõ îïåðàöèÿõ íàõîäÿò ñïàéêè.Çàáîëåâàíèå äî ðàçâèòèÿ àìèëîèäîçà ïî÷åê ìàëî ñêàçûâàåòñÿ íà îáùåì ñîñòîÿíèè áîëüíûõ. Ìíîãèå èç íèõ çíàþò, ÷òî ó íèõ «àðìÿíñêàÿ áîëåçíü», äåìîíñòðèðóþò ïîñëåîïåðàöèîííûå ðóáöû. Ïðåäïîëàãàåòñÿ, ÷òî â îñíîâå çàáîëåâàíèÿ ëåæèò íàðóøåíèå ìåòàáîëèçìà êàòåõîëàìèíîâ — ó áîëüíûõ ñåìåéíîé ñðåäèçåìíîìîðñêîé ëèõîðàäêîé âíå ïðèñòóïà è âî âðåìÿ íåãî ïîâûøåí óðîâåíü äîôàìèí-b-ãèäðîêñèëàçû, à â ïåðèòîíåàëüíîé æèäêîñòè ó íèõ ñíèæåíà êîíöåíòðàöèÿ èíãèáèòîðà Ñ5à-ôðàãìåíòà êîìïëåìåíòà, ÿâëÿþùåãîñÿ ôàêòîðîì õåìîòàêñèñà íåéòðîôèëîâ, ÷òî òàêæå ìîæåò èãðàòü ðîëü â âîçíèêíîâåíèè âîñïàëåíèÿ âî âðåìÿ ïðèñòóïà ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè.Îòå÷åñòâåííûå èññëåäîâàòåëè ñ÷èòàþò, ÷òî àìèëîèäîç ïðè ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè õîòÿ è ïðåäñòàâëåí àìèëîèäîì òèïà «À», íî ýòî íå îñëîæíåíèå, à ïðîÿâëåíèå òîé æå ãåíåòè÷åñêîé àíîìàëèè, ÷òî è ñàìà áîëåçíü. Äîêàçàòåëüñòâîì ýòîãî ñ÷èòàþò íàëè÷èå äâóõ ñàìîñòîÿòåëüíûõ ôåíîòèïîâ áîëåçíè: â ñëó÷àÿõ, îòíîñÿùèõñÿ ê ïåðâîìó ôåíîòèïó, çàáîëåâàíèå íà÷èíàåòñÿ ñ àòàê ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè, à çàòåì íà÷èíàåòñÿ àìèëîèäîç, ïðè âòîðîì ôåíîòèïå áîëåçíü íà÷èíàåòñÿ ñ àìèëîèäîçà, çàòåì ïðèñîåäèíÿþòñÿ ïðèñòóïû àñåïòè÷åñêîãî ïåðèòîíèòà, ïëåâðèòà, ëèõîðàäêà è äð.Â òî æå âðåìÿ èìåþòñÿ ñîâðåìåííûå èññëåäîâàíèÿ, ïîêàçûâàþùèå, ÷òî ïðè îïðåäåëåííîì ãàïëîòèïå ãåíà ñåìåéíîé ñðåäèçåìíîìîðñêîé ëèõîðàäêè èìååòñÿ âîçìîæíîñòü åå òå÷åíèÿ áåç ðàçâèòèÿ àìèëîèäîçà. Àìèëîèäîç ïðè ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè èìååò ãåíåðàëèçîâàííûé õàðàêòåð, íî êëèíèêà åãî ñâÿçàíà â îñíîâíîì ñ ïîðàæåíèåì ïî÷åê.Äðóãèå ôîðìû íàñëåäñòâåííîãî àìèëîèäîçà, èìåþùèå ýòíè÷åñêóþ ïðèíàäëåæíîñòü, çíà÷èòåëüíî ðåæå âñòðå÷àþòñÿ â Ðîññèè. Òàêèì âàðèàíòîì íàñëåäñòâåííîãî àìèëîèäîçà ÿâëÿåòñÿ ñåìåéíûé àìèëîèäîç, ïîêàçàííûé Ìàêêëåì è Óýëëñîì íà ïðèìåðå ñåìåéíîé äèíàñòèè àíãëèéñêèõ ïðîìûøëåííèêîâ, íî, ïî-âèäèìîìó, îí ìîæåò âñòðå÷àòüñÿ è â ñåìüÿõ äðóãèõ íàöèîíàëüíîñòåé. Ó âñåõ 9 áîëüíûõ èç ÷åòûðåõ ïîêîëåíèé ñåìüè ïðîñëåæèâàëîñü çàáîëåâàíèå, íà÷èíàþùååñÿ â ðàííåì äåòñòâå ñ ïåðèîäè÷åñêè ïîâòîðÿþùèõñÿ ïðèñòóïîâ ëèõîðàäêè. Êðîìå ëèõîðàäêè, â ïåðèîä ïðèñòóïà ó áîëüíûõ ïîÿâëÿëèñü óðòèêàðíàÿ ñûïü â âèäå çóäÿùèõ, áîëåçíåííûõ êðàñíîâàòûõ ïàïóë, îòåê Êâèíêå. Ñî âðåìåíåì ïðèñòóïû ó÷àùàëèñü, óâåëè÷èâàëàñü èõ ïðîäîëæèòåëüíîñòü. Ê 20 ãîäàì ó ÷ëåíîâ ýòîé ñåìüè âîçíèêàëà ïðîãðåññèðóþùàÿ òóãîóõîñòü äî ïîëíîé ãëóõîòû. Â äàëüíåéøåì ðàçâèâàëñÿ àìèëîèäîç ïî÷åê ñî âñåìè åãî ïðîÿâëåíèÿìè, à òàêæå àìèëîèäîç ñåëåçåíêè, ïå÷åíè, íàäïî÷å÷íèêîâ è äðóãèõ îðãàíîâ.Òàáëèöà 3. Íàñëåäñòâåííûé àìèëîèäîç1. Íåéðîïàòè÷åñêèé  - ñ ïîðàæåíèåì íèæíèõ êîíå÷íîñòåé: ïîðòóãàëüñêèé, ÿïîíñêèé, øâåäñêèé è äð. òèïû  - ñ ïîðàæåíèåì âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé: òèïû Øâåéöàðèÿ-Èíäèàíà, Ãåðìàíèÿ-Ìýðèëåíä 2. Íåôðîïàòè÷åñêèé  - ïåðèîäè÷åñêàÿ áîëåçíü  - ëèõîðàäêà è áîëè â æèâîòå ó øâåäîâ è ñèöèëèéöåâ  - ñî÷åòàíèå ñûïè, ãëóõîòû è ïîðàæåíèÿ ïî÷åê  - ïîðàæåíèå ïî÷åê â ñî÷åòàíèè ñ àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèåé 3. Êàðäèîìèîïàòè÷åñêèé  - äàòñêèé — ïðîãðåññèðóþùàÿ ñåðäå÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü  - ìåêñèêàíñêî-àìåðèêàíñêèé — ñèíäðîì ñëàáîñòè ñèíóñîâîãî óçëà, îñòàíîâêà ïðåäñåðäèé 4. Ñìåøàííûé  - ôèíñêèé — äèñòðîôèÿ ðîãîâèöû è ïîðàæåíèå ÷åðåïíî-ìîçãîâûõ íåðâîâ  - ìîçãîâûå èíñóëüòû Íåéðîïàòè÷åñêèå òèïû ñåìåéíîãî àìèëîèäîçà îïèñàíû íà ñåìüÿõ ïîðòóãàëüñêîãî ïðîèñõîæäåíèÿ (òèï Àíäðàäà), àìåðèêàíñêîãî, ôèíñêîãî è äð. Óêàçàííûå ðàçíîâèäíîñòè àìèëîèäîçà çàêàí÷èâàþòñÿ ïîðàæåíèåì ïî÷åê, íåðâíûõ ñòâîëîâ, ÷òî ïðèâîäèò ê ñìåðòè áîëüíîãî. Ýòè è äðóãèå ôîðìû íàñëåäñòâåííîãî àìèëîèäîçà ïðèâåäåíû â òàáë. 3.Ãåíåòè÷åñêèé àìèëîèäîç âñòðå÷àåòñÿ è ó ðóññêèõ. Òàê, â 1969 ãîäó Î. Ì. Âèíîãðàäîâîé è ñîàâòîðàìè áûë îïèñàí íàñëåäñòâåííûé àìèëîèäîç, íàáëþäàâøèéñÿ â ðóññêîé ñåìüå â òðåõ ïîêîëåíèÿõ, êîòîðûé ïî êëèíè÷åñêîìó òå÷åíèþ íàïîìèíàë îïèñàííûé Ìàêêëåì è Óýëëñîì.Ñòàð÷åñêèé àìèëîèäîç âûÿâëÿþò ó ëþäåé ïîæèëîãî âîçðàñòà. Ïîêàçàíî, ÷òî åãî îáíàðóæèâàþò áîëåå ÷åì ó 30% ëèö ñòàðøå 60-70 ëåò, áîëåå ÷åì ó 40% ëèö ñòàðøå 70-80 ëåò, ïðèìåðíî ó 80% ëèö ñòàðøå 80-90 ëåò. Àìèëîèäîç ïðè ýòîì ìîæåò áûòü ãåíåðàëèçîâàííûì è ëîêàëüíûì. Â ñâÿçè ñ ýòèì âûäåëÿþò ñòàð÷åñêèé ñèñòåìíûé (ïðåèìóùåñòâåííî êàðäèîâàñêóëÿðíûé) àìèëîèäîç, ñòàð÷åñêèé ëîêàëüíûé (èçîëèðîâàííûé) ïðåäñåðäíûé, öåðåáðàëüíûé, àîðòàëüíûé, îñòðîâêîâ ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû, ïðåäñòàòåëüíîé æåëåçû, ñåìåííûõ ïóçûðüêîâ è ñòàð÷åñêèé ïîëèîðãàííûé àìèëîèäîç. Îòëîæåíèå àìèëîèäà â ñîñóäàõ ñåðäöà, îñòðîâêàõ Ëàíãåðãàíñà è àìèëîèäîç ìîçãà (òàê íàçûâàåìàÿ òðèàäà Øâàðöà) âî ìíîãèõ ñëó÷àÿõ îáóñëîâëèâàþò ñòàð÷åñêóþ äåãðàäàöèþ, õîòÿ íåðåäêî ñòàð÷åñêèé àìèëîèäîç êëèíè÷åñêè íå ïðîÿâëÿåòñÿ, è îòëîæåíèÿ àìèëîèäà â ýòèõ îðãàíàõ íàõîäÿò òîëüêî íà àóòîïñèè.Ëîêàëüíûé àìèëîèäîç ïî ñîñòàâó àìèëîèäà ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ãåòåðîãåííóþ ãðóïïó. Â âèäå óçåëêîâûõ îáðàçîâàíèé îí ìîæåò ïîÿâëÿòüñÿ â ëåãêèõ, ãîðòàíè, íà êîæå, â ìî÷åâîì ïóçûðå, íà ÿçûêå è ò. ä. Èçîëèðîâàííûå äåïîçèòû àìèëîèäà èíîãäà íàõîäÿò â îïóõîëÿõ APUD-ñèñòåìû, ùèòîâèäíîé æåëåçû. Ïîäîáíûå ëîêàëüíûå ôîðìû àìèëîèäîçà ñïîñîáíû îïðåäåëÿòü êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó çàáîëåâàíèÿ, íàïðèìåð ïðè ëîêàëèçàöèè â áðîíõèàëüíîì äåðåâå, êèøå÷íèêå.Äèàëèçíûé àìèëîèäîç (ñâÿçàííûé ñ äèàëèçîì àìèëîèäîç) â íàñòîÿùåå âðåìÿ ñòàë îñëîæíåíèåì õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè áîëüíûõ, äëèòåëüíî íàõîäÿùèõñÿ íà ãåìî- èëè ïåðèòîíåàëüíîì äèàëèçå. Îñíîâíûì êîìïîíåíòîì ôèáðèëë ïðè ýòîé ôîðìå àìèëîèäîçà ÿâëÿåòñÿ b2-ìèêðîãëîáóëèí. Àìèëîèä îòêëàäûâàåòñÿ â ñâÿçî÷íîì àïïàðàòå çàïÿñòíîãî êàíàëà, â êîñòÿõ, âûçûâàÿ äåñòðóêòèâíóþ àðòðîïàòèþ ñ îáðàçîâàíèåì ñóáõîíäðàëüíûõ ýðîçèé è êèñò. Ëå÷åíèå äèàëèçíîãî àìèëîèäîçà çàêëþ÷àåòñÿ â õèðóðãè÷åñêîì óäàëåíèè ïîðàæåííûõ òêàíåé è ñèìïòîìàòè÷åñêîé òåðàïèè. Ïðåäïðèíèìàþòñÿ ïîïûòêè ñîçäàíèÿ íîâûõ äèàëèçíûõ ìåìáðàí, íå ïðîïóñêàþùèõ b2-ìèêðîãëîáóëèí.Êëèíè÷åñêè çíà÷èìîå ïîðàæåíèå ïî÷åê íàáëþäàåòñÿ â îñíîâíîì ïðè âòîðè÷íîì (ðåàêòèâíîì) àìèëîèäîçå è ïðè íàñëåäñòâåííûõ ôîðìàõ àìèëîèäîçà, ïðåæäå âñåãî àìèëîèäîçà, âîçíèêàþùåãî ïðè ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè. Â îáîèõ ñëó÷àÿõ àìèëîèäîç îòíîñèòñÿ ê ÀÀ-òèïó. Ïðè ïåðâè÷íîì ãåíåðàëèçîâàííîì àìèëîèäîçå, õîòÿ è èìååòñÿ âûïàäåíèå àìèëîèäà â ïî÷å÷íîé òêàíè, áîëüíûå ïîãèáàþò îò ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè èëè îò äðóãèõ ïðè÷èí, êîãäà íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì èëè ÕÏÍ íå óñïåâàþò ðàçâèòüñÿ. Òåì íå ìåíåå ïîÿâëåíèå íàðàñòàþùåé ïðîòåèíóðèè ïðè íåÿñíîé íåäîñòàòî÷íîñòè êðîâîîáðàùåíèÿ, ïðîòåêàþùåé ñ êàðäèîìåãàëèåé, ìîæåò íàâåñòè íà ìûñëü î äèàãíîçå ïåðâè÷íîãî àìèëîèäîçà, ïðè ýòîì âî ìíîãèõ ñëó÷àÿõ âûÿâëÿåòñÿ áåëîê Áåíñ-Äæîíñà â ìî÷å. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ïåðâè÷íîãî àìèëîèäîçà áûñòðî ðàçâèâàåòñÿ íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì.Íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì ÿâëÿåòñÿ õàðàêòåðíûì ïðîÿâëåíèåì àìèëîèäîçà ïî÷åê ïðè ñðåäèçåìíîìîðñêîé ñåìåéíîé ëèõîðàäêå. Åñëè æå íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì ðàçâèâàåòñÿ íà ôîíå äëèòåëüíîãî õðîíè÷åñêîãî âîñïàëèòåëüíîãî çàáîëåâàíèÿ, íàïðèìåð ðåâìàòîèäíîãî àðòðèòà, òî ýòî ÿâëÿåòñÿ äîñòîâåðíûì ïðèçíàêîì ïðèñîåäèíåíèÿ ðåàêòèâíîãî àìèëîèäîçà ñ ïîðàæåíèåì ïî÷åê.Íà ñàìîì äåëå îòåêàì ïðåäøåñòâóåò äîñòàòî÷íî äëèòåëüíûé äîêëèíè÷åñêèé ïåðèîä. Ïîýòîìó â òå÷åíèè àìèëîèäîçà ïî÷åê âûäåëÿþò íåñêîëüêî ñòàäèé, êîòîðûå ðàçëè÷íûå àâòîðû íàçûâàþò íåîäèíàêîâî.1. Äîêëèíè÷åñêàÿ (ëàòåíòíàÿ, áåññèìïòîìíàÿ) ñòàäèÿ, ïðè êîòîðîé àìèëîèä ïðèñóòñòâóåò â èíòåðìåäèàðíîé çîíå è ïî õîäó ïðÿìûõ ñîñóäîâ ïèðàìèäîê ðàçâèâàåòñÿ îòåê è î÷àãè ñêëåðîçà. Ñòàäèÿ äëèòñÿ 3-5 è áîëåå ëåò. Â ýòîò ïåðèîä ïðè ðåàêòèâíîì àìèëîèäîçå ïðåîáëàäàþò êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ îñíîâíîãî çàáîëåâàíèÿ (íàïðèìåð, ãíîéíîãî ïðîöåññà â ëåãêèõ, òóáåðêóëåçà, ðåâìàòîèäíîãî àðòðèòà è ò. ä.).2. Ïðîòåèíóðè÷åñêàÿ (àëüáóìèíóðè÷åñêàÿ) ñòàäèÿ — àìèëîèä ïîÿâëÿåòñÿ ïðåæäå âñåãî â ìåçàíãèè, â ïåòëÿõ êàïèëëÿðîâ, â ïèðàìèäàõ è êîðêîâîì âåùåñòâå ãëîìåðóë, â ñîñóäàõ. Ðàçâèâàþòñÿ ñêëåðîç è àòðîôèÿ íåôðîíîâ, ãèïåðåìèÿ è ëèìôîñòàç. Ïî÷êè óâåëè÷åíû è ïëîòíû, ìàòîâî-ñåðî-ðîçîâîãî öâåòà. Ïðîòåèíóðèÿ â íà÷àëå âûðàæåíà óìåðåííî, ìîæåò êàêîé-òî ïåðèîä áûòü äàæå ïðåõîäÿùåé, óìåíüøàòüñÿ è óâåëè÷èâàòüñÿ, íî çàòåì ñòàíîâèòñÿ ñòîéêîé (ñòàäèÿ ïåðåìåæàþùåéñÿ ïðîòåèíóðèè). Íåêîòîðûå èññëåäîâàòåëè âûäåëÿþò â ýòîé ñòàäèè äâà ïåðèîäà: ñåëåêòèâíîé è íåñåëåêòèâíîé ïðîòåèíóðèè. Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ñòàäèè îò 10 äî 13 ëåò.3. Íåôðîòè÷åñêàÿ (îòå÷íàÿ, îòå÷íî-ãèïîòîíè÷åñêàÿ) ñòàäèÿ — àìèëîèäíî-ëèïîèäíûé íåôðîç — àìèëîèä âî âñåõ îòäåëàõ íåôðîíà. Èìåþòñÿ ñêëåðîç è àìèëîèäîç ìîçãîâîãî ñëîÿ, íî êîðêîâûé ñëîé áåç âûðàæåííûõ ñêëåðîòè÷åñêèõ èçìåíåíèé. Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ñòàäèè äî 6 ëåò. Êàê â ïðîòåèíóðè÷åñêîé, òàê è â íåôðîòè÷åñêîé ñòàäèè ïî÷êè óâåëè÷åíû, ïëîòíûå (áîëüøàÿ ñàëüíàÿ ïî÷êà). Êëèíè÷åñêè ýòà ñòàäèÿ ïðîÿâëÿåòñÿ êëàññè÷åñêèì íåôðîòè÷åñêèì ñèíäðîìîì ñî âñåìè åãî ïðèçíàêàìè: ñ ðàçâèòèåì ìàññèâíîé ïðîòåèíóðèè (ñ ïîòåðåé áåëêà ñ ìî÷åé áîëåå 3-5 ãðàììîâ â ñóòêè), ãèïîïðîòåèíåìèè ñ ãèïîàëüáóìèíåìèåé, ãèïåðõîëåñòåðèíåìèè, ëèïèäóðèè ñ îòåêàìè äî ñòåïåíè àíàñàðêè. Â ìî÷åâîì îñàäêå íàõîäÿò ãèàëèíîâûå, à ïî ìåðå íàðàñòàíèÿ ïðîòåèíóðèè — çåðíèñòûå öèëèíäðû. Âîçìîæíû ìèêðî- è ìàêðîãåìàòóðèÿ, ëåéêîöèòóðèÿ áåç ïðèçíàêîâ ïèåëîíåôðèòà.Íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì ïðè àìèëîèäîçå îòëè÷àåòñÿ îò òàêîâîãî ïðè ãëîìåðóëîíåôðèòå òåì, ÷òî âîçíèêàåò ïîñëå ïåðèîäà äëèòåëüíîé ïðîòåèíóðèè, êîòîðàÿ ìîæåò áûòü íå âûÿâëåíà âðà÷îì, ÷òî ñíèæàåò öåííîñòü ýòîãî ïðèçíàêà. Â îòëè÷èå îò ãëîìåðóëîíåôðèòà äëÿ àìèëîèäîçà áîëåå õàðàêòåðåí îòå÷íûé ñèíäðîì, ïðîòåêàþùèé ïðè íîðìàëüíîì èëè ïîíèæåííîì (â ñëó÷àå èíôèëüòðàöèè àìèëîèäîì íàäïî÷å÷íèêîâ) àðòåðèàëüíîì äàâëåíèè. Îäíàêî â íàñòîÿùåå âðåìÿ èçâåñòíî, ÷òî íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì è ïðè àìèëîèäîçå ìîæåò ïðîòåêàòü ñ àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèåé.Îäíèì èç êëèíè÷åñêèõ äèôôåðåíöèàëüíî-äèàãíîñòè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ àìèëîèäíîãî ïîðàæåíèÿ ïðè íåôðîòè÷åñêîì ñèíäðîìå ÿâëÿåòñÿ ñèñòåìíîñòü ïîðàæåíèÿ — âûÿâëåíèå íàðÿäó ñ ïðîòåèíóðèåé è àíàñàðêîé óâåëè÷åííûõ ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ, ïå÷åíè è ñåëåçåíêè, à òàêæå ïðèçíàêîâ ïîðàæåíèÿ êèøå÷íèêà.Ïî ÷àñòîòå ïîðàæåíèÿ ïðè âòîðè÷íîì (ðåàêòèâíîì) àìèëîèäîçå ïå÷åíü çàíèìàåò òðåòüå ìåñòî ïîñëå ñåëåçåíêè è ïî÷åê è ïîðàæàåòñÿ áîëåå ÷åì â 90% ñëó÷àåâ, ïðè íàñëåäñòâåííîì — â 50%. Äëÿ àìèëîèäíîãî ïîðàæåíèÿ ïå÷åíè íåõàðàêòåðíî èçìåíåíèå áèîõèìè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé, êðîìå óâåëè÷åíèÿ ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû, èíîãäà çíà÷èòåëüíîãî. Ñåëåçåíêà, êàê ïðàâèëî, óâåëè÷åíà èç-çà îòëîæåíèÿ â íåé àìèëîèäà è ïîðòàëüíîé ãèïåðòåíçèè. Ïîäîáíîå ñî÷åòàíèå — íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì è çíà÷èòåëüíîå óâåëè÷åíèå ïå÷åíè è ñåëåçåíêè ïðè óìåðåííîì èçîëèðîâàííîì ïîâûøåíèè ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû, ïðèçíàêè ïîðàæåíèÿ æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà — äîëæíî íàâîäèòü íà ìûñëü î âêëþ÷åíèè â äèàãíîñòè÷åñêèé àëãîðèòì àìèëîèäîçà.4. Óðåìè÷åñêàÿ (òåðìèíàëüíàÿ, àçîòåìè÷åñêàÿ) ñòàäèÿ — àìèëîèäíàÿ ñìîðùåííàÿ ïî÷êà — óìåíüøåííàÿ â ðàçìåðàõ, ïëîòíàÿ, ñ ðóáöàìè ïî÷êà. Õðîíè÷åñêàÿ ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ìàëî îòëè÷àåòñÿ îò òàêîâîé ïðè äðóãèõ çàáîëåâàíèÿõ ïî÷åê. Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî â îòëè÷èå îò ãëîìåðóëîíåôðèòà, ïðè êîòîðîì íàñòóïëåíèå ÕÏÍ, ïðîòåêàþùåé ñ ïîëèóðèåé, ìîæåò ïðèâîäèòü ê õîòÿ áû ÷àñòè÷íîìó ñõîæäåíèþ îòåêîâ, ïðè àìèëîèäîçå àçîòåìèÿ ðàçâèâàåòñÿ íà ôîíå íèçêîãî àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ è íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà.Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ïîçâîëÿåò çàïîäîçðèòü àìèëîèäîç. Îäíàêî ïðèæèçíåííàÿ äèàãíîñòèêà àìèëîèäîçà îñíîâàíà íà ïîëó÷åíèè ñ ïîìîùüþ áèîïñèè è èññëåäîâàíèè ãèñòîëîãè÷åñêîãî ìàòåðèàëà ðàçëè÷íûõ îðãàíîâ è òêàíåé ñ îêðàñêîé êîíãî-êðàñíûì èëè òèîôëàâèíîì.Áîëåå èíâàçèâíûìè ÿâëÿþòñÿ àñïèðàöèîííàÿ áèîïñèÿ ïå÷åíè, êîòîðàÿ ïîçâîëÿåò äèàãíîñòèðîâàòü àìèëîèäîç, ïî äàííûì ðàçëè÷íûõ àâòîðîâ, îò 50 äî 95%, è ïî÷êè, ÷òî èíôîðìàòèâíî â 85% ñëó÷àåâ. Ïðè ïåðâè÷íîì ãåíåðàëèçîâàííîì àìèëîèäîçå, ïðè êîòîðîì ïðîèñõîäèò ïåðåêîëëàãåíîâîå âûïàäåíèå àìèëîèäà, áîëåå èíôîðìàòèâíîé ìîæåò îêàçàòüñÿ áèîïñèÿ äåñíû èëè ÿçûêà.Ïðåïàðàòû îêðàøèâàþò êîíãî-êðàñíûì è/èëè òèîôëàâèíîì Ò èëè S. Äëÿ òèïèðîâàíèÿ ÀÀ- è AL-àìèëîèäîçà ãèñòîëîãè÷åñêèå ñðåçû îðãàíîâ èíêóáèðóþò â ðàñòâîðå ìàðãàíöåâîêèñëîãî êàëèÿ. Â ðåçóëüòàòå ÀÀ-áåëîê òåðÿåò ñðîäñòâî ê êîíãî-êðàñíîìó, â òî âðåìÿ êàê AL-áåëîê — íåò. Êðîìå òîãî, AL-àìèëîèä ïîäâåðãàåòñÿ äåíàòóðàöèè ïîñëå ôèêñàöèè ôîðìàëèíîì, òîãäà êàê ÀÀ-ïðîòåèí íå äåíàòóðèðóåòñÿ è ïîýòîìó âûÿâëÿåòñÿ èììóíîïåðîêñèäàçíûì ìåòîäîì.Ëå÷åíèå ãåíåðàëèçîâàííûõ ôîðì àìèëîèäîçà, ïðîòåêàþùèõ ñ ïîðàæåíèåì ïî÷åê, ïðåæäå âñåãî âòîðè÷íîãî è àìèëîèäîçà âñëåäñòâèå ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè, íà÷èíàþò ÷àùå âñåãî íà ñòàäèè íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà. Ýòî ñâÿçàíî ñ òåì, ÷òî èõ äèàãíîç ïî÷òè âñåãäà ñòàâèòñÿ óæå â ïåðèîä âûðàæåííûõ îòåêîâ èëè äàæå ïðè íà÷èíàþùåéñÿ ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Íåñìîòðÿ íà ýòî, îäíîé èç öåíòðàëüíûõ çàäà÷ ïðè âòîðè÷íîì àìèëîèäîçå ÿâëÿåòñÿ âîçäåéñòâèå íà îñíîâíîå çàáîëåâàíèå — òî åñòü àêòèâíîå òåðàïåâòè÷åñêîå èëè õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå ãíîéíûõ î÷àãîâ èëè èíôåêöèîííûõ ïðîöåññîâ. Â äèåòå, êðîìå îãðàíè÷åíèÿ ïðèåìà õëîðèäà íàòðèÿ (ïîâàðåííîé ñîëè), ïðåäëàãàåòñÿ îãðàíè÷èâàòü ïðîäóêòû, ñîäåðæàùèå êàçåèí. Ïðè ñèìïòîìàòè÷åñêîì ëå÷åíèè íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà è õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè, òàê æå êàê ïðè ëå÷åíèè ýòèõ ñèíäðîìîâ, âîçíèêàþùèõ âñëåäñòâèå ïîðàæåíèÿ ïî÷åê äðóãîãî ãåíåçà, ïîêàçàíû ãèïîòåíçèâíûå, ìî÷åãîííûå ïðåïàðàòû, êîððåêöèÿ àíåìèè è ò. ä.Ê ñïåöèôè÷åñêîìó ëå÷åíèþ ÀÀ-àìèëîèäîçà îòíîñÿò ïðèìåíåíèå êîëõèöèíà. Äî ñèõ ïîð äîñòîâåðíî íå èçâåñòåí ìåõàíèçì äåéñòâèÿ ýòîãî ïðåïàðàòà — ïðåäïîëàãàþò, ÷òî îí èíãèáèðóåò ñèíòåç SAA-ïðîòåèíà ãåïàòîöèòàìè. Ïðè ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè, êàê óæå ñêàçàíî, êîëõèöèí ñïîñîáåí ïðåäîòâðàùàòü åå àòàêè. Ïðè àìèëîèäîçå ïî÷åê îí óìåíüøàåò ïðîòåèíóðèþ è ïðè ñâîåâðåìåííî íà÷àòîì ëå÷åíèè ñïîñîáåí ïîëíîñòüþ èçëå÷èâàòü íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì. Ïðåïàðàò ìîæåò âûçûâàòü òîøíîòó, ðâîòó, äèàðåþ (âîçìîæíà êîìïåíñàöèÿ ñ ïîìîùüþ ôåðìåíòíûõ ïðåïàðàòîâ), âûïàäåíèå âîëîñ (â ýòîì ñëó÷àå íàçíà÷àþò ïðåïàðàòû êàëüöèÿ), ëåéêîïåíèþ, òðîìáîöèòîïåíèþ, êîæíûå ñûïè. Ïîýòîìó êîëõèöèí íàçíà÷àþò â ïîñòåïåííî íàðàñòàþùåé äîçèðîâêå (äî 2 ìã/ñóò.), îðèåíòèðóÿñü íà èíäèâèäóàëüíóþ ïåðåíîñèìîñòü. Êîëõèöèí ïðèíèìàþò â ñëó÷àå óñïåøíîãî ëå÷åíèÿ è ïîñëå óìåíüøåíèÿ èëè èñ÷åçíîâåíèÿ ïî÷å÷íûõ ñèìïòîìîâ àìèëîèäîçà, âîçìîæíî, äî êîíöà æèçíè áîëüíîãî.Åùå îäíèì ïðåïàðàòîì, òðàäèöèîííî ïðèìåíÿåìûì ïðè àìèëîèäíîé íåôðîïàòèè, ÿâëÿåòñÿ óíèòèîë (2,3-äèìåðêàïòîïðîïàíñóëüôîíàò íàòðèÿ). Ïðåïàðàò ñâÿçûâàåò ñóëüôãèäðèëüíûå ãðóïïû áåëêîâ — ïðåäøåñòâåííèêîâ àìèëîèäà è òàêèì îáðàçîì ïðåäîòâðàùàåò îáðàçîâàíèå àìèëîèäíûõ ôèáðèëë. Óíèòèîë ñïîñîáåí çàìåäëÿòü è ñòàáèëèçèðîâàòü òå÷åíèå âòîðè÷íîãî àìèëîèäîçà ïî÷åê. Ê ïîáî÷íûì ÿâëåíèÿì ïðè åãî ïðèìåíåíèè ìîæíî îòíåñòè òîøíîòó, ãîëîâîêðóæåíèå è òàõèêàðäèþ, ïîýòîìó óâåëè÷åíèå äîçû ïðîèçâîäÿò ïîñòåïåííî.Äëÿ ëå÷åíèÿ âòîðè÷íîãî àìèëîèäîçà, âîçíèêàþùåãî íà ôîíå ðåâìàòîèäíîãî àðòðèòà, ïðèìåíÿþò òàêæå ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíûé ïðåïàðàò äèìåòèëñóëüôîêñèä (äèìåêñèä), êîòîðûé â òå÷åíèå äëèòåëüíîãî âðåìåíè èñïîëüçîâàëñÿ â êà÷åñòâå íàðóæíîãî ñðåäñòâà. Ïðè àìèëîèäîçå ïî÷åê îí íàçíà÷àåòñÿ â î÷åíü ìàëûõ äîçèðîâêàõ (1-5 ìã) âíóòðü. Ïðåïàðàò âûïóñêàåòñÿ âî ôëàêîíàõ â ÷èñòîì âèäå è ðàçâîäèòñÿ ïåðåä óïîòðåáëåíèåì. Èç-çà âîçìîæíîñòè ïîáî÷íûõ ïðîÿâëåíèé äèìåêñèäà (òîøíîòà, ðâîòà, àëëåðãè÷åñêèå ñûïè) êîíöåíòðàöèþ íàðàùèâàþò ïîñòåïåííî, èñõîäÿ èç ïåðåíîñèìîñòè áîëüíûì. Èç-çà íåïðèÿòíîãî çàïàõà åãî ïåðåä óïîòðåáëåíèåì ðàçìåøèâàþò â ïåðñèêîâîì èëè äðóãîì ôðóêòîâîì ñîêå. Åñòü ìíåíèå, ÷òî ýôôåêòèâíîñòü äèìåòèëñóëüôîêñèäà ñâÿçàíà íå ñ åãî äåéñòâèåì íà àìèëîèä, à ñ åãî ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíûì âîçäåéñòâèåì íà ïåðâè÷íîå çàáîëåâàíèå (ïðåæäå âñåãî íà ðåâìàòîèäíûé àðòðèò).Îñíîâàíèåì äëÿ ïðèìåíåíèÿ ïðåïàðàòîâ 4-àìèíîõèíîëèíîâîãî ðÿäà äëÿ ëå÷åíèÿ àìèëîèäîçà ÿâëÿåòñÿ èõ èíãèáèðóþùåå âëèÿíèå íà ñèíòåç íóêëåèíîâûõ êèñëîò, òîðìîæåíèå îáðàçîâàíèÿ êèñëûõ ìóêîïîëèñàõàðèäîâ, ñïîñîáíîñòü ñòàáèëèçèðîâàòü êëåòî÷íûå è ëèçîñîìàëüíûå ìåìáðàíû è ïîäàâëÿòü àêòèâíîñòü íåêîòîðûõ ôåðìåíòîâ. Èç ýòîé ãðóïïû ïðåïàðàòîâ â îñíîâíîì ïðèìåíÿþò äåëàãèë è ïëàêâåíèë. Îáà ëåêàðñòâà ïðèìåíÿþò äëèòåëüíî. Òàê æå êàê è ïðè íàçíà÷åíèè îñòàëüíûõ ïðåïàðàòîâ, ïðè ïðèìåíåíèè 4-àìèíîõèíîëèíîâîãî ðÿäà âîçìîæíû ïîáî÷íûå äåéñòâèÿ (òîøíîòà, ïîíîñ, êîæíûå èçìåíåíèÿ, ïñèõîçû, íåéòðîïåíèÿ, â áîëåå ïîçäíåì ïåðèîäå — ïîìóòíåíèå ðîãîâèöû ñ óõóäøåíèåì çðåíèÿ). Îòìåíà ïðåïàðàòà, êàê ïðàâèëî, ïðèâîäèò ê ðåãðåññó óêàçàííûõ ÿâëåíèé. Ïðåïàðàòû äàííîãî ðÿäà èìååò ñìûñë ïðèìåíÿòü òîëüêî íà ðàííèõ ñòàäèÿõ àìèëîèäîçà.Äëèòåëüíàÿ òåðàïèÿ ñûðîé îáæàðåííîé ïå÷åíüþ íå èìååò ÷åòêîãî ïàòîãåíåòè÷åñêîãî îáîñíîâàíèÿ, îäíàêî èçâåñòíî åå ïîëîæèòåëüíîå âëèÿíèå íà òå÷åíèå âòîðè÷íîãî àìèëîèäîçà. Ïðèìåíÿþò îò 80 äî 120 ìã ïå÷åíè åæåäíåâíî â òå÷åíèå 6 ìåñÿöåâ — 1 ãîäà. Îäíèì èç îñëîæíåíèé ýòîãî âèäà ëå÷åíèÿ ÿâëÿåòñÿ ýîçèíîôèëèÿ êðîâè, ïîýòîìó äîëæåí ïðîâîäèòüñÿ ïîñòîÿííûé ìîíèòîðèíã ëåéêîöèòàðíîé ôîðìóëû.Îñíîâíûå ïðèíöèïû òåðàïèè ÀÀ-àìèëîèäîçà ïî÷åê ñîáðàíû â òàáë. 4.Òàáëèöà 4. Ëå÷åíèå íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà ïðè âòîðè÷íîì àìèëîèäîçå è àìèëîèäîçå ïðè ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè1. Ëå÷åíèå îñíîâíîãî çàáîëåâàíèÿ2. Ñèìïòîìàòè÷åñêîå ëå÷åíèå íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà è/èëè ÕÏÍ (îãðàíè÷åíèå ïðèåìà ïîâàðåííîé ñîëè, íàçíà÷åíèå ìî÷åãîííûõ è ãèïîòåíçèâíûõ ïðåïàðàòîâ, ïåðåëèâàíèå ýðèòðîöèòîâ ïðè àíåìèè, êîððåêöèÿ ýëåêòðîëèòíûõ íàðóøåíèé è ò. ä.)3. Äèåòà: áåëîê — 60-70 ã/ñóò. (1 ã / 1 êã ìàññû òåëà)  - èçáåãàòü ïðîäóêòû, ñîäåðæàùèå êàçåèí: ìîëîêî, ñûð, òâîðîã  - ïðîòèâîïîêàçàíû — òåëÿòèíà è ãîâÿäèíà  - ïîêàçàíà — áàðàíèíà  - ïîêàçàíû — êðóïû (ïåðëîâàÿ è ÿ÷ìåííàÿ), ìó÷íûå èçäåëèÿ, îâîùè 4. Êîëõèöèí — íà÷èíàþò ñ 1 ìã/ñóò., äîâîäÿò äî 2 ìã/ñóò., îðèåíòèðóÿñü íà ïåðåíîñèìîñòü5. Óíèòèîë — íà÷èíàþò ñ 3-5 ìë 5%-íîãî ðàñòâîðà, äîâîäÿò ïîñòåïåííî äî 10 ìë/ñóò. Êóðñ — 30-40 äíåé, ïîâòîðÿþò êóðñ 2-3 ðàçà â ãîä6. Äèìåòèëñóëüôîêñèä — 1-5%-íûé ðàñòâîð ïî 30-100 ìë âî ôðóêòîâîì ñîêå7. Äåëàãèë — 0,25 ìã 2 ðàçà â äåíü 1-2 ãîäà8. Ñûðàÿ îáæàðåííàÿ ïå÷åíü — 80-120 ã/ñóò.Ðåàêòèâíûé àìèëîèäîç è àìèëîèäîç ïðè ïåðèîäè÷åñêîé áîëåçíè ÷àñòî ñòàíîâÿòñÿ ïðè÷èíîé ñìåðòè áîëüíîãî îò ÕÏÍ. Íî òå÷åíèå îñíîâíîãî çàáîëåâàíèÿ âî ìíîãîì îïðåäåëÿåò ïðîãíîç ðåàêòèâíîãî àìèëîèäîçà — ÷àñòîå îáîñòðåíèå âîñïàëèòåëüíîãî èëè ãíîéíîãî ïðîöåññà, ïðèìåíåíèå êîðòèêîñòåðîèäîâ ðåçêî óñêîðÿþò íàñòóïëåíèå ÕÏÍ. Ñëåäóåò ñêàçàòü, ÷òî íå âñåãäà ñìåðòü áîëüíîãî âòîðè÷íûì àìèëîèäîçîì âûçâàíà õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ. Îïèñàíû áîëüíûå ðåàêòèâíûì àìèëîèäîçîì âñëåäñòâèå ðåâìàòîèäíîãî àðòðèòà, óìåðøèå èç-çà ïîðàæåíèÿ êèøå÷íèêà îò äèàðåè ñ ñèíäðîìîì ìàëüàáñîðáöèè.Â ëå÷åíèè áîëüíûõ èäèîïàòè÷åñêèì ãåíåðàëèçîâàííûì àìèëîèäîçîì, äàæå ïðè ñâîåâðåìåííîé ïîñòàíîâêå äèàãíîçà, èìåþòñÿ áîëüøèå òðóäíîñòè. Ïðîãíîç ó ýòèõ ïàöèåíòîâ ïëîõîé — ìåäèàíà âûæèâàåìîñòè ëèö ñ ïåðâè÷íûì ñèñòåìíûì àìèëîèäîçîì ñîñòàâëÿåò ìåíåå 18 ìåñÿöåâ îò ìîìåíòà äèàãíîñòèêè. Ëå÷åíèå ïåðâè÷íîãî ñèñòåìíîãî àìèëîèäîçà ïðîâîäèòñÿ ìåëüôàëàíîì (0,25 ìã/êã ìàññû òåëà â ñóòêè). Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïîêàçàíî, ÷òî âûæèâàåìîñòü áîëüíûõ ïåðâè÷íûì ñèñòåìíûì àìèëîèäîçîì ñîñòàâëÿåò ê êîíöó ïåðâîãî ãîäà 51%, ïÿòîãî ãîäà — 16%, äåñÿòîãî — 4,7%, ïðè ýòîì àáñîëþòíîå áîëüøèíñòâî áîëüíûõ, ïðîæèâøèõ äåñÿòü è áîëåå ëåò, ïîëó÷àëè ëå÷åíèå àëêèëèðóþùèìè ñðåäñòâàìè. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðåäïðèíèìàþòñÿ òàêæå ïîïûòêè ïðîäëèòü æèçíü ýòèõ áîëüíûõ ñ ïîìîùüþ ïåðåñàäêè êîñòíîãî ìîçãà.Ñòàòüÿ ðàññêàçûâàåò î ïðÿìîé êèøêè, áèîïñèÿ ïðÿìîé, êèøêè ïðÿìîé, áèîïñèÿ êèøêè, áèîïñèÿ êëåò÷àòêè, êèøêè ïðîèçâîäèòüñÿ, îðãàíîâ òêàíåé, áèîïñèÿ îðãàíîâ.

http://www.sexology-urology.ru Ñäåëàíî íà Joomla Lavra Edition! Ñãåíåðèðîâàíî: 17 May, 2024, 08:03


