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пневмопатии 
А. В. Рыбас
Ставропольский государственный медицин-

ский университет, Ставрополь

В статье приведены современные сведения о 
патогенезе и диагностике «кордароновой» пнев-
мопатии (или амиодаронового легкого). Описан 
клинический случай «кордароновой» пневмопатии 
у больной 65 лет, принимавшей препарат по пово-
ду постоянной формы фибрилляции предсердий. 
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The article presents modern data on the 
pathogenesis and diagnostics of cordaron 
pneumopathy (or amiodaron lung). A clinical case 
of «cordaron» pneumopathy in a patient of 65 years 
who takes the drug because of permanent form of 
atrial fibrillation is described.
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Болезнь Вильсона  – наследственное за-
болевание с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, вызванное мута-

цией в ATР7B-гене на 13-й хромосоме и ха-
рактеризующееся нарушенной билиарной 
экскрецией меди и избыточным ее накопле-
нием в организме, преимущественно в пече-
ни и головном мозге [1, 3, 11]. 

ATР7B-ген кодирует АТФ-азу Р-типа, которая 
функционирует как трансмембранный транспор-
тер меди в клетках. С одной стороны, перенос-
чик обеспечивает экскрецию меди с желчью, и 
отсутствие или снижение его количества ведет 
к уменьшенному гепатоцеллюлярному выведе-
нию меди в желчь, что способствует ее накопле-
нию и повреждению печени. В дальнейшем медь 
высвобождается в кровоток и накапливается в 
других органах, таких как головной мозг, почки, 
роговица. С другой стороны, транспортер обе-
спечивает инкорпорирование меди с апоцеру-
лоплазмином для образования функционально 
активного церулоплазмина. Уменьшенное свя-
зывание меди с апоцерулоплазмином приводит 
к снижению церулоплазмина в крови у большин-
ства пациентов вследствие короткого периода 
полужизни его предшественника [1, 5]. 

В патогенезе заболевания ведущую роль 
играет нарушение баланса между поступлением 
и экскрецией меди. В то время как интестиналь-
ная абсорбция при болезни Вильсона не измене-
на, экскреция меди с желчью значительно сни-
жается, что вызывает ее накопление в органах и 
системах в определенной последовательности. 
После рождения медь первоначально начинает 
накапливаться в печени. После того, как печень 
насыщается медью, она аккумулируется в других 
органах и системах, прежде всего в центральной 
нервной системе. У части пациентов превалиру-
ет негативное влияние меди на систему кровет-
ворения с формированием различных гематоло-
гических синдромов [4].

Поражение печени при болезни Вильсона 
протекает в виде острого или хронического гепа-
тита, цирроза печени и острой печеночной недо-
статочности (фульминантной). В раннем детском 
возрасте наиболее характерно развитие острого 
гепатита, тогда как у подростков и молодых па-
циентов печеночная патология начинается с про-
явлений хронического гепатита или цирроза пе-
чени [1, 2, 9].

Нарушения со стороны нервной системы ма-
нифестируют спектром неврологических, по-
веденческих или психиатрических нарушений, 
которые могут быть первыми проявлениями, воз-
никающими одновременно с печеночными сим-
птомами или несколькими годами позже. Невро-
логическая форма болезни обычно развивается 
позже, чем печеночная, преимущественно во вто-
рой-третьей декадах жизни, но может появляться 
и в детстве. Основные неврологические проявле-
ния включают дизартрию, дистонию, нарушение 
походки, тремор, паркинсонизм, хорею или ате-
тоз и эпилептические припадки [2, 6, 9, 10].

Вовлечение органа зрения характеризуется 
появлением кольца Кайзера-Флейшера, которое 
обнаруживают у абсолютного большинства па-
циентов с неврологической формой и у 30-62 % 
больных – с печеночной симптоматикой, а также 
подсолнечной катаракты, которая встречается в 
17 % случаев [2, 7, 9].

Кроме того, при болезни Вильсона встреча-
ются поражение почек, опорно-двигательного 
аппарата, сердечно-сосудистой и эндокринной 
систем, кожные проявления [2, 9, 12].

Для постановки диагноза используют выяв-
ление колец Кайзера-Флейшера, определение 
уровня церулоплазмина в крови, суточной экс-
креции меди с мочой, содержания не связанной 
с церулоплазмином сывороточной меди, оценку 
включения изотопа меди в церулоплазмин, про-
ведение биопсии печени, генетического иссле-
дования (секвенирования патологического гена 
АТР7В) [1]. 

Разработана диагностическая шкала, включа-
ющая вышеуказанные показатели и обладающая 
хорошей диагностической точностью. При нали-
чии 2 баллов и менее диагноз болезни Вильсо-
на маловероятен, при наличии 3 баллов диагноз 
возможен, но требуется дальнейшее углублен-
ное обследование, комбинация 4 и более бал-
лов является свидетельством установленного 
диагноза. Чувствительность, специфичность, по-
ложительная и отрицательная прогностическая 
ценность шкалы составляют 94 %, 94 %, 91 % и 
97 % соответственно [8].

Цель лечения  – ликвидация симптомов (при 
их наличии) и профилактика ухудшения или про-
грессирования заболевания. В основе лече-
ния заболевания лежат диета, направленная на 
уменьшение поступления меди в организм путем 
исключения продуктов с высоким содержанием 
меди (молочно-растительная диета) и лекар-
ственная терапия. Медикаментозная терапия 
(хелаторы общего действия, индукторы металло-
тионейна) проводится на протяжении всей жизни 
с момента установления диагноза или выявления 
гомозиготного носительства дефектного гена [1, 
2, 9, 12].

Приводим собственное клиническое наблю-
дение.

Больная Г., 25 лет, поступила в гастроэнтеро-
логическое отделение краевой клинической боль-
ницы г. Ставрополя в июле 2008 года с жалобами 
на чувство тяжести в правом и левом подреберьях 
умеренной интенсивности, усиливающееся при фи-
зической нагрузке, периодически появляющуюся 
желтушность кожных покровов, вздутие живота, об-
щую слабость, утомляемость. 

Считает себя больной с февраля 2007 года, ког-
да после перенесенной кишечной инфекции стала 
беспокоить общая слабость, чувство дискомфорта 
в левом подреберье. При обследовании по месту 
жительства была выявлена спленомегалия, тромбо-
цитопения, лейкопения, анемия. В марте 2007 года 
с подозрением на патологию системы крови была 
направлена в краевой онкологический диспансер, 
где обнаруживались гепатоспленомегалия, дила-
тация воротной и селезеночной вен, тромбоцито-
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пения (62-83х109/л), лейкопения (1,7-2,3х109/л), 
уровень гемоглобина колебался от 104 до 124 г/л. 
Выполнена стернальная пункция, по данным мие-
лограммы определялся нормобластный тип кро-
ветворения, сужение нейтрофильного ростка, 
лимфоцитоз, расширение эритроидного ростка за 
счет гемоглобинсозревающих клеток, гиперплазия 
мегакариоцитарного ростка с присутствием зре-
лых мегакариоцитов без отшнуровки тромбоцитов. 
Патология системы крови была исключена, и уста-
новлен предварительный диагноз цирроза печени 
неуточненной этиологии. 

Из анамнеза жизни: алкоголем не злоупотребля-
ет, гемотрансфузий не было, прием наркотических 
средств отрицает, семейный анамнез без особенно-
стей. 

При объективном осмотре: общее состояние 
больной удовлетворительное. Астенического те-
лосложения. Кожные покровы влажные, розовые, 
на груди телеангиэктазии. Склеры субиктеричные. 
Периферические лимфоузлы не пальпируются. Пе-
риферических отеков нет. Грудная клетка обычной 
формы, при перкуссии легочной звук, аускультатив-
но над легкими дыхание везикулярное. Тоны сердца 
ясные, ритмичные, пульс 88 в 1 минуту, удовлетво-
рительных свойств, ритмичен. АД 120/80 мм рт. ст. 
Живот обычной формы, чувствительный при пальпа-
ции в правом и левом подреберьях. Размеры печени 
по Курлову: 13х11х8 см. Печень плотноэластической 
консистенции, безболезненная, гладкая, выступа-
ет из-под реберной дуги на 1,5 см, край заострен. 
Пальпируется плотная селезенка с заостренным 
краем, она занимает левую половину брюшной по-
лости. Физиологические отправления в норме.

В общем анализе крови: эр. 4,01х1012/л; Нв 105 
г/л; MCV 80,0 фл; MCН 26,2 пг; тромб. 38х109/л; л. 
2,5х109/л; э. 3 %; п. 4 %; с. 63 %; лимф. 26 %; мон. 7 
%; СОЭ 20 мм/ч. В общем анализе мочи без патоло-
гических изменений.

Биохимические исследования. Общий белок 
71 г/л, альбумины 45 г/л. Мочевина 4,9 ммоль/л, кре-
атинин 78 мкмоль/л. Билирубин: общий 33 мкмоль/л, 
конъюгированный 10,6 мкмоль/л. АсАТ 15 ед/л, АлАТ 
30 ед/л, γ-глютамилтранспептидаза 33 ед/л, щелоч-
ная фосфатаза 82 ед/л. Протромбиновый индекс 
81 %, протромбиновое время 16 сек, АЧТВ 37 сек, фи-
бриноген 2,22 г/л. Глюкоза крови 4,91 ммоль/л, моче-
вина 3,4 ммоль/л, креатинин 74 мкмоль/л, холестерин 
3,32 ммоль/л, триглицериды 1,42 ммоль/л, мочевая 
кислота 118 мкмоль/л, железо 20,8 мкмоль/л, медь 
16 мкмоль/л. α-фетопротеин 5,33 МЕ/мл. 

Маркеры вирусных гепатитов В и С не обнаруже-
ны. Проба Кумбса отрицательная.

УЗИ органов брюшной полости. Правая доля пече-
ни 152 мм, левая доля 88 мм, эхогенность повышена, 
ткань диффузно неоднородная, звукопроводимость 
понижена, внутрипеченочные протоки не расшире-
ны. Воротная вена 15 мм, селезеночная вена 13 мм, 
холедох 6 мм. Размеры желчного пузыря 84х35 мм, 
стенки утолщены до 5-8 мм, повышенной эхострукту-
ры, конкременты не определяются. Поджелудочная 
железа без особенностей. Селезенка размерами 
210х87 мм, в воротах селезенки и в околопанкреати-
ческой клетчатке обнаружены коллатерали. Свобод-
ной жидкости в брюшной полости не выявлено.

По данным рентгенографии органов грудной 
полости и желудка патологии со стороны легких и 
сердца не отмечено, определялось варикозное рас-
ширение вен в нижней трети пищевода. ЭГДС: вари-
козное расширение вен пищевода 3-4 степени. ЭКГ 
без патологии.

Окулистом обнаружены по периферии роговицы 
по всей окружности отложения пигмента коричне-
вого цвета (кольца Кайзера-Флейшера). Проведена 

консультация невролога, неврологических проявле-
ний болезни Вильсона не выявлено.

Исследование на церулоплазмин крови и со-
держание «свободной» меди не было выполнено 
по техническим причинам. Проведено изучение су-
точной экскреции меди с мочой, которая составила 
490 мкг/сут (значительное превышение нормы).

По данным диагностической шкалы у больной 
имелось два признака заболевания (кольца Кайзера-
Флейшера и увеличенная экскреция меди с мочой), 
в сумме дававшие в сумме 4 балла по Лейпцигской 
диагностической шкале, что явилось свидетельством 
установленного диагноза.

Заключительный клинический диагноз: цирроз 
печени в исходе болезни Вильсона с минимальной 
степенью биохимической активности и субкомпен-
сированной портальной гипертензией. Класс А по 
Чайлд-Пью (5 баллов). Осложнения основного забо-
левания: Варикозное расширение вен пищевода 3-4 
степени. Гиперспленизм (тромбоцитопения, лейко-
пения, анемия). Кумбс-негативная гемолитическая 
анемия? Сопутствующее заболевание: хронический 
бескаменный холецистит.

Было назначено лечение D-пеницилламином в 
начальной дозе 250 мг в сутки, которая была увели-
чена до 500 мг, а затем до 750-1000 мг в сутки. До-
бавлены анаприлин и омепразол в связи с наличием 
варикозного расширения вен пищевода. На фоне 
терапии D-пеницилламином отмечено увеличение 
показателей гемоглобина до 139 г/л, лейкоцитов 
до 3,3х109/л, тромбоцитов до 72х109/л, снижение 
уровней общего билирубина до 21,6 мкмоль/л. 

При динамическом наблюдении в течение трех 
лет сохранялись нормальные значения эритроци-
тов и гемоглобина, билирубина и аминотрансфераз 
в крови, лейкопения и тромбоцитопения сохраня-
лись без отрицательной динамики. Через три года 
терапии на фоне приема поддерживающих доз 
D-пеницилламина суточная экскреция меди с мочой 
составила 220 мкг/сут.
	
Данное наблюдение интересно тем, что бо-

лезнь Вильсона в клинической практике вра-
ча-терапевта встречается достаточно редко. 
Следует отметить манифестацию заболевания 
у больной уже на стадии сформировавшегося 
цирроза печени. Известно, что цирроз печени 
при болезни Вильсона длительное время проте-
кает бессимптомно или малосимптомно, а его 
клинические проявления, а также биохимиче-
ские отклонения не отличаются от таковых при 
циррозе печени другой этиологии. Печеночная 
декомпенсация проявляется увеличенными 
уровнями билирубина, сниженными показате-
лями альбумина и факторов свертывания, асци-
том, отеками, печеночной энцефалопатией. 

Имеется мнение, что у пациентов с впервые 
выявленным циррозом печени болезнь Вильсона 
необходимо исключать при наличии следующих 
признаков: молодой возраст, нейропсихическая 
симптоматика, Кумбс-негативная гемолитиче-
ская анемия, кольцо Кайзера-Флейшера, семей-
ный анамнез по болезни Вильсона [1, 2, 9].

С другой стороны, для данного клинического слу-
чая был характерен дебют заболевания с гематоло-
гических проявлений. Выявление цитопенического 
синдрома после перенесенной инфекции на фоне 
спленомегалии – симптомокомплекса, характерно-
го для гиперспленизма, потребовало проведения 
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стернальной пункции и исключения патологии си-
стемы крови. В динамике отмечалась тенденция к 
уменьшению уровня гемоглобина с чередованием 
сниженных и нормальных показателей. В основе 
этого феномена, возможно, лежит скрыто проте-
кающий гемолиз, обусловленный токсическим вли-
янием меди. В пользу гемолиза свидетельствует 

увеличение показателей красного ростка кровет-
ворения на фоне терапии D-пеницилламином. При 
этом уменьшение в циркулирующей крови содер-
жания несвязанной меди, по-видимому, сопрово-
ждается снижением прооксидантной активности в 
эритроцитах, что обусловливает снижение интен-
сивности гемолиза. 
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В статье приведены современные сведения о 
болезни Вильсона. Описан клинический случай 
болезни у женщины 25 лет. 
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