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JNNABOPATOPHA AIATHOCTUKA

ornaa

ENb2ePOBCKAY AHOMAnuq: onpeqeneue, qudihepenuuanbhas
JUAZHOCMUKA, KNUHUYECKOE 3HAYEHUE

Auomqnun Menbrepa-Xsioata (AMNX) — po6pokayecTBeHHOE HACNEeACTBEHHOE COCTOSIHUE, NMPU KOTOPOM
HOpyLUEeHa cermeHTauums aaep rpaHynouutoB. Cnegyet pasnuuarb UCTUHHYIO NENbrePOBCKYIO
CGHOMAJMIO, HACNIEAYEMYIO MO AYTOCOMHO-AOMUHAUHTHOMY TUNY, U NPMOGpPETEHHYIO (NceBaonenbrepusaumio,
Wnu nenbrepous), ACCOLLUMPOBAHHYIO C PIAOM 30601EBAHUIT U NATONOTUYECKUX COCTOSIHUNA.
AunddepeHumanbHAS ANATHOCTUKA MEXXAY HACNEACTBEHHOM U NpuobpeteHHoi dopmamu 6asupyerca

HA TLLATENIbHOM U3Yy4YeHUU MOPGOSIOrMYeCcKUX U3SMEHEHUN JIEMKOLUTOB NMPU MUKPOCKONNU MA3KA KPOBU,
KJIMHUYECKUX NPOSIBNIEHUH U cemeiiHOoro aHamHesa. Xorsa ucruiHas AlNX — peakoe siBneHue, cnoco6HoOCTbL
PacCno3HABATL €€ MUMEET BAXKHOE NMPAKTUYECKOe U KIIMHUYEecKoe 3Ha4YeHUe B CUTyaLusX, Korga tpebyercs
MCKJTIOYMTb UJIU NOATBEPAUTD OMOJIOXKEHUE FPAHYIOLMTAPHOrO POCTKA UM HEMTPOGUNbHBIN CABUT BIIEBO.

BriepBbie xapakTepHble Mopdosoruyec-
KUe U3MEHEHUs KJIETOK (C eHCHe00pa3HbI-
MU OMCErMEHTHBIMU SiipaMU) ObUTU OMuca-
Hbl B 1928 1. routanackum Bpauyom Kapiom
[Tenabrepom, KoTopblii HabMOAAT UX B Ma3-
Kax repuepruuecKoii KpoBY IBYX MallMeH-
TOB C TSKEJION AMCCEMUHUPOBAHHOM (hop-
Moii TyOepKyne3a. DTu O0JbHbIE BCKOpE
CKOHYAJIUCh, YTO noOyauio aokropa Iensb-
repa ONpeAe]uTh HEraTUBHOE MPOTHOCTH-
YecKkoe 3HaueHWe HAaxOMOK M Ha3BaTh MX
yrpoxatoiue npusHaku. Kapna Ilenabrep
MPOIOJIXKAT UCCIENOBAaHUS 9TOT0 YHUKAb-
HOro MOPGHOJOTUYECKOTO SIBJIEHUS, HO,
K COXaJleHWl0, yMep, He YCIeB J0BECTU
M3bICKAHUS 10 IIUPOKOI HAyYHOI o01ecT-
BeHHocTH. B 1932 I cooTeyecTBEHHUK
Ilenbrepa I. Xpt03T 00HAPYXUI TTOAOOHBIC
M3MEHEHUsT HEUTPOMUIIOB KaK y MalleHTOB
C TSKENTBIMU MHOEKIUAMY, TaK U Y 300p0-
BBIX JIIOJIEi, 3aTeM YCTAHOBMJ ayTOCOMHO-
JMIOMUHAHTHBIN ITyTh HACJIEIOBaHUSI 3TOTO
denomena. CocTosiHUE, KOTOpOE B JAajb-
HellleM Ha3Baiu aHomanueir Ilenbrepa-
Xbl03Ta, XapakKTepusyeTcsl CleayloluMu
MpU3HAKaMU:

* TMIIOCerMEHTalueil siaep IpaHyIoLM-
TOB (KpYTJible, OBaJbHbIC WU ABYI0JbYAThIE
AIpa);

* rpy0OrIbI04aTOi MUKHOTUYHOM CTPYK-
TYpoOi XpoMaTUHa B HEUTpodUIaX, 303UHO-
(unax, 6azoduaax, MOHOUUTAX U JUMQO-
LIATaX;

* HOPMaJbHBIM CO3pPEBAHUEM IIUTO-
TJ1a3MBbl;

* ONIMHAKOBBIMU M3MEHEHUSIMHU B 0OJb-
IIMHCTBE KJIETOK.

B oTHOcHTENbHO peAKHX Caydasx roMo-
3UrotHoi ¢opmbl AITX GONBLIMHCTBO HEll-
TpoUJIOB copepKaT Kpyrible uUian 6000-
BUIHBIE (C HEOOJBLIMM BIABIEHUEM) SApa
C XOpOIIO KOHIEHCHUPOBAHHBIM XpOMaTH-
HOM, TaK 4TO HEOMBITHBII JJAOOPAHT MOXET

[puem nekapcrBeHHbIX NpenapaTos

lemaTonornyeckue 3abonesaHms

OIIMOOYHO UACHTU(GUIIMPOBATh HUX KakK
MMEJIOLIMTHI U MeTaMuenouuTsl. Kpome To-
ro, npu AITX HaGmromaercst yBeJIUYCHHbIM
MPOIIEHT MaJOYKOSIAEPHBIX HEUTPODUIOB,
YTO TaKXe MOXET BBECTU B 3a0iyxKIeHUe
KAMHULMcTa. Mopdoaoruuecku cXoaHble
U3MEHEHUSI, HEe CBSI3aHHbIE C HACIEICTBEH-
HOWi MpUPOJI0¥i (MeJIbrepon 1), OMUCAHbI PU
psifie MaTOJIOTUYECKUX COCTOSIHUIA U 3a00J1e-
BaHuit (Tabs. 1). [TockonbKy MpPUCYTCTBUE
He3peJbIX MU JeTeHEPAaTUBHO N3MEHEHHBIX
JIEHUKOLIUTOB B KPOBU MMEET OOJIbLIOE Ua-
THOCTUYECKOe 3HaueHHe, BaXKHOCTb pacro-
3HaBaHUSI MCTUHHOM M TCEBAONENIbIepOB-
CKOi1 aHOMaJIMU1 OUYeBUIHA.

Mexanusm pa3Butus McTUHHOU AIIX
CBSI3BIBAIOT C TEHETHMYECKUM JedeKToM
peuenTtopa sinepHoit MmeMmOpaHbl (LBR) Ha
xpomocome 1g41-43. benok LBR orBeuaet
3a pacnpeiejeHue reTepoxpoMaTuHa o
nepudepun sIepHOil MeMOpaHBI W TTOA-
nepxkaHue (OpMBI simpa, yJ4acTBYS TaKUM
00pa3oM B OMHAMUYECKOW OpraHu3aluu
apXUTEeKTyphl siapa. Beuto mokazaHo, 4To
HapylleHHe CerMeHTaluuu HeHTpohuioB
HabII0JaI0OCh B TeX ClyvasiX, KOrja KOJu-
yectBo Oenka LBR cocTaBisio mpumepHO
MOJIOBUHY OT HOPMAaJbHOTO COJep>KaHUs
(Y reTepo3uroT) u MoJHOCTbIO OTCYTCTBOBA-
JIO TIpY TOMO3WTOTHOM MyTauuu reHa. Mc-
cenoBaresii He OOHAPYXUIU MPAKTUYECKU
HUKAKUX M3MEHEHUN (QYHKIIMOHATbHBIX
cBoicTB HeiTpodunos pu AITX. Ux cro-
COOHOCTb K XEMOTakKcucCy U (arouurosy,
OakTepuLIMIHAS aKTUBHOCTH, MPOIOJIKHU-
TENBHOCTD KU3HU U IUPKYISILINUA B KPOBU
He OTJIMYAIMCh OT TAaKOBBIX HOPMAaTbHBIX
3peJIbIX JIEMKOUUTOB. EMMHCTBEHHBI (hyHK-
LIMOHAJIbHBIN NedeKT, OTMEUEHHbI B JIUTE-
patype, KacaeTcsl CHUXKEHHOI CITOCOOHOCTH
MeJbrepoBCKUX KJIETOK K Juarenesy, 4To
noareepxkaaeTcs cpa3bio AITX ¢ yactoToit
MHQpEKIMH MSITKUX TKaHEeid y HOCHUTelei
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Ta6nuua 2. Pacnpepenenue mopdonornyecknx ¢opm HeMTPOGUNOB y 3A0POBbIX NALMEHTOB M HOCUTENEN
AnX (no B.T. Constantino, 2004)

HecermeHTnpoBaHHoe sppo Konuuecreo cermeHTos (gonei)
MauneHTs
KpPYrioe | NanouvKoBMpHOE 2 3 4 5
3noposeie, % 0 5-20 4-35 49-60 15-25 1-5
Hocurenu romosurotron AlX, % 94-96 4-6 0 0 0 0
Hocurenu reteposurotron AlX, % 0-4 6-40 55-93 1-10 0-0,3 0

MeJabrepoBcKoii aHomanuu. Yactora BO3-
HUKHOBEHMS YIPOXKAIOMINX KU3HU MHGbEK-
LM, MPOIOJIKUTETBbHOCTD KU3HU, PeaKIIun
Ha KpoBorotepu y Hocuteneir AITX como-
CTaBUMbI C TAKOBBIMM Y TTOMYJISIIIMU 310PO-
BBIX JIIOJIEHA.

OTHOCUTEILHO TMaToreHe3a MpUoOpeTeH-
Hoit opmbl AITX cyliecTByeT HECKOJBKO
ruroTe3. CorlacHO OMHOW M3 HUX TIPEIITo-
JlaraeTcsl KJIOHaTbHAsI MPoJTudepartus ei-
KOILIUTOB C NMPUOOPETEHHON MyTallMei reHa
LBR, uro cBsi3aHo ¢ Heomnazusamu. Jdpyras
Teopust 0a3upyeTcsl Ha M3YYEHWU TICEBIO-
MeJbIEPOBCKUX KJIETOK C IMOMOIIbIO 3IEeKT-
POHHOI Mukpockonuu. WMccaenoBaHust
MIPOIEMOHCTPUPOBAIM, YTO B 98% ciydaeB
B KJeTKax ObLIM OOHapyXeHbl MpU3HAKU
arornTo3a, a He HapylleHWs CO3PEeBaHUSI.
DTU JaHHBIE COMIACYIOTCS C TeM (akTom,
YTO y JIMIL C TSKEIBIMU UHGMEKIUIMU WIK
reMaTOJIOTMYECKUMH JTUCIIACTUYECKUMU
TporeccaMid MHUKPOOKPYXKEHMEe KOCTHOTO
MO3ra TIPOAYLIMPYET M30BITOK IPOAronTo-
TUYECKUX LIMTOKMHOB, BKItodas ®HOo u
N®Hy. Enle onH BO3MOXHBIN MeXaHU3M
TICEBAOIENbIepU3aluy TIPEATOXUIN aBTO-
PbI MCCeI0BaHUsI, OOHAPYKUBILIUE B MeJb-
TePOBCKUX KJETKaxX MalWeHTOB C OCTPbIM
MHUEJIOIeKO30M ¥ MUEJOIUCTIIACTUYECKIM
CUHAPOMOM Jejenuto 17p.

Ceiluac rmcepaornenabrepusanust HeUTpo-
(usioB paccmaTpuBaeTCs reMaToJoraMu Kak
HauboJiee paHHUN MPEIUKTOP MUETOAMC-
TUTACTUYECKNUX COCTOSTHUM WM 3HAYMMBIN
Mapkep HeOJarompusiTHOTO MPOrHo3a. bo-
Jiee TOr0, HEKOTOPbIe aBTOPHI TIOJTAraloT, YTO
MeJbTEPOBCKUE KJIETKM MOTYT TOSIBISITHCS
B nepudeprnyeckoil KpoBU 3a0Jr0 10 Ma-
HUbECTALIMM TeMOOJIACTO30B U MUEJIOAUC-
MJIaCTUYECKOro CMHApoMa, Takum obpazom,
Kapn Ilenbrep okaszancsi mpaB, CBsI3bIBast
BO3HUKHOBEHUE aHOMAJIbHBIX KJIETOK C He-
6JIaTOIPUSATHBIM TIPOTHO30M [UTS TTAIIMCHTA.

OueHuBaTh MOPGHOJIOTHIO JIEHKOLIMTOB
KpPOBU HEOOXOIMMO B MasKax, MPUIOTOB-
JICHHBIX M3 CBeXero oOpasiia, COOpaHHOTO
B TIPOOMPKY C aHTUKOATYJISTHTOM He paHee
yeM 3a 3 4 go ucciaenoBanus. [Ipu Goiee
IUTUTEJIbHOM XPaHEHUU KPOBU (OCOOEHHO
MpYU KOMHATHOI TeMIiepaTtype) B KJETKax
MPOTPECCUPYIOT JAereHepaTUBHbIE HU3MEHe-
Hus siaep (MMKHO3) M LUTOIIa3Mbl (BaKyo-
JIU3a1usl), YTO MOXKET 3HaYMTEbHO MOBJIU-
SITh Ha uIeHTUdUKanuo 1 nuddepeHma-
1110 MeJbrepOBCKUX KJIETOK. BaxkHOCTDH cO-
OJIt0IeHUST BpeMEHHOTO MHTEepBasa, a TakxKe
KayecTBa MPUTOTOBJEHUS, (GUKCAUUU U
OKpPacK! Ma3KOB CIIOXHO TTePEOIICHUTD.

W3MmeHeHUsI, CBSI3aHHBIE C WCTUHHOM
AITX, mpucyTCTBYIOT B JIEMKOIIMTaX BCEX
POCTKOB, BKJIIOYask HEUTPODUIBI, 203MHO-
unbl, 6azoubl, TMMOOLIUTHI 1 MOHOIIM-
Thl. OIHAKO B HEMTpOUIaX 3T U3MEHEHUS
HauOoJee 3aMEeTHBI M UMEIOT PSiJl TPU3HAKOB,
MO3BOJIAIONIMX YBEPEHHO TMPEANOI0XUTD
Hanuuue y nauueHTa AITX. Kak mpasuio,
SIIEPHO-1IUTOTIa3MaTUUYECKOE COOTHOIIIE-
Hue B HewTpodmiax npu AIIX MmeHsblie,
YyeM B HOpMaJibHbIX KieTkax. CTpykTypa

XpoMaTWHa rpyooribioyarTasi, MUKHOTUYEC-
kasg. Ilpu romosurorHom BapuaHTe AIIX
y OOJIBIIMHCTBA JEHKOIIMTOB UMEETCSI OJTHO
HeCeTMEHTHPOBAHHOE SIIPO, KPYTJIOe, OBATb-
HOe, TIOYKOBUIHOE MJIM CXOIHOE 1Mo (opme
C AapaMu TAJOYKOSIEPHBIX HEUTPO(DUIIOB.
B otnuume or OOBIYHBIX HEUTPODUIOB IMa-
JIOUKOBUIHOE SIAPO TIEJBIEPOBCKUX KIJIETOK
Kopoue U Tojiie. Takke BCTpevaroTces siapa
C HaMeyarollencs nepeTskKkon mocepeamHe,
HaroMuHarwIlne mo ¢opme rMMHacTUYEC-
Kylo Tupio, neHcHe. Kpome Toro, Habmona-
10TCSl ABYAOJIbYAThIE (OMCErMEHTHbIE) SIpa;
(opmbl ¢ Tpemsi cerMeHTaMMu BCTpEYaloTCst
oueHb penko. Kaxk OucerMeHTHble, TaKk W
TPUCETMEHTHBIE SIIPa OTIIMYAIOTCST KOPOTKH -
MU TIepeMBIYKAMKU M KOMKOBATBIM CTPOCHU-
€M XpOMaThHa, OAMHaKOBOW (hopMoii cer-
MEHTOB  («3epKaJibHbIM  OTpPaKE€HUEM»).
Y yacTu MenbrepoBCKUX HEUTPO(hUIOB UMe-
€T MeCTO KpyITHasi, OOMJIbHAsl 36pPHUCTOCTD,
y ApYTMX OHa MeJiKasl, cKynHas. CooTHole-
HUSI OfIHO-, OM- U TPUCETMEHTHBIX HEHUTpO-
(buyoB MpU rOMO3UTOTHON U TETEPO3UTOT-
Holi popmax AITX HeogrHaKOBBI (TA0JI. 2).

JuddepeHunanbHasi IUaTHOCTUKA MC-
TUHHOM noOpokauecTBeHHO AITX 1 menb-
repouja 0ObIYHO HE MPEACTABISIET TPYIHOC-
Teil ¥ OCHOBaHA Ha U3Y4eHUU MOPGhOIOTUN
JIEHKOLIUTOB, KIMHUYECKOW CUTYaIluU 1 Cce-
MEMHOTO aHamHe3a. Mopdoaoruueckas
UAeHTU(hUKALIMS TpearnojaraeT OILeHKY
3peJIOCTU XpOMATHHA U IIUTOIIa3MBbl TeJTb-
TepOBCKUX KJIETOK, KOJMW4YecTBa, (DOpMbl
SIEPHBIX CETMEHTOB M COOTHOIIEHUST pa3-
JIMYHBIX TUMOB HENTPOGMUIIOB; BbISIBICHUE
XapakTepHbIX 1J1s1 uctuHHoi AITX ocobeH-
HocTeil xpomatrHa. OTIMYUTENbHBIM TTPU-
3HaKoM ucTtuHHON AITX sBisiercs Takxke
OIHOTUITHOCTb UBMEHEHM U BO BCeX HEUTPO-
(mmax — OHM TIOXOXM ApPYr Ha JApyra Kak
O6nusHeupbl. Bo wm3bexaHue omMOOUYHOM
TPAKTOBKM aHalu3a KIMHUIIMCTOM Bpad
KJIMHUKO-IMaTHOCTUYECKOU nabopartopuu
00s13aH JaTh 3aKJIIOYEHNE O TOM, UYTO OIU-
caHHas KapTMHa KPOBM XapakKTepHa st
aHomanuu JjelikonuToB [lenbrepa. Mcxons
13 KJIMHUYECKOW CUTYalMU JJIs YTOUHEHUS
HocutenbcTBa AIlIX y manueHTa MoOXeT
MoTpedoBaThCsl  MCCENOBaHUWE  KPOBU
POJICTBEHHUKOB MEPBOM CTENEHU POJCTBA.
OTO TMO3BOJUT U30€XaTh OLIUOOYHOTO
TOJIKOBaHUST KapTUHBI KPOBU KaK HEUTpPO-
(puapHOrO CcABUTA BJIEBO M ITOCTAHOBKU
HEeNpaBUJIBHOTO JMarHo3a Yy HOCUTENS
TMeJIbTePOBCKON aHOMAJIMU TIpU JII0OOM 3a-
OojieBaHMM (HaMpUMep, MPU TOJ03PEHUN
Ha amnmneHAUIUT B cayyae abIOMUHAIbHOTO
OooseBoro cuHapoma). B To ke Bpewms
Meabrepousi Kak OfAMH M3 MapKepoB psija
TSDKEJIBIX TeMaTOJIOrMYecKrX 3a0o0JieBaHuU
Takxxe He NOJKeH UrHopupoBaTbes. OOHa-
pYXXeHHE TICEeBIONENbIEPOBCKUX U3MEHE-
HUA JOKHO MOOYAUTh Bpaya K OLEHKE
BTOPUYHBIX MPUIMH aHOMAJIMU, B TIEPBYIO
ouepeb MUEJTOIUCIUIACTUIECKOTO CUHAPO-
Ma, XpOHMYECKOTO MMEJIOJIeiiKo3a, XpOHM-
YECKUX CUCTEMHBIX 3a00JIEBaHUA.

Takum 00pa3oM, HedOOIEHKA 3HAYEHHUS
MOpG0JOrHYeCKHX HAXOJ0K, XapaKTePHBIX
Jisi ucTHHHO# M npuoOpeTenHoii AITX, B Tex
WM MHBIX CHTYAIMSAX MOXKeT NMPUBECTH KaK
K TUNEPIUAarHOCTHKE C MOC/eAYIOIUMH Heo-
NPaBIAHHBIMM Jie4eOHO-TUATHOCTHYECKUMHU
BMelIATeIbCTBAMH, TAK M TUMOAUATHOCTHKE,
YTO MOXKET HEraTHBHO MOBJMSATh HA MPOTHO3
3200JieBaHHSA, KAYeCTBO W TMPOAOJIKHUTEb-
HOCTb JKU3HH NMANMEHTA.
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