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Áàøêèðñêèé ãîñóäàðñòâåííûé ìåäèöèíñêèé óíèâåðñèòåò, Óôà

Ðåôåðàò. Èçó÷åíî ïåðâè÷íî-ïðîãðåññèðóþùåå òå÷åíèå

ðàññåÿííîãî ñêëåðîçà ó 74 (11,2%) áîëüíûõ  â Ðåñïóáëèêå

Áàøêîðòîñòàí (ÐÁ).   Ïðåäðàñïîëàãàþùèìè ôàêòîðàìè äëÿ

åãî ðàçâèòèÿ ÿâëÿëèñü äåáþò ñ ïèðàìèäíûõ íàðóøåíèé è â

áîëåå ñòàðøåì âîçðàñòå. Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ïðåîáëàäàëè

äâèãàòåëüíûå íàðóøåíèÿ, ñêîðîñòü ïðîãðåññèðîâàíèÿ

çàáîëåâàíèÿ áûëà  âûøå, à âðåìÿ äîñòèæåíèÿ ñòîéêîé

èíâàëèäèçàöèè ìåíüøå, ÷åì ïðè òèïè÷íîì ÐÑ. Ïîëó÷åííûå

äàííûå ìîãóò áûòü èñïîëüçîâàíû äëÿ äèôôåðåíöèàëüíîé

äèàãíîñòèêè ÐÑ è ïðè íàçíà÷åíèÿ ïàòîãåíåòè÷åñêîé òåðàïèè

áîëüíûì ñ ðàçëè÷íûìè  âàðèàíòàìè ðàçâèòèÿ ÐÑ.
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ÑÊËÅÐÎÇÍÛ• ÁÅÐÅÍ×ÅË ÏÐÎÃÐÅÑÑÈÂ ÁÀÐÛØÛ

Áàøêîðòñòàí Ðåñïóáëèêàñûíäàãû 74 àâûðó êåøåä• (11,2 ïðî-

öåíò) òàðêàó ñêëåðîçíû• áåðåí÷åë ïðîãðåññèâ áàðûøû

šéð•íåëã•í. Øàêòûé óê šëê•í ÿøüò• ä• ïèðàäà áîçûëóëàðû

áåë•í áóëãàí äåáþò •ëåãå ÷èðíå• œñåøåí• ÿðä•ì èò• òîðãàí

ôàêòîð áóëûï òîðãàí. Êëèíèê êœðåíåøò• õ•ð•ê•ò áîçûëóëàðû

šñòåíëåê èòê•í, ÷èðíå• êš÷•ÿ áàðó òèçëåãå þãàðûðàê áóëãàí,

• òîòðûêëû èíâàëèäëûêêà èðåøœ âàêûòû, ãàä•òè òàðêàó

ñêëåðîçäàãûãà êàðàãàíäà êèìð•ê áóëûï ÷ûêêàí. Àëûíãàí

ì•ãúëœìàòëàð òàðêàó ñêëåðîçãà äèôôåðåíöèàëü äèàãíîñòèêà

óçäûðãàíäà Ÿ•ì òàðêàó ñêëåðîç œñåøåíå• òšðëå âàðèàíòëàðû

áåë•í ÷èðë•ã•í êåøåë•ðã• ïàòîãåíåòèê ä•âàëàó áèëãåë•ã•íä•

êóëëàíûëûðãà ìšìêèí.

R.V. Magzhanov, K.Z. Bakhtiarova,

V.F. Tunik, O.V. Zaplakhova

PRIMARILY-PROGRESSING COURSE OF MULTIPLE

SCLEROSIS IN THE REPUBLIC OF BASHKORTOSTAN

There was studied a primarily-progressing course of multiple

sclerosis (MS) in 74 inhabitants (11.2%) of the republic of

Bashkortostan. Presupposing factors of its development were

debute, beginning with pyramid disorders at an elderly age.

A clinical picture showed that motor disorders and the rate of

the disease progressing was higher, and a period of coming stable

invalidity was less, comparing to a typical MS. The obtained

data can be used for differential MS diagnosing and for

prescribing pathogenetic therapy to patients with different forms

of MS.

Ïåðâè÷íî-ïðîãðåññèðóþùèé òèï ðàñ-

ñåÿííîãî ñêëåðîçà  (ÏÏÐÑ) íàáëþäàåòñÿ

ó 10—15% áîëüíûõ è  äîñòàòî÷íî àêòèâíî èçó-

÷àåòñÿ â ïîñëåäíèå ãîäû â ñâÿçè ñ ñîõðàíÿþùèìèñÿ

ñóùåñòâåííûìè ïðîáëåìàìè â åãî ëå÷åíèè [1, 3,

8, 10, 11]. Ïîïûòêè èñïîëüçîâàòü ïðåïàðàòû,

èçìåíÿþùèå òå÷åíèå ÐÑ  ïðè íàëè÷èè îáîñòðåíèé,

îêàçàëèñü ïðè òàêîì âàðèàíòå ðàçâèòèÿ ÐÑ

íåýôôåêòèâíûìè [6,10]. Òå÷åíèå ÏÏÐÑ áîëåå

çëîêà÷åñòâåííîå, ÷åì ïðè ðåìèòòèðóþùåì òå÷åíèè

çàáîëåâàíèÿ [4, 8].

Ïðåîáëàäàíèå íåéðîäåãåíåðàòèâíîãî

êîìïîíåíòà íàä âîñïàëèòåëüíûì, ñâîåîáðàçèå

ãåíåòè÷åñêèõ ìàðêåðîâ ïðåäðàñïîëîæåííîñòè —

ïîâûøåíèå ÷àñòîòû ãàïëîòèïîâ (HLA-DR3 è

HLA-DR4 â îòëè÷èå îò   HLA-DR2) ïðè òèïè÷íîì

ÐÑ, à òàêæå êàðòèíû ÌÐÒ ïîçâîëÿþò îáñóæäàòü

âîïðîñ î âîçìîæíîñòè âûäåëåíèÿ   åãî â îòäåëüíîå

çàáîëåâàíèå, ïðè êîòîðîì âîñïàëèòåëüíûé

êîìïîíåíò âûðàæåí ìåíåå çíà÷èìî, ÷åì

äåãåíåðàòèâíûé [5, 7, 9, 10].

Äèàãíîñòèêà ÏÏÐÑ ïðåäñòàâëÿåò îïðåäåëåííûå

òðóäíîñòè, òàê êàê òðåáóåò èñêëþ÷åíèÿ öåëîãî ðÿäà

çàáîëåâàíèé, õàðàêòåðèçóþùèõñÿ ñõîäíîé

êëèíè÷åñêîé êàðòèíîé. Ðàñøèðåíèå âîçìîæíîñòåé

ñîâðåìåííîãî ëå÷åíèÿ ÐÑ è âíåäðåíèå â  ïðàêòèêó

ïðåïàðàòîâ íîâîãî ïîêîëåíèÿ äåëàþò íåîá-

õîäèìûì îöåíêó âàðèàíòîâ òå÷åíèÿ è ïðî-

ãðåññèðîâàíèÿ çàáîëåâàíèÿ íà ðàííèõ ñòàäèÿõ.

Ïîýòîìó èññëåäîâàíèå îñîáåííîñòåé êëèíè÷åñêîé

êàðòèíû, çàêîíîìåðíîñòåé åñòåñòâåííîãî òå÷åíèÿ

ÐÑ è ðîëè ïðîãíîñòè÷åñêèõ ôàêòîðîâ â íåì

ÿâëÿåòñÿ âåñüìà àêòóàëüíûì.

Â êà÷åñòâå ïåðâîãî ýòàïà ýïèäåìèîëîãè÷åñêîãî

àíàëèçà áûëà ñîáðàíà èíôîðìàöèÿ î áîëüíûõ èç

ãîäîâûõ îò÷åòîâ, ïðåäñòàâëÿåìûõ â Ðåñïóáëè-

êàíñêóþ êëèíè÷åñêóþ áîëüíèöó  (ÐÊÁ) íåâðî-

ëîãàìè âñåõ ëå÷åáíî-ïðîôèëàêòè÷åñêèõ
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ó÷ðåæäåíèé  ãîðîäîâ è ðàéîíîâ ÐÁ. Äëÿ óòî÷íåíèÿ

äàííûõ èñïîëüçîâàëèñü àðõèâû íåâðîëîãè÷åñêèõ

îòäåëåíèé ÐÊÁ è êðóïíûõ ñòàöèîíàðîâ ã.Óôû,

äîêóìåíòàöèÿ ìåäèêî-ñîöèàëüíîé êîìèññèè

(ÌÑÝÊ) ÐÁ. Âñå áîëüíûå  áûëè îáñëåäîâàíû

àìáóëàòîðíî èëè ñòàöèîíàðíî â ÐÊÁ è íà êàôåäðå

íåâðîëîãèè Áàøêèðñêîãî ãîñóäàðñòâåíííîãî

ìåäèöèíñêîãî óíèâåðñèòåòà. Äëÿ ïîäòâåðæäåíèÿ

äîñòîâåðíîñòè äèàãíîçà  ÐÑ èñïîëüçîâàëèñü

êðèòåðèè C. Poser (1983). Òÿæåñòü êëèíè÷åñêîãî

ñîñòîÿíèÿ îöåíèâàëè ñ ïîìîùüþ äâóõ øêàë

Êóðòöêå: Functional System scales (FS) è øêàëû

èíâàëèäèçàöèè Expanded Disability Status Scale

(EDSS), à òàêæå ïî ñêîðîñòè ïðîãðåññèðîâàíèÿ,

êîòîðóþ ðàññ÷èòûâàëè êàê îòíîøåíèå ïîêàçàòåëÿ

ñòåïåíè èíâàëèäèçàöèè â áàëëàõ EDSS  ê

äëèòåëüíîñòè áîëåçíè â ãîäàõ (Verjans E., 1983).

Ñòàòèñòè÷åñêèé àíàëèç äàííûõ   ïðîâîäèëñÿ ñ

èñïîëüçîâàíèåì ëèöåíçèîííîãî ïàêåòà ïðîãðàìì

Statistica 6.0 (StattSoft Inc., USA). Ïðîâåðÿëèñü

ãèïîòåçû î âèäå ðàñïðåäåëåíèé (êðèòåðèé

Øàïèðî—Óèëêñà) è ðàâåíñòâå äèñïåðñèé

(êðèòåðèé Ëåâèíà) ïðèçíàêîâ ñîïîñòàâëÿåìûõ

ãðóïï.  Íîðìàëüíûå ðàñïðåäåëåíèÿ ïðèçíàêîâ

îïèñûâàëèñü ñðåäíèìè çíà÷åíèÿìè è

ñðåäíåêâàäðàòè÷íûìè îòêëîíåíèÿìè (Ì±SD).

Â ñëó÷àå äðóãèõ âèäîâ ðàñïðåäåëåíèé

êîëè÷åñòâåííûå ïðèçíàêè îïèñûâàëèñü ìåäèàíàìè

(Ìå) è èíòåðêâàðòèëüíûì îòðåçêîì ìåæäó íèæíèì

(LQ) è âåðõíèì   (UQ) êâàðòèëÿìè. Äëÿ

ñîïîñòàâëåíèÿ ãðóïï ïî êà÷åñòâåííûì è

êîëè÷åñòâåííûì ïðèçíàêàì èñïîëüçîâàëñÿ

íåïàðàìåòðè÷åñêèé U-êðèòåðèé Ìàííà—Óèòíè.

×àñòîòó ïðèçíàêîâ îïèñûâàëè ñ èñïîëüçîâàíèåì

îòíîñèòåëüíîãî ðèñêà è åãî  95% äîâåðèòåëüíîãî

èíòåðâàëà (ÄÈ),  êðèòåðèÿ χ2 ñ ïîïðàâêîé Éåòñà.

Äëÿ àíàëèçà äîñòèæåíèÿ ñîáûòèé ïî

öåíçóðèðîâàííûì äàííûì èñïîëüçîâàëè

ìíîæèòåëüíûå îöåíêè Êàïëàíà—Ìåéåðà.

Ñðàâíåíèå ôóíêöèé âûæèâàíèÿ â äâóõ è áîëåå

ãðóïïàõ ïðîâîäèëîñü ñ ïîìîùüþ F-êðèòåðèÿ

Êîêñà. Âî âñåõ âèäàõ ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà

ðàçëè÷èÿ ñ÷èòàëèñü äîñòîâåðíûìè ïðè ð<0,05.

Èç 660 îñìîòðåííûõ íàìè áîëüíûõ,

ðîäèâøèõñÿ è âûðîñøèõ â ÐÁ, ÏÏÐÑ íàáëþäàëñÿ

ó 74 (11,2%)  áîëüíûõ (òàáë. 1). Ìû ñðàâíèëè

êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ â ýòîé ãðóïïå è ó áîëüíûõ

ñ òèïè÷íûì ÐÑ (ðåìèòòèðóþùåå èëè âòîðè÷íî-

ïðîãðåññèðóþùåå  òå÷åíèå ñ íà÷àëîì â âîçðàñòå

îò 16 äî 45 ëåò). Ïðåîáëàäàëè æåíùèíû, êàê è ïðè

òèïè÷íîì ÐÑ, íî ðàçëè÷èå íå äîñòèãàëî

ñòàòèñòè÷åñêîé çíà÷èìîñòè (χ2 ñ ïîïðàâêîé

Éåòñà=1,17; ð=0,27). Ïî äàííûì äðóãèõ àâòîðîâ,

äëÿ ÏÏÐÑ õàðàêòåðíî ðàâíîå ñîîòíîøåíèå

ìóæ÷èí è æåíùèí èëè äàæå ïðåîáëàäàíèå ìóæ÷èí

[7, 11]. Ñðåäíèé âîçðàñò  áîëüíûõ   ñ ÏÏÐÑ íà

ìîìåíò èññëåäîâàíèÿ è âîçðàñò íà÷àëà çàáîëåâàíèÿ

áûëè áîëüøå, ÷åì â òèïè÷íîé ãðóïïå (U=16870;

p=0,015 è U=1688, p=0,013). Ó 24 áîëüíûõ ñ

ïîçäíèì íà÷àëî ÐÑ ÏÏÐÑ  íàáëþäàëñÿ ó 54% èç

íèõ,  ðèñê ðàçâèòèÿ ÏÏÐÑ áûë âûøå (ÎÐ= 2,79,

95% ÄÈ: 1,86-4,18; ð<0,001 ïî òåñòó Éåòñà).

 Ñðåäíÿÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü çàáîëåâàíèÿ ó

áîëüíûõ ñ ÏÏÐÑ ñîñòàâëÿëà 11,3±0,7 ãîäà è  íå

îòëè÷àëàñü îò îñíîâíîé ãðóïïû (U=16230;

ð=0,342), ÷àùå çàáîëåâàíèå íà÷èíàëîñü ñ

äâèãàòåëüíûõ íàðóøåíèé ñ îòíîñèòåëüíûì ðèñêîì

(ÎÐ) äî 1,59 (95% ÄÈ:1,17-2,17; ð=0,009 ïî òåñòó

Éåòñà).  Â äåáþòå íå îòìå÷àëîñü ñòâîëîâûõ

íàðóøåíèé, ðåæå òàêîé òèï òå÷åíèÿ íà÷èíàëñÿ ñî

Òàáëèöà 1
Ñðàâíèòåëüíûå êëèíèêî-äåìîãðàôè÷åñêèå

õàðàêòåðèñòèêè áîëüíûõ ñ  ÏÏÐÑ
è òèïè÷íûì òå÷åíèåì ÐÑ (Ì±SD, Ìå [LQ;UQ])

Ïåðâè÷íî-
ïðîãðåññè-

ðóþùåå
òå÷åíèå  ÐÑ

(n=74)

Òèïè÷íîå
òå÷åíèå ÐÑ

(n=439)

Âîçðàñò íà ìîìåíò
îáñëåäîâàíèÿ, ëåò
Æåíùèíû/ìóæ÷èíû
Ñðåäíèé âîçðàñò íà÷àëà
Ñðåäíÿÿ äëèòåëüíîñòü ÐÑ
Ñèìïòîìû äåáþòà, àáñ./%
     ïèðàìèäíûå
     ìîçæå÷êîâûå
     ÷óâñòâèòåëüíûå
    ïîëèñèìïòîìíîå  íà÷àëî
     çðèòåëüíûå
     ñòâîëîâûå
     òàçîâûå íàðóøåíèÿ
     ïðî÷èå
EDSS
Äîñòèãëè EDSS=3 (÷åë.),
àáñ./%
Âðåìÿ äîñòèæåíèÿ EDSS=3
Äîñòèãëè EDSS=6 (÷åë.),
àáñ./%
Âðåìÿ äîñòèæåíèÿ EDSS=6
Ñêîðîñòü ïðîãðåññèðîâàíèÿ

43,9±9,3*
44 /30

30,7±7,3*
11,3±0,7

29/39*
15/20

5/7
23/31*
1/1,5
1/1,5

-
 -

6[5; 7]***

20/27
2[1; 5]**

35/47
7,6±6,2***

0,79±0,69***

42,7±8,7
297/142
28,5±7,3
14,2±8,6

101/23%
53/12%
44/10%

100/23%
88/20%***

31/7%
 9/2%
13/3%

5[4;6,5]

111/25
4[1; 11]

142/32
10,5±7,4
0,51±0,4

Ïîêàçàòåëè

* p<0,05, ** p<0,01, *** p<0,001.

ÏÅÐÂÈ×ÍÎ-ÏÐÎÃÐÅÑÑÈÐÓÞÙÅÅ ÒÅ×ÅÍÈÅ
ÐÀÑÑÅßÍÍÎÃÎ ÑÊËÅÐÎÇÀ Â ÐÅÑÏÓÁËÈÊÅ ÁÀØÊÎÐÒÎÑÒÀÍ
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Ðèñ. 1. Àíàëèç äîñòèæåíèÿ  EDSS=3 è  EDSS=6 ïðè   ÏÏÐÑ è òèïè÷íîì òå÷åíèè ÐÑ.

çðèòåëüíûõ ðàññòðîéñòâ  (ÎÐ=0,13, 95% ÄÈ: 0,03-

0,53; ð=0,0005). Äîñòîâåðíî ÷àùå ïðè ÏÏÐÑ áûëè

âîâëå÷åíû â ïðîöåññ ïèðàìèäíàÿ ñèñòåìà (U=1167;

ð=0,004), ÷òî îáóñëîâëèâàëî òÿæåñòü ñîñòîÿíèÿ

ïàöèåíòîâ. Ïðè ÏÏÐÑ âûÿâëÿëèñü áîëåå âûñîêèé

ñðåäíèé óðîâåíü èíâàëèäíîñòè ïî øêàëå EDSS â

ñðàâíåíèè ñ òèïè÷íûì ÐÑ (U=12707; ð=0,0002),

âûøå ñêîðîñòü ïðîãðåññèðîâàíèÿ (U=13133;

ð=0,00008).  Àíàëèç ïîêàçàë (ðèñ. 1), ÷òî âðåìÿ

äîñòèæåíèÿ óðîâíåé èíâàëèäíîñòè â EDSS=3 è

EDSS=6 áàëëîâ ïðè  òàêîì òå÷åíèè ÐÑ áûëî

ñóùåñòâåííî ìåíüøå, ÷åì ïðè òèïè÷íîì òå÷åíèè

ÐÑ (F=6,04; ð<0,05 è F=4,95; ð<0,05).

Äàííûå íàøèõ èññëåäîâàíèé ñîâïàäàþò ñ

êëèíè÷åñêèìè õàðàêòåðèñòèêàìè ÏÏÐÑ â äðóãèõ

ïîïóëÿöèÿõ:

1) íà÷àëî  ÏÏÐÑ â áîëåå ñòàðøåì âîçðàñòå, ÷åì

ïðè òèïè÷íîì òå÷åíèè ÐÑ [1, 4,7,9] (ó äåòåé è

ïîäðîñòêîâ ñ ÐÑ â ÐÁ ýòîò òèï òå÷åíèÿ ÐÑ íå

çàðåãèñòðèðîâàí) [1];

2) äîñòîâåðíî ÷àùå òàêîé òèï òå÷åíèÿ

íà÷èíàåòñÿ ñ ïèðàìèäíûõ íàðóøåíèé, ðåæå —

ñî çðèòåëüíûõ [9];

3) â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ÷àùå íàáëþäàåòñÿ

ïîðàæåíèå  äâèãàòåëüíûõ ïðîâîäÿùèõ ïóòè,  ÷òî

îáóñëîâëèâàåò òÿæåñòü ñîñòîÿíèÿ áîëüíûõ [2, 4, 9];
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4) áîëåå âûñîêèå ñêîðîñòü ïðîãðåññèðîâàíèÿ è

óðîâåíü èíâàëèäèçàöèÿ áîëüíûõ ïî ñðàâíåíèþ ñ

òèïè÷íûì òå÷åíèåì ÐÑ [4, 8].

Èçó÷åíèå ïåðâè÷íî-ïðîãðåññèðóþùåãî òèïà

òå÷åíèÿ íåîáõîäèìî äëÿ óòî÷íåíèÿ îñîáåííîñòåé

ïàòîãåíåçà, äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêè ÐÑ,

ïëàíèðîâàíèÿ ñîîòâåòñòâóþùèõ ìåòîäîâ ëå÷åíèÿ

è ïðîôèëàêòèêè çàáîëåâàíèÿ.
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