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ÃÓ ÍÈÈ ðåãèîíàëüíîé ïàòîëîãèè è ïàòîìîðôîëîãèè ÑÎ ÐÀÌÍ
Íîâîñèáèðñêàÿ ãîñóäàðñòâåííàÿ ìåäèöèíñêàÿ àêàäåìèÿ ÌÇ ÐÔ

Îöåíèâàëè òåðàïåâòè÷åñêèé ýôôåêò ìîäèôèêàöèè ëå÷åíèÿ ìàíèôåñòíîé ïîçäíåé êîæíîé ïî-
ðôèðèè äåëàãèëîì (125 ìã/ñóò ñ ïîñëåäóþùèì ïîâûøåíèåì äîçû äî 500 ìã/ñóò) ïîä ïðèêðûòè-
åì ïðåäíèçîëîíà (20 ìã/ñóò â òå÷åíèå ïåðâûõ 14 äíåé). Ëå÷åíèå ïî ýòîé ìîäèôèêàöèè ïðîâåäå-
íî 17 áîëüíûì ñ ìàíèôåñòíîé ïîçäíåé êîæíîé ïîðôèðèåé. Ñòîéêàÿ è ïðîäîëæèòåëüíàÿ ðåìèñ-
ñèÿ ó áîëüíûõ ïîçäíåé êîæíîé ïîðôèðèåé íàáëþäàåòñÿ ïðè ñóììàðíîé êóðñîâîé äîçå äåëàãè-
ëà îò 12 äî 15 ã. Ïðè îáû÷íîì ðåæèìå ëå÷åíèÿ (125 ìã äåëàãèëà 2 ðàçà â íåäåëþ) áîëüíîé ïîëó-
÷àåò òàêóþ ñóììàðíóþ äîçó çà 12–18 ìåñÿöåâ. Ïðåäëàãàåìàÿ ìîäèôèêàöèÿ ïîçâîëÿåò äîñòèã-
íóòü îïòèìàëüíîé êóðñîâîé äîçû äåëàãèëà â ñðîêè îò 6 äî 8 íåäåëü. Ïðåèìóùåñòâà ìîäèôèöè-
ðîâàííîãî ìåòîäà çàêëþ÷àþòñÿ è â òîì, ÷òî îí íå òîëüêî ñîêðàùàåò ñðîêè ëå÷åíèÿ, íî è ïðåäó-
ïðåæäàåò âîçíèêíîâåíèå ðåàêöèè îáîñòðåíèÿ. Ðåêîìåíäóåìàÿ ìîäèôèêàöèÿ òðåáóåò ÷åòêîé
ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â íàçíà÷åíèè ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ è ñòðîãîãî ñîáëþäåíèÿ ñðîêîâ
ïîâûøåíèÿ äîçû äåëàãèëà.
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Íåîáõîäèìûì óñëîâèåì óñïåøíîãî ëå÷åíèÿ
ïîçäíåé êîæíîé ïîðôèðèè (ÏÊÏ) ÿâëÿåòñÿ óñòðà-
íåíèå ôàêòîðîâ, ïðîâîöèðóþùèõ ïðîãðåññèðîâà-
íèå íàðóøåíèé ïîðôèðèíîâîãî îáìåíà è ìàíèôå-
ñòàöèþ áîëåçíè, ïðåæäå âñåãî àëêîãîëüíûõ ýêñ-
öåññîâ, ïðîèçâîäñòâåííûõ ÿäîâ è ãåïàòîòîêñè÷å-
ñêèõ ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ. Îäíàêî áåç äî-
ïîëíèòåëüíîé ïàòîãåíåòè÷åñêîé òåðàïèè ïîëó-
÷èòü æåëàåìûå ðåçóëüòàòû, êàê ïðàâèëî, íå óäàåò-
ñÿ [4, 26]. Íà ðàçëè÷íûõ ýòàïàõ èññëåäîâàíèé òåðà-
ïåâòè÷åñêèõ àñïåêòîâ ÏÊÏ äëÿ äîñòèæåíèÿ ýòîé
öåëè èñïîëüçîâàëè è ïðîäîëæàþò èñïîëüçîâàòü
ðàçëè÷íûå êîìïëåêñû âèòàìèíîâ, àäåíîçèí-5-ìî-
íîôîñôàò è åãî àíàëîãè, êîìïëåêñîíû (óíèòèîë,
äåñôåðàë) è ýíòåðîñîðáåíòû (õîëåñòèðàìèí, êàð-
áîëåí, ïîëèôåïàí è äð.), êîòîðûå ñïîñîáíû ñâÿçû-
âàòü ïîðôèðèíû â æåëóäî÷íî-êèøå÷íîì òðàêòå è
âûâîäèòü èõ èç îðãàíèçìà [1, 2, 10, 13, 15]. Âñå óïî-
ìÿíóòûå âûøå ìåòîäû ëå÷åíèÿ, îêàçûâàÿ îáùåå
áëàãîïðèÿòíîå äåéñòâèå, íå ñòàáèëèçèðóþò íàðó-
øåííûé ìåòàáîëèçì ïîðôèðèíîâ è íå ïðèâîäÿò ê
ñòîéêîé êëèíè÷åñêîé ðåìèññèè [4, 6].

Êàê ñâèäåòåëüñòâóþò ïóáëèêàöèè ïîñëåäíèõ
ëåò [2, 9, 17, 20], íàèáîëåå ýôôåêòèâíûìè â íàñòîÿ-
ùåå âðåìÿ ïðè ÏÊÏ ïðîäîëæàþò îñòàâàòüñÿ ïðåä-
ëîæåííûå åùå â 60-å ãîäû ÕÕ âåêà ïîâòîðíûå
êðîâîïóñêàíèÿ [18, 19] è ñèíòåòè÷åñêèå ïðîòèâî-
ìàëÿðèéíûå ïðåïàðàòû àìèíîõèíîëèíîâîãî ðÿäà
[28, 31]. Âìåñòå ñ òåì îáà ìåòîäà èìåþò êàê ïîëî-
æèòåëüíûå, òàê è îòðèöàòåëüíûå êà÷åñòâà. Èõ ïî-
ëîæèòåëüíàÿ ñòîðîíà çàêëþ÷àåòñÿ â òîì, ÷òî ïðè
äîñòàòî÷íîì îáúåìå ëå÷åíèÿ îíè ïîçâîëÿþò ïîëó-
÷èòü ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ñóáêîìïåíñèðîâàí-
íóþ áèîõèìè÷åñêóþ è ïðîäîëæèòåëüíóþ êëèíè-
÷åñêóþ ðåìèññèè. Îòðèöàòåëüíàÿ ñòîðîíà, â ÷àñò-

íîñòè õëîðîõèíà è åãî àíàëîãîâ, ñîñòîèò â òîì,
÷òî îáû÷íûå äîçû (500 ìã/ñóò) ýòèõ ïðåïàðàòîâ
çàêîíîìåðíî âûçûâàþò ó áîëüíûõ ñïåöèôè÷íóþ
òîëüêî äëÿ ÏÊÏ òîêñè÷åñêóþ ðåàêöèþ îáîñòðå-
íèÿ â âèäå òÿæåëîãî “ïîðôèðèíîâîãî êðèçà”, êî-
òîðûé ó åäèíè÷íûõ áîëüíûõ ìîæåò ñîïðîâîæ-
äàòüñÿ òðàíçèòîðíûì àñöèòîì è êðàòêîâðåìåííû-
ìè, íî çíà÷èòåëüíûìè íàðóøåíèÿìè ôóíêöèè ïå-
÷åíè [27, 34]. Õîòÿ ïîñëå ðåàêöèè îáîñòðåíèÿ ó áî-
ëüíûõ â áëèæàéøåì è îòäàëåííîì ïåðèîäàõ íà-
áëþäåíèé ïðîñëåæèâàåòñÿ ÷åòêàÿ òåíäåíöèÿ ê
íîðìàëèçàöèè ôóíêöèîíàëüíûõ ïðîá ïå÷åíè è
ìîðôîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé ãåïàòîöèòîâ [33], òåì
íå ìåíåå â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðåäïî÷òåíèå îòäàåòñÿ
íåáîëüøèì äîçàì õëîðîõèíà è åãî àíàëîãîâ (125
ìã äâàæäû â íåäåëþ). Ýòîò ðåæèì òåðàïèè ïîçâî-
ëÿåò èçáåæàòü ðåàêöèþ îáîñòðåíèÿ, íî äëÿ äîñòè-
æåíèÿ áèîõèìè÷åñêîãî è êëèíè÷åñêîãî ýôôåêòîâ
òðåáóåò äëèòåëüíîãî âðåìåíè – îò 8 äî 18 ìåñÿöåâ
[16, 21, 22, 24]. Áîëüíûå íå âñåãäà âûäåðæèâàþò
ïðåäëîæåííûé ðåæèì ëå÷åíèÿ, ÷òî ñíèæàåò åãî
ýôôåêòèâíîñòü. Ïðåäëàãàþòñÿ áîëåå êîðîòêèå
ñðîêîì îò 3 äî 6 ìåñÿöåâ ñõåìû ëå÷åíèÿ ñ ïîñòåïåí-
íûì ñîêðàùåíèåì èíòåðâàëîâ ìåæäó ïðèåìàìè
àìèíîõèíîëèíîâûõ ïðåïàðàòîâ è ïîâûøåíèåì èõ
ðàçîâîé äîçû [3,25], à òàêæå äàþòñÿ ðåêîìåíäàöèè
âî èçáåæàíèå âîçìîæíûõ îñëîæíåíèé íàçíà÷àòü
õëîðîõèí ïîñëå 3 èëè 5 ïîâòîðíûõ êðîâîïóñêàíèé
[2, 29, 30].

Â 1994 ãîäó ìû íàáëþäàëè áîëüíîãî Ë. 50 ëåò ñ
î÷åðåäíûì ðåöèäèâîì ÏÊÏ. Èç àíàìíåçà áûëî
âûÿñíåíî, ÷òî çà 3 ìåñÿöà äî ãîñïèòàëèçàöèè îí ïî
ïîâîäó òÿæåëî ïðîòåêàâøåãî ìèîçèòà â òå÷åíèå
íåäåëè ëå÷èëñÿ ïðåñîöèëîì ïî 2 òàáëåòêè 2 ðàçà â
äåíü. Ïðåñîöèë ÿâëÿåòñÿ êîìáèíèðîâàííûì ëå-
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êàðñòâåííûì ïðåïàðàòîì, îäíà òàáëåòêà êîòîðîãî
ñîäåðæèò 40 ìã äåëàãèëà, 0,75 ìã ïðåäíèçîëîíà è
200 ìã àöåòèëñàëèöèëîâîé êèñëîòû [7], ò. å. ñóòî÷-
íàÿ äîçà äåëàãèëà ó áîëüíîãî ñîñòàâëÿëà 160 ìã, à
ñóììàðíàÿ íåäåëüíàÿ – 1120 ìã. Òàêàÿ äîçà ïîòåí-
öèàëüíî ìîãëà ñïðîâîöèðîâàòü ðàçâèòèå ðåàêöèè
îáîñòðåíèÿ, ïîñêîëüêó èçâåñòíî, ÷òî è áîëåå íèç-
êèå äîçû àìèíîõèíîëèíîâûõ ïðåïàðàòîâ (äî 600
ìã/íåä) âåäóò ê âîçíèêíîâåíèþ ýòîãî ñïåöèôè÷å-
ñêîãî îñëîæíåíèÿ [32]. Îäíàêî ïàöèåíò õîðîøî
ïåðåíîñèë íàçíà÷åííîå åìó ëå÷åíèå ïðåñîöèëîì.
Êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ ðåàêöèè îáîñòðåíèÿ ó
íåãî íå îòìå÷àëîñü. Ýòî íàáëþäåíèå ïîñëóæèëî
ïîâîäîì, âî-ïåðâûõ, ñäåëàòü ïðåäïîëîæåíèå, ÷òî
ïðåäíèçîëîí êàê ïðåïàðàò, îáëàäàþùèé øèðîêèì
ñïåêòðîì ôàðìàêîëîãè÷åñêèõ ñâîéñòâ, â òîì ÷èñëå
è àíòèòîêñè÷åñêèì äåéñòâèåì, ïî-âèäèìîìó, ñïî-
ñîáåí ÷àñòè÷íî èëè ïîëíîñòüþ êóïèðîâàòü êëèíè-
÷åñêèå ñèìïòîìû ðåàêöèè îáîñòðåíèÿ, êîòîðàÿ ñî-
ïðîâîæäàåòñÿ ó áîëüíûõ ïðèçíàêàìè îáùåé èí-
òîêñèêàöèè îðãàíèçìà (ðåçêèé ïîäúåì òåìïåðàòó-
ðû, ãîëîâíàÿ áîëü, ñëàáîñòü, òîøíîòà, ðâîòà);
âî-âòîðûõ, ïðîâåñòè ñïåöèàëüíûå êëèíè÷åñêèå èñ-
ñëåäîâàíèÿ ïî ïðèìåíåíèþ ó áîëüíûõ ÏÊÏ äåëà-
ãèëà â êîìïëåêñå ñ ïðåäíèçîëîíîì.

Ìû ïðåäëàãàåì ìîäèôèêàöèþ ëå÷åíèÿ ÏÊÏ
äåëàãèëîì â êîìïëåêñå ñ ïðåäíèçîëîíîì. Ïðåèìó-
ùåñòâî ìîäèôèöèðîâàííîãî ìåòîäà çàêëþ÷àåòñÿ â
òîì, ÷òî îí ñîêðàùàåò ñðîêè ëå÷åíèÿ äî 6–8 íåäåëü
è ïîçâîëÿåò èëè èçáåæàòü ó áîëüíûõ âîçíèêíîâå-
íèå òîêñè÷åñêîé ðåàêöèè, èëè ñâåñòè âûðàæåí-
íîñòü åå ñèìïòîìîâ äî ìèíèìóìà. Ëå÷åíèå íà÷è-
íàåòñÿ ñ íàçíà÷åíèÿ áîëüíîìó ïðåäíèçîëîíà â ñó-
òî÷íîé äîçå 20 ìã (ðèñ.). Îäíîâðåìåííî áîëüíîìó
ðåêîìåíäóþòñÿ àíòèãèñòàìèííûå ñðåäñòâà è êîì-
ïëåêñíàÿ âèòàìèíîòåðàïèÿ (âèòàìèíû Â2, Â6, íè-
êîòèíîâàÿ è àñêîðáèíîâàÿ êèñëîòà). Íà 4-é äåíü â
êîìïëåêñ ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ âêëþ÷àåòñÿ
äåëàãèë â ñóòî÷íîé äîçå 125 ìã (1/2 òàáëåòêè 1 ðàç â
äåíü). Íà ýòîé äîçå äåëàãèëà áîëüíîé îñòàåòñÿ 7
äíåé. Çàòåì (íà 11-é äåíü ëå÷åíèÿ) ñóòî÷íàÿ äîçà

äåëàãèëà óâåëè÷èâàåòñÿ äî 250 ìã (1/2 òàáëåòêè 2
ðàçà â äåíü). Â òå÷åíèå 3–5 äíåé ýòó äîçó äåëàãèëà
áîëüíîé ïîëó÷àåò â êîìïëåêñå ñ ïðåäíèçîëîíîì.
Ïîñëå ÷åãî (íà 13–15-é äíè îò íà÷àëà ëå÷åíèÿ)
ïðåäíèçîëîí îòìåíÿåòñÿ. Â äàëüíåéøåì ÷åðåç êàæ-
äûå 10 äíåé ñóòî÷íàÿ äîçà äåëàãèëà ïîâûøàåòñÿ íà
125 ìã è ïîñòåïåííî äîâîäèòñÿ äî 500 ìã/ñóò (1 òàá-
ëåòêà 2 ðàçà â äåíü). Ñóììàðíàÿ êóðñîâàÿ äîçà äå-
ëàãèëà äîëæíà áûòü íå ìåíåå 15 ã.

Ëå÷åíèå ïî ýòîé ìîäèôèêàöèè ïðîâåäåíî 17
áîëüíûì ñ ìàíèôåñòíîé ÏÊÏ (16 ìóæ÷èíàì è 1
æåíùèíå) â âîçðàñòå îò 29 äî 58 ëåò. Ïðîäîëæèòå-
ëüíîñòü áîëåçíè ó íèõ âàðüèðîâàëà îò 2 ìåñÿöåâ äî

12 ëåò (ñðåäíèå ñðîêè 2,5±0,9 ãîäà). Äèàãíîç ÏÊÏ
ïîäòâåðæäàëè íà îñíîâàíèè òèïè÷íîé êëèíè÷å-
ñêîé êàðòèíû è ïî ðåçóëüòàòàì áèîõèìè÷åñêèõ èñ-
ñëåäîâàíèé. Ó áîëüíûõ ñïåêòðîôîòîìåòðè÷åñêè-
ìè ìåòîäàìè [13] îïðåäåëÿëè ñîäåðæàíèå óðîïîð-
ôèðèíà (ÓÏ) è êîïðîïîðôèðèíà (ÊÏ) â ìî÷å, ÊÏ
è ïðîòîïîðôèðèíà (ÏÏ) â êàëå. Èññëåäîâàíèÿ
ïðîâîäèëè äî ëå÷åíèÿ, ñïóñòÿ 7 äíåé ïîñëå íàçíà-
÷åíèÿ äåëàãèëà, ïðè âûïèñêå áîëüíûõ èç ñòàöèî-
íàðà è ó ÷àñòè ïàöèåíòîâ â îòäàëåííîì ïåðèîäå
íàáëþäåíèÿ.

Ñèñòåìàòè÷åñêè çëîóïîòðåáëÿëè àëêîãîëåì 13
èç 17 áîëüíûõ. Êîíòàêò ñ ýòèëèðîâàííûì áåíçè-
íîì, äðóãèìè íåôòåïðîäóêòàìè è òÿæåëûìè ìå-
òàëëàìè (ñâèíåö, ðòóòü) èìåëè 7 ÷åëîâåê; ïîñòîÿí-
íî êîíòàêòèðîâàëè ñ îðãàíè÷åñêèìè ðàñòâîðèòå-
ëÿìè è íèòðîêðàñêàìè 2 áîëüíûõ è 1 ïàöèåíòêà
äëèòåëüíîå âðåìÿ ïîëüçîâàëàñü ïåðîðàëüíûìè
êîíòðàöåïòèâàìè, ñîäåðæàâøèìè ýñòðîãåíû. Èç
ñîïóòñòâóþùèõ çàáîëåâàíèé ó 5 áîëüíûõ âûÿâëå-
íû àëêîãîëüíûå ïîðàæåíèÿ ïå÷åíè (àëêîãîëüíûé
ãåïàòèò è àëêîãîëüíûé ñòåàòîç), ó 4 – àðòåðèàëü-
íàÿ ãèïåðòåíçèÿ I è II ñòàäèè è ó 3 – õðîíè÷åñêèé
îáñòðóêòèâíûé áðîíõèò. Íàëè÷èå ýðîçèâíî-ÿç-
âåííûõ ïîðàæåíèé ñëèçèñòîé æåëóäêà èëè äâåíàä-
öàòèïåðñòíîé êèøêè, à òàêæå õðîíè÷åñêèõ HBV-
HCV-èíôåêöèé ñëóæèëî ïðîòèâîïîêàçàíèåì äëÿ
ïðèìåíåíèÿ ýòîãî âàðèàíòà ëå÷åíèÿ, ïîñêîëüêó

134

ÁÞËËÅÒÅÍÜ ÑÎ ÐÀÌÍ, ¹ 3 (109), 2003 ã.

Ðèñ. Ìîäèôèöèðîâàííàÿ ñõåìà ëå÷åíèÿ ïîçäíåé êîæíîé ïîðôèðèè äåëàãèëîì â êîìáèíàöèè ñ ïðåäíèçîëîíîì



êîðòèêîñòåðîèäíûå ïðåïàðàòû ñïîñîáñòâóþò îáî-
ñòðåíèþ ÿçâåííîé áîëåçíè [11]. Èõ íàçíà÷åíèå ïðè
âèðóñíûõ ãåïàòèòàõ ïðèâîäèò ê óñèëåíèþ ðåïëè-
êàöèè âèðóñîâ è çàìåäëåíèþ èõ ýëèìèíàöèè èç îð-
ãàíèçìà [12, 14], â ðåçóëüòàòå ÷åãî óñèëèâàåòñÿ íå-
êðîç ãåïàòîöèòîâ [8].

Ëå÷åíèå âñåì áîëüíûì íà÷èíàëè â ñòàöèîíàðå.
Íè ó êîãî èç íèõ âî âðåìÿ ïðèåìà äåëàãèëà íå íà-
áëþäàëîñü êëèíè÷åñêè âûðàæåííîé ðåàêöèè îáî-
ñòðåíèÿ. Òåìïåðàòóðà òåëà îñòàâàëàñü íîðìàëü-
íîé. Áîëüíûå íå æàëîâàëèñü íà íàðóøåíèå îáùåãî
ñîñòîÿíèÿ. Ïåðåíîñèìîñòü ëå÷åíèÿ äåëàãèëîì ïî
ïðåäëàãàåìîé ìîäèôèêàöèè îöåíåíà íàìè âïîëíå
óäîâëåòâîðèòåëüíîé, õîòÿ 4 ïàöèåíòà â ïåðâûå 2–4
äíÿ ïîñëå íàçíà÷åíèÿ ïðåïàðàòà ýïèçîäè÷åñêè îò-
ìå÷àëè êðàòêîâðåìåííóþ ãîëîâíóþ áîëü è ñëàáî
âûðàæåííûé àáäîìèíàëüíûé äèñêîìôîðò â âèäå
ïîòåðè àïïåòèòà, ÷óâñòâà òÿæåñòè â ïðàâîì ïîäðå-
áåðüå, ëåãêîé òîøíîòû è óð÷àíèÿ â æèâîòå. Áîëü-
íûå íàõîäèëèñü â ñòàöèîíàðå îò 22 äî 35 äíåé

(ñðåäíèå ñðîêè 28,6±2,2 äíÿ). Êî âðåìåíè âûïèñêè
îíè ïîëó÷àëè ïî 375 èëè 500 ìã äåëàãèëà â ñóòêè, à
ñóììàðíàÿ äîçà ïðåïàðàòà ñîñòàâëÿëà ó íèõ îò
4,125 äî 9,125 ã. Ïðè âûïèñêå áîëüíûì ðåêîìåíäî-
âàëîñü îòêàçàòüñÿ îò àëêîãîëüíûõ íàïèòêîâ, îñòà-
âàòüñÿ ïîä äèñïàíñåðíûì êîíòðîëåì, ïðîäîëæàòü
ëå÷åíèå äåëàãèëîì àìáóëàòîðíî è äîâåñòè åãî
ñóììàðíóþ êóðñîâóþ äîçó êàê ìèíèìóì äî 15 ã.
Êàæäîìó ïàöèåíòó íà ðóêè âûäàâàëàñü ñõåìà
äàëüíåéøåé òåðàïèè, â êîòîðîé ïî äíÿì áûëè ðàñ-
ïèñàíû åæåäíåâíûå äîçû ïðåïàðàòà è ñðîêè çàâåð-
øåíèÿ ëå÷åíèÿ.

Îñíîâíûå ïîêàçàòåëè ïîðôèðèíîâîãî îáìåíà
ó 13 áîëüíûõ îïðåäåëÿëè âî âðåìÿ ëå÷åíèÿ â ñòàöè-
îíàðå è ó 6 – â îòäàëåííîì ïåðèîäå íàáëþäåíèÿ.
Äî ëå÷åíèÿ ó âñåõ áîëüíûõ îáíàðóæåíû òèïè÷íûå
äëÿ ìàíèôåñòíîé ÏÊÏ áèîõèìè÷åñêèå ïðèçíàêè:
ñîäåðæàíèå ïîðôèðèíîâ â ìî÷å áûëî ïîâûøåíî
ïðåèìóùåñòâåííî çà ñ÷åò ÓÏ, à â êàëå äîìèíèðî-
âàëà ôðàêöèÿ ÊÏ. Íàçíà÷åíèå äåëàãèëà ñîïðî-

âîæäàëîñü ó áîëüíûõ çàêîíîìåðíîé ïðè ëå÷åíèè
àìèíîõèíîëèíîâûìè ïðåïàðàòàìè äèíàìèêîé â
ñîäåðæàíèè ïîðôèðèíîâ â ìî÷å è êàëå. Ê êîíöó
1-é íåäåëè ïîñëå âêëþ÷åíèÿ â êîìïëåêñíóþ òåðà-
ïèþ äåëàãèëà ýêñêðåöèÿ ÓÏ ñ ìî÷îé âîçðàñòàëà â
ñðåäíåì â 2,5 ðàçà, à îáùåå ñîäåðæàíèå ïîðôèðè-
íîâ â êàëå ïîâûøàëîñü â 1,5 ðàçà ïðåèìóùåñòâåí-
íî çà ñ÷åò ôðàêöèè ÊÏ. Ëàâèíîîáðàçíîãî 20-êðàò-
íîãî óâåëè÷åíèÿ ýêñêðåöèè ÓÏ ñ ìî÷îé, ÷òî âñåãäà
ðåãèñòðèðóåòñÿ íà ôîíå êëèíè÷åñêè âûðàæåííîé
òîêñè÷åñêîé ðåàêöèè îáîñòðåíèÿ [5], ó áîëüíûõ íå
íàáëþäàëîñü. Ïðè âûïèñêå áîëüíûõ èç ñòàöèîíà-
ðà (ê êîíöó 4-é íåäåëè ëå÷åíèÿ äåëàãèëîì) óðîâåíü
ïîðôèðèíîâ â îáîèõ áèîñóáñòðàòàõ ñíèæàëñÿ äî
èñõîäíûõ çíà÷åíèé (òàáë.). Îäíîâðåìåííî ñ ïîâû-
øåíèåì ýêñêðåöèè ïîðôèðèíîâ ñ ìî÷îé è óâåëè÷å-
íèåì èõ ñîäåðæàíèÿ â êàëå ó áîëüíûõ â 3–4 ðàçà
âîçðàñòàëà àêòèâíîñòü òðàíñàìèíàç (ÀëÀÒ è
ÀñÀÒ) â ñûâîðîòêå êðîâè, ÷òî òàêæå ñ÷èòàåòñÿ õà-
ðàêòåðíûì äëÿ íà÷àëüíûõ ýòàïîâ ëå÷åíèÿ ÏÊÏ
àìèíîõèíîëèíîâûìè ïðåïàðàòàìè [22, 23, 33]. Ê
ìîìåíòó âûïèñêè áîëüíûõ èç ñòàöèîíàðà àêòèâ-
íîñòü ÀëÀÒ è ÀñÀÒ çíà÷èòåëüíî ñíèæàëàñü, íî
ïîëíîé ñòàáèëèçàöèè ïî ñðàâíåíèþ ñ èñõîäíûìè
äàííûìè íå íàáëþäàëîñü.

Îòäàëåííûå ðåçóëüòàòû ñðîêîì îò 1 äî 1,5 ëåò
óäàëîñü ïðîñëåäèòü ó 7 áîëüíûõ. Ó 6 èç íèõ êîíñòà-
òèðîâàíà êëèíè÷åñêàÿ ñóáêîìïåíñèðîâàííàÿ áèî-
õèìè÷åñêàÿ ðåìèññèÿ. Ñîäåðæàíèå ÓÏ è ÊÏ â
ìî÷å íà ýòîì ýòàïå õîòÿ è îñòàâàëîñü âûøå íîðìà-
ëüíûõ çíà÷åíèé, íî ïî ñðàâíåíèþ ñ èñõîäíûì
óðîâíåì ñóùåñòâåííî (ð<0,001) ñíèçèëîñü (òàáë.).
Ýòè áîëüíûå ñîáëþäàëè ðåêîìåíäóåìûé ðåæèì
ëå÷åíèÿ. Ðåöèäèâ áîëåçíè ñïóñòÿ 6 ìåñÿöåâ íàñòó-
ïèë ó 1 ïàöèåíòà, êîòîðûé ñðàçó æå ïîñëå âûïèñêè
ïðèåì äåëàãèëà ïðåêðàòèë è íå äîâåë îáúåì òåðà-
ïèè äî íåîáõîäèìîãî. Â êà÷åñòâå èëëþñòðàöèè
ïðèâîäèì îäíî èç íàøèõ íàáëþäåíèé.

Áîëüíîé Æ., 53 ëåò, øîôåð. Ïîñòóïèë â êëèíè-
êó 26.06.95 ã. ñ î÷åðåäíûì ðåöèäèâîì ÏÊÏ. Ïåð-
âûå ñèìïòîìû áîëåçíè ïîÿâèëèñü 3 ãîäà íàçàä. Ðå-
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Òàáëèöà

Ýêñêðåöèÿ ïîðôèðèíîâ ñ ìî÷îé è ñîäåðæàíèå èõ â êàëå â ïðîöåññå ëå÷åíèÿ ìîäèôèöèðîâàííûì ìåòîäîì (M±m)

Èññëåäóåìûå áèîñóáñòðàòû
è âðåìÿ íàáëþäåíèÿ

Êîëè÷åñòâî
îáñëåäîâàííûõ

Ôðàêöèè ïîðôèðèíîâ

Ýêñêðåöèÿ ïîðôèðèíîâ ñ ìî÷îé, íìîëü/ñóò

Äî ëå÷åíèÿ

×åðåç 1 íåäåëþ

×åðåç 3–4 íåäåëè

Â îòäàëåííîì ïåðèîäå íàáëþäåíèÿ

13

13

13

6

Óðîïîðôèðèí

2422±393,9

5928±500,5**

2582±470,8

164±13,6

Êîïðîïîðôèðèí

593±97,8

1142±134,0**

595±110,0

186±18,4

Ñîäåðæàíèå ïîðôèðèíîâ â êàëå, íìîëü/ã
ñóõîé ìàññû

Äî ëå÷åíèÿ

×åðåç 1 íåäåëþ

×åðåç 3–4 íåäåëè

13

13

13

Êîïðîïîðôèðèí

84,3±10,7

135,7±17,0*

48,1±6,3*

Ïðîòîïîðôèðèí

67,4±9,1

111,6±15,6*

42,6±3,5*

Ïðèìå÷àíèå. Ðàçëè÷èÿ ñòàòèñòè÷åñêè äîñòîâåðíû ïî ñðàâíåíèþ ñ èñõîäíûìè äàííûìè: * – (ð<0,05),
** – (ð<0,001).



öèäèâû íàñòóïàþò åæåãîäíî â êîíöå ìàÿ – íà÷àëå
èþíÿ. Êóðèò, àëêîãîëü óïîòðåáëÿåò ÷àñòî. Ïîñòî-
ÿííî â òå÷åíèå ìíîãèõ ëåò êîíòàêòèðóåò ñ ýòèëè-
ðîâàííûì áåíçèíîì. Ñåìåéíûé àíàìíåç áåç îñî-
áåííîñòåé. Ñèñòåìàòè÷åñêè íå ëå÷èëñÿ.

Ñîñòîÿíèå ïðè ïîñòóïëåíèè óäîâëåòâîðèòåëü-
íîå. Æàëóåòñÿ íà âûñûïàíèå ïóçûðåé è ëåãêóþ ðà-
íèìîñòü êîæè íà ëèöå è òûëüíûõ ïîâåðõíîñòÿõ êè-
ñòåé. Ïîñòîÿííî áåñïîêîèò êàøåëü ñ óìåðåííûì
êîëè÷åñòâîì ìîêðîòû. Òîíû ñåðäöà – ðèòìè÷íûå,
ñëåãêà ïðèãëóøåíû. Àðòåðèàëüíîå äàâëåíèå –
125/80 ìì ðò. ñò., ïóëüñ – 78 â ìèíóòó. Â ëåãêèõ ñó-
õèå õðèïû. Ïå÷åíü âûñòîèò èç-ïîä ðåáåðíîé äóãè
íà 1,5–2 ñì, êðàé åå ðîâíûé, ñëåãêà ÷óâñòâèòåëü-
íûé. Íà êîæå òûëüíûõ ïîâåðõíîñòåé êèñòåé ïóçû-
ðè ñ ñåðîçíî-ãåìîððàãè÷åñêèì ñîäåðæèìûì è ìíî-
ãî÷èñëåííûå ýðîçèè, ÷àñòü èç êîòîðûõ ïîêðûòà
áóðîâàòûìè êîðêàìè. Ïðè ìåõàíè÷åñêîì âîçäåé-
ñòâèè ýïèäåðìèñ ëåãêî îòñëàèâàåòñÿ. Íà ëèöå çåì-
ëèñòî-áðîíçîâàÿ ïèãìåíòàöèÿ, åäèíè÷íûå ýðîçèè,
ïîêðûòûå êîðêàìè. Íà ïåðåäíåé è áîêîâûõ ïîâåð-
õíîñòÿõ øåè ñèìïòîìû “ëèìîííîé êîæè” è “çàðå-
âà”.

Ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ. Îáùèå àíàëèçû
ìî÷è è êðîâè áåç îòêëîíåíèé îò íîðìû. Îáùèé
áèëèðóáèí – 16,4 ìêìîëü/ë, ïðÿìîé – 2,1 ìêìîëü/ë;
ÀñÀÒ – 1,0 ìêìîëü/ë, ÀëÀÒ – 0,8 ìêìîëü/ë; ùåëî÷-
íàÿ ôîñôàòàçà (ÙÔ) – 0,7 ìêìîëü/ë; æåëåçî ñûâî-
ðîòêè êðîâè – 24,5 ìêìîëü/ë; ãàììàãëþòà-
ìèë-òðàíñïåïòèäàçà (ÃÃÒÏ) – 1,8 ìêìîëü/ë. Ìàð-
êåðû âèðóñíûõ ãåïàòèòîâ Â è Ñ íå îáíàðóæåíû.
Ñîäåðæàíèå ÓÏ â ìî÷å – 2328 íìîëü/ñóò è ÊÏ –
317 íìîëü/ñóò. Ïðè óëüòðàçâóêîâîì îáñëåäîâàíèè
ðàçìåðû ïå÷åíè óâåëè÷åíû; ñòðóêòóðà íåîäíîðîä-
íàÿ, çåðíèñòàÿ; äèàìåòð âîðîòíîé âåíû – 11 ìì, ñå-
ëåçåíî÷íîé âåíû – 8 ìì. Ñåëåçåíêà íå óâåëè÷åíà.

Çàêëþ÷åíèå. Ïðèçíàêè æèðîâîé äèñòðîôèè ïå-
÷åíè. Ïðîâåäåíà ýçîôàãîãàñòðîäóîäåíîôèáðîñêî-
ïèÿ: ýðîçèâíî-ÿçâåííûå ïîðàæåíèÿ ñëèçèñòîé ïè-
ùåâîäà, æåëóäêà è äâåíàäöàòèïåðñòíîé êèøêè íå
îáíàðóæåíû.

Êëèíè÷åñêèé äèàãíîç: ìàíèôåñòíàÿ ÏÊÏ ñòà-
äèÿ îáîñòðåíèÿ, àëêîãîëüíûé ñòåàòîãåïàòèò, õðî-
íè÷åñêèé îáñòðóêòèâíûé áðîíõèò.

Íàçíà÷åíî ëå÷åíèå ïî ìîäèôèöèðîâàííîìó
ìåòîäó. Ñ 28.06.95 ã. áîëüíîé íà÷àë ïîëó÷àòü
ïðåäíèçîëîí ïî 20 ìã â ñóòêè è äîïîëíèòåëüíî 1%
ðàñòâîð âèòàìèíà Â2, 5% ðàñòâîð âèòàìèíà Â6 ïî
1 ìë ïîäêîæíî è äèìåäðîë ïî 50 ìã íà íî÷ü.
Ñ 01.07.95 ã. Â êîìïëåêñíóþ òåðàïèþ âêëþ÷åí äå-
ëàãèë ïî 125 ìã åæåäíåâíî. ×åðåç 2 äíÿ ó áîëüíîãî
ïðîïàë àïïåòèò; îí ñòàë îòìå÷àòü ÷óâñòâî òÿæåñòè
â ïðàâîì ïîäðåáåðüå è ëåãêîå ïîäòàøíèâàíèå.
Ñïóñòÿ 3–4 äíÿ ýòè ÿâëåíèÿ ïðîøëè è â äàëüíåé-
øåì ëå÷åíèå ïåðåíîñèë õîðîøî. Ñîäåðæàíèå ïî-
ðôèðèíîâ â ìî÷å îò 08.07.95 ã. (÷åðåç 7 äíåé ïîñëå
íàçíà÷åíèÿ äåëàãèëà): ÓÏ – 5272 íìîëü/ñóò è
ÊÏ – 696 íìîëü/ñóò; ÀëÀÒ – 4,9 ìêìîëü/ë è
ÀñÀÒ – 4,3 ìêìîëü/ë.

Âûïèñàí 30.07.95 ã. â õîðîøåì ñîñòîÿíèè íà
àìáóëàòîðíîå íàáëþäåíèå è ïðîäîëæåíèå ëå-
÷åíèÿ. Ïîðôèðèíû â ìî÷å îò 29.07.95 ã.: ÓÏ –
1788 íìîëü/ñóò è ÊÏ – 346 íìîëü/ñóò; ÀëÀÒ
â ñûâîðîòêå êðîâè – 2,7 ìêìîëü/ë, ÀñÀÒ –
2,6 ìêìîëü/ñóò. Ñóòî÷íàÿ äîçà äåëàãèëà ïðè âû-
ïèñêå – 500 ìã, ñóììàðíàÿ – 8,625 ã. Ëå÷åíèå äåëà-
ãèëîì çàêîí÷èë 12.08.95 ã., êóðñîâàÿ ñóììàðíàÿ
äîçà ïðåïàðàòà äîâåäåíà äî 15,125 ã.

Äîïîëíèòåëüíî îáñëåäîâàí â ñåíòÿáðå 1996 ãî-
äà. Ó áîëüíîãî ñîõðàíÿåòñÿ êëèíè÷åñêàÿ ðåìèñ-
ñèÿ. Óïîòðåáëåíèå àëêîãîëÿ ñîêðàòèë, íî ïîë-
íîñòüþ íå îòêàçàëñÿ. Ñîäåðæàíèå ÓÏ â ìî÷å –
237 íìîëü/ñóò è ÊÏ – 178 íìîëü/ñóò.

Òàêèì îáðàçîì, íàøè êëèíè÷åñêèå íàáëþäå-
íèÿ ïîêàçàëè, ÷òî îòíîñèòåëüíî âûñîêèå äîçû äå-
ëàãèëà (åæåäíåâíî ïî 125 ìã) â êîìïëåêñå ñ ïðåä-
íèçîëîíîì âïîëíå óäîâëåòâîðèòåëüíî ïåðåíîñÿò-
ñÿ áîëüíûìè è íå âûçûâàþò òîêñè÷åñêîé ðåàêöèè
îáîñòðåíèÿ, õîòÿ ïîòåíöèàëüíî òàêèå äîçû ó áîëü-
øèíñòâà áîëüíûõ ìîãóò âåñòè ê åå ðàçâèòèþ. Â äå-
áþòå ëå÷åíèÿ íàáëþäàåòñÿ çàêîíîìåðíîå ïðè íà-
çíà÷åíèè àìèíîõèíîëèíîâûõ ïðåïàðàòîâ ïîâû-
øåíèå ñîäåðæàíèÿ ïîðôèðèíîâ â ýêñêðåòàõ, íî ýòî
ïîâûøåíèå íîñèò óìåðåííûé, à íå ëàâèíîîáðàç-
íûé õàðàêòåð. Íà ýòîì ôîíå åäèíè÷íûå áîëüíûå
îòìå÷àþò ìèíèìàëüíî âûðàæåííûé äèñêîìôîðò â
âèäå êðàòêîâðåìåííûõ ãîëîâíûõ áîëåé, ïîòåðè
àïïåòèòà, ÷óâñòâà òÿæåñòè â ïðàâîì ïîäðåáåðüå è
ëåãêîé òîøíîòû. Ýòè ÿâëåíèÿ íå íàðóøàþò îáùå-
ãî ñîñòîÿíèÿ ïàöèåíòîâ è íå òðåáóþò ïðåêðàùåíèÿ
ëå÷åíèÿ.

Êîðòèêîñòåðîèäíûå ïðåïàðàòû íå îêàçûâàþò
ïðè ÏÊÏ ïðÿìîãî âëèÿíèÿ íà ìåòàáîëèçì ïîðôè-
ðèíîâ è íå ïðèâîäÿò ê ïîëîæèòåëüíûì òåðàïåâòè-
÷åñêèì ðåçóëüòàòàì [13]. Ïî-âèäèìîìó, ñâîåîáðàç-
íûé “çàùèòíûé ýôôåêò”, ïðåäóïðåæäàþùèé âîç-
íèêíîâåíèå ðåàêöèè îáîñòðåíèÿ, ÿâëÿåòñÿ îïîñðå-
äîâàííûì ÷åðåç äðóãèå ïàòîãåíåòè÷åñêèå ìåõàíèç-
ìû è ñâÿçàí, ïðåæäå âñåãî, ñ ïðèñóùèì ýòîé ãðóïïå
ïðåïàðàòîâ àíòèòîêñè÷åñêèì äåéñòâèåì, ÷òî ñó-
ùåñòâåííî óëó÷øàåò ñïåöèôè÷åñêóþ îáåçâðåæèâà-
þùóþ ôóíêöèþ ïå÷åíè. Íà ýòîì ôîíå, âåðîÿòíî,
ñíèæàåòñÿ ñòåïåíü ïîðàæåíèÿ ìèòîõîíäðèé â ãå-
ïàòîöèòàõ [8]. Â ðåçóëüòàòå ýòèõ ïðîöåññîâ, ïî-âè-
äèìîìó, ìîæåò ñòàáèëèçèðîâàòüñÿ àêòèâíîñòü
êëþ÷åâûõ ôåðìåíòîâ ñèíòåçà ïîðôèðèíîâ.

Èçáåæàòü ðåàêöèþ îáîñòðåíèÿ ó áîëüíûõ ÏÊÏ
óäàåòñÿ ïðè íàçíà÷åíèè íåáîëüøèõ äîç àìèíîõè-
íîëèíîâûõ ïðåïàðàòîâ (125 ìã äâàæäû â íåäåëþ).
Ïðè ýòîì ðåæèìå ëå÷åíèÿ áèîõèìè÷åñêèé è
êëèíè÷åñêèé ýôôåêòû äîñòèãàþòñÿ â ñðîêè îò 8 äî
18 ìåñÿöåâ, à ñóììàðíàÿ êóðñîâàÿ äîçà õëîðîõèíà
è åãî àíàëîãîâ ñîñòàâëÿåò îò 8 äî 18 ã [16, 22, 24].
Ðàíåå íàìè áûëî ïîêàçàíî, ÷òî áîëåå ñòîéêàÿ è
ïðîäîëæèòåëüíàÿ ðåìèññèÿ êîíñòàòèðóåòñÿ ó áî-
ëüíûõ ïðè êóðñîâîé äîçå àìèíîõèíîëèíîâûõ ïðå-
ïàðàòîâ íå ìåíåå 5 ã, à íàèáîëåå îïòèìàëüíûå ðå-
çóëüòàòû íàáëþäàþòñÿ ïðè ñóììàðíîé êóðñîâîé
äîçå îò 12 äî 18 ã. [5]. Ïðè ùàäÿùåì ðåæèìå ëå÷å-
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íèÿ (ïî 125 ìã äåëàãèëà 2 ðàçà â íåäåëþ) áîëüíîé
ïîëó÷àåò òàêóþ ñóììàðíóþ äîçó çà 12–18 ìåñÿöåâ.
Ïðåäëàãàåìàÿ ìîäèôèêàöèÿ ïîçâîëÿåò äîñòèãíóòü
îïòèìàëüíîé êóðñîâîé äîçû äåëàãèëà â ñðîêè îò 6
äî 8 íåäåëü, ò. å. çíà÷èòåëüíî ñîêðàòèëîñü âðåìÿ
ëå÷åíèÿ è â ýòîì ïðåèìóùåñòâî äàííîé
ìîäèôèêàöèè. Â îòäàëåííîì ïåðèîäå ó áîëüíûõ,
ñîáëþäàþùèõ ïðåäóñìîòðåííûé ìîäèôèêàöèåé
ðåæèì òåðàïèè, íàáëþäàåòñÿ êëèíè÷åñêàÿ ðå-
ìèñññèÿ è ïî ñðàâíåíèþ ñ ìàëûìè äîçàìè äåëàãè-
ëà [5] ðåãèñòðèðóåòñÿ áîëåå ïðîäîëæèòåëüíàÿ êîì-
ïåíñàöèÿ áèîõèìè÷åñêèõ íàðóøåíèé. Ðåêîìåíäóå-
ìàÿ ìîäèôèêàöèÿ òðåáóåò ÷åòêîé ïîñëåäîâàòåëü-
íîñòè â íàçíà÷åíèè ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ è
ñòðîãîãî ñîáëþäåíèÿ ñðîêîâ ïîâûøåíèÿ äîçû äå-
ëàãèëà, ïîýòîìó âî èçáåæàíèå âîçìîæíûõ îñëîæ-
íåíèé íà÷èíàòü ëå÷åíèå ñëåäóåò òîëüêî â ñòàöèî-
íàðå ïîä ïîñòîÿííûì êîíòðîëåì ìåäèöèíñêîãî
ïåðñîíàëà. Ïðè õîðîøåé ïåðåíîñèìîñòè äåëàãèëà
è ïðè äîñòèæåíèè åãî ñóòî÷íîé äîçû â 375–500 ìã
áîëüíûõ ìîæíî ïåðåâîäèòü íà àìáóëàòîðíûé ðå-
æèì ëå÷åíèÿ â óñëîâèÿõ äèñïàíñåðíîãî íàáëþäå-
íèÿ è äîâîäèòü ñóììàðíóþ êóðñîâóþ äîçó ïðåïà-
ðàòà êàê ìèíèìóì äî 15 ã.

THE TREATMENT OF PORPHYRIA CUTANEA

TARDA WITH COMBINATION OF DELAGIL AND

PREDNISOLON

B.N. Krivosheev, A.B. Krivosheev

The effect of modification treatment of porphyria cuta-
nea tarda with delagil (125 mg/day with following increase
the dose to 500 mg/day) under the close of prednisolon (20
mg/day in the first fourteen days per course) was assessed.
The treatment by this modification was conducted in 17 pa-
tients with porphyria cutanea tarda. The stable and long re-
mission in porphyria cutanea tarda patients was observed
with summary courses of delagil dose from 12 to 15 g. On or-
dinary regime of treatment (125 mg of delagil twice in week)
the patients receives this summary dose during of 12-18
months. The suggested modification allows to be achieve the
optimal courses of delagil dose from 6 to 8 week. This met-
hod modification is not only decrease the period of treat-
ment, but preventive the rise of reaction aggravation. Re-
commended modification is demand the clear following in
prescription of medicine and strict observance of the time of
elevate the dose of delagil.
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