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Àêòóàëüíîñòü. Áîëåçíü Áóðíåâèëëÿ�Ïðèíãëà (ñèí.: òóáåðîçíûé ñêëåðîç) � íà-
ñëåäñòâåííîå çàáîëåâàíèå, õàðàêòåðèçóþùååñÿ ñèñòåìíûì ïîðàæåíèåì âíóòðåííèõ îð-
ãàíîâ, êîñòåé, ãëàç, êîæè, íåðâíîé ñèñòåìû, ïàòîìîðôîëîãè÷åñêèì ñóáñòðàòîì êîòîðîãî
ÿâëÿåòñÿ ãàìàðòîìàòîçíàÿ ïðîëèôåðàöèÿ ðàçëè÷íîé ëîêàëèçàöèè. ×àñòîòà âñòðå÷àåìî-
ñòè òóáåðîçíîãî ñêëåðîçà (ÒÑ) ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñîñòàâëÿåò 1 ñëó÷àé íà 6800�12
000 äåòñêîãî íàñåëåíèÿ (A. Hunt, Ñ. Shepherd, 1993). Ðàñïðîñòðàíåííîñòü çàáîëåâàíèÿ
äëÿ âñåõ âîçðàñòîâ îêîëî 1 íà 30 000�50 000.

Öåëü ðàáîòû: Ïðîàíàëèçèðîâàòü îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîãî òå÷åíèÿ òóáåðîçíîãî
ñêëåðîçà ó äåòåé.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû. Ðàáîòà ïðîâåäåíà íà áàçå ïñèõîíåâðîëîãè÷åñêîãî îòäåëå-
íèÿ � 1 è � 2, êëèíèêî-êîíñóëüòàòèâíîãî îòäåëåíèÿ Ðåñïóáëèêàíñêîé áîëüíèöû �1
Íàöèîíàëüíîãî öåíòðà ìåäèöèíû (ÏÍÎ �1 è �2 ÐÁ�1 ÍÖÌ), êàáèíåòà ãîðîäñêîãî
äåòñêîãî ýïèëåïòîëîãà ÄÃÁ ã.ßêóòñêà.

Èñïîëüçîâàíû êëèíèêî-ýïèäåìèîëîãè÷åñêèé, ñòàòèñòè÷åñêèé ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ.
Ðåçóëüòàòû è îáñóæäåíèå. Â õîäå ïðîâåäåííîãî èññëåäîâàíèÿ, çà ïåðèîä

2008-2013 ãîäû áûëî âûÿâëåíî 7 äåòåé (ìàëü÷èêè) ñ äèàãíîçîì ¾òóáåðîçíûé
ñêëåðîç¿. Îáñëåäîâàííûå äåòè áûëè â âîçðàñòå îò 8 ìåñ. äî 10 ëåò, èç íèõ 8
ìåñ. � 1 ðåáåíîê (14%), 2 ãîäà � 1 ðåáåíîê (14%), 3 ãîäà � 2 äåòåé (29%), 5
ëåò � 1 ðåáåíîê (14%), 10 ëåò � 2 äåòåé (29%).

Ó 3 ìàòåðåé (43%), îáñëåäîâàííûõ äåòåé, íàáëþäàëñÿ îòÿãîùåííûé àêóøåðñêî-
ãèíåêîëîãè÷åñêèé àíàìíåç: áåðåìåííîñòè ïðîòåêàëè íà ôîíå ïîñòîÿííîé óãðî-
çû ïðåðûâàíèÿ, õðîíè÷åñêîé íèêîòèíîâîé èíòîêñèêàöèè, òîêñèêîçà, àíåìèè,
õðîíè÷åñêîãî ïèåëîíåôðèòà.

Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ãåíåðàëèçîâàííûìè ïðèñòóïàìè îòìå÷à-
ëàñü ó 5 äåòåé (71%), à ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ âñòðå÷àëàñü
ó 2 äåòåé (29%). Çàäåðæêà ïñèõîðå÷åâîãî ðàçâèòèÿ áûëà âûÿâëåíà ó 3 äå-
òåé (43%). Íà êîæå ïîÿñíè÷íîé îáëàñòè ó÷àñòêè èçìåíåííîé êîæè ïî òèïó
¾øàãðåíåâîé êîæè¿, à òàêæå ó÷àñòêè äåïèãìåíòàöèè ðàçëè÷íûõ îáëàñòåé
òåëà áûëè âûÿâëåíû ó 3 (43%) îáñëåäîâàííûõ, ëèöåâîé àíãèîôèáðîìàòîç
(àäåíîìà Ïðèíãëà) � ó îäíîãî áîëüíîãî. Ïðè ïðîâåäåíèè íåéðîâèçóàëèçà-
öèîííûõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ ñóáýïåíäèìàëüíûå óçëû îòìå÷àëèñü ó âñåõ
îáñëåäîâàííûõ äåòåé, ñóáýïåíäèìàëüíàÿ ãèãàíòîêëåòî÷íàÿ àñòðîöèòîìà � ó
1 (14%) ðåáåíêà. Îñìîòð ãëàçíîãî äíà ïîêàçàë íàëè÷èå ðåòèíàëüíûõ ãàìàð-
òîì ó 1 ðåáåíêà (14%). Ïðîâåäåííûå ïàðàêëèíè÷åñêèå ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ
(ÓÇÈ îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè, ÝõîÊÃ, ÊÒ ãðóäíîé êëåòêè) ïîçâîëèëè äèà-
ãíîñòèðîâàòü ïîëèêèñòîç ïî÷åê ó 2 äåòåé (29%), ïî÷å÷íóþ àíãèîìèîëèïîìó
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ó 1 ðåáåíêà (14%), ìíîæåñòâåííûå ðàáäîìèîìû ñåðäöà � ó 2 äåòåé (29%),
ëèìôàíãèîëåéîìèîìàòîç ëåãêèõ ó 1 ðåáåíêà (14%).

Âûâîä. Íåñìîòðÿ íà íåâûñîêóþ ÷àñòîòó âñòðå÷àåìîñòè, áîëåçíü Áóðíå-
âèëëÿ�Ïðèíãëà èìååò òÿæåëîå òå÷åíèå, âûñîêèé ïðîöåíò èíâàëèäèçàöèè è
ïëîõî ïîääàåòñÿ êîððåêöèè. Ñâîåâðåìåííî ïîñòàâëåííûé äèàãíîç ïîçâîëÿ-
åò îïðåäåëèòü äàëüíåéøóþ òàêòèêó âåäåíèÿ áîëüíîãî, à òàêæå îáåñïå÷èòü
ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîå êîíñóëüòèðîâàíèå ÷ëåíàì ñåìüè, ÷òî äîëæíî ñïîñîá-
ñòâîâàòü ñíèæåíèþ ÷àñòîòû ðîæäåíèÿ áîëüíûõ ñ òÿæåëûìè ôîðìàìè çàáî-
ëåâàíèÿ.
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