
КЛIНIЧНИЙ ВИПАДОК

161Український журнал клiнiчної та лабораторної медицини • 2010, том 5, №3

© Український журнал клiнiчної та лабораторної медицини, 2010
УДК 616.36 — 003.826 — 008.6 — 053.2/.6 

Синдром Рейе у дiтей

О.М.Нiконова, Є.В.Грiценко, I.М.Лашина, Г.О.Нiкольська
Луганський державний медичний унiверситет, кафедра анестезiологiї, iнтенсивної терапiї  

та екстреної медичної допомоги   
Луганськ, Україна

У статтi поданий ретроспективний аналiз 
спостереження дитини iз синдромом Рейе, 

що знаходилася на лiкуваннi у вiддiленнi iнтен-
сивної терапiї. Проаналiзованi можливi причи-
ни, механiзми розвитку i клiнiчна дiагностика 
з позицiй сучасних лiтературних даних, що ви-
свiтлюють проблему.
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Вступ
Синдром Рейе (СР) — захворювання, обу-

мовлене розвитком жирової дегенерацiї внут-
рiшнiх органiв, що протiкає в сполученнi з го-
строю незапальною енцефалопатiєю. Вiдомостi 
про причини розвитку синдрому й виникаючi 
патофiзiологiчнi змiни суперечливi та перебу-
вають у станi розробки, синдром активно вив-
чається в наукових колах. У лiтературi обго-
ворюється вiрусна, токсична й дисметаболiчна 
етiологiя синдрому Рейе. У цей час вважаєть-
ся, що в основi розвитку синдрому лежить ви-
никнення мiтохондрiальної цитопатiї, обумо-
вленої прямим або опосередкованим впливом 
на мембрани й ферменти мiтохондрiй. Iснує 
версiя про спадкоємнi порушення синтезу се-
човини на стадiї орнiтин-карбамiлтрансфера-
зи, що призводить до прогресуючої амонiемiї, 
яка визначає основнi ланки патогенезу захво-
рювання. Пропонований метод абсолютної 
дiагностики синдрому, що полягає у виконаннi 
цитологiчного дослiдження матерiалу, одержу-
ваного пiсля бiопсiї печiнки, у бiльшостi випад-
кiв неприйнятний через розвиток коагулопатiї. 
А основна ознака захворювання — зареєстро-
вана амонiемiя — у бiльшостi лабораторiй вiд-
дiлень iнтенсивної терапiї нездiйсненна через 
вiдсутнiсть реактивiв й вiдповiдного устат-

кування. У зв’язку iз цим основним методом 
дiагностики залишається правильна iнтерпре-
тацiя симптомiв, що виявляються. 

У лiтературi не описанi доведенi методи лi-
кування синдрому Рейе в 3-4 стадiї захворюван-
ня. Рекомендацiї з лiкування цих хворих вказу-
ють на проведення загальноприйнятих заходiв 
щодо пiдтримки життя, з акцентом на активну 
детоксикацiю iз застосуванням еферентних ме-
тодiв, проводиться терапiя набряку головного 
мозку. У виглядi експериментальних методiв 
лiкування описується призначення препаратiв, 
що мiстять орнiтин, наприклад Гепа-Мерц. Од-
нак зустрiчаються й вiдомостi про самолiку-
вання хвороби на раннiх стадiях патологiчно-
го процесу. Цифри смертностi, що наводяться 
при цьому, не перевищують 30% у порiвняннi з 
практично 100% смертнiстю вiд синдрому на 3-
4 стадiї захворювання. 

Клiнiчнi прояви СР багато в чому визначають-
ся вiком хворого. Синдром описаний як у дiтей 
грудного вiку, так i у дорослих. Реєстрацiя син-
дрому повсюдна: у США реєструється 1 випадок 
на 200-250 тис. чоловiк. Останнiм часом збiль-
шилася частота розвитку синдрому й в Українi. 
За останнi три роки у вiддiленнi iнтенсивної те-
рапiї дитячих iнфекцiй дiагноз синдрому Рейе 
був виставлений 3 дiтям. У всiх випадках були 
дiагностичнi труднощi при постановцi дiагнозу, 
обумовленi нетиповiстю клiнiчної картини й роз-
витком синдрому на тлi iншої патологiї. 

При встановленнi дiагнозу провiдне мiсце 
має виявлення прогресуючої енцефалопатiї, ге-
патомегалiї, пiдвищення рiвня трансамiназ, по-
рушення функцiй печiнки на тлi позитивної 
динамiки, що простежується з боку основного 
захворювання, iз приводу якого починалася iн-
тенсивна терапiя.

Клiнiчне спостереження
Дитина Е., 10 мiс., надiйшла по санавiацiї з 

вiддiлення анестезiологiї та iнтенсивної терапiї 
(ВАIТ) районної лiкарнi.
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З анамнезу вiдомо, що хвора два тижнi тому 
амбулаторно лiкувалася з приводу гострої 
респiраторно-вiрусної iнфекцiї (ГРВI). Пере-
бiг захворювання мав хвилеподiбний характер. 
Пiсля перiоду короткочасного полiпшення ста-
ну на 10 добу вiд початку захворювання у ди-
тини з’явився кашель, погiршився загальний 
стан, у зв’язку з чим хвора була госпiталiзована 
в дитяче вiддiлення районної лiкарнi. З момен-
ту надходження батьки дитини помiтили пору-
шення поводження дiвчинки, зниження актив-
ностi, наростаючу дискоординацiю рухiв. Була 
розпочата антибактерiальна терапiя, через 2 
днi пiсля якої в дiвчинки спостерiгалися рiдкi 
випорожнення. У той же день мав мiсце факт 
падiння дитини з висоти лiжка на пiдлогу. Че-
рез якийсь час пiсля цього виникла неприбор-
кана блювота на тлi збереженої свiдомостi, нор-
мальної температури тiла. Протягом 3-4 доби 
вiд надходження стан погiршувався, зберiгала-
ся часта блювота, наростали симптоми енцефа-
лопатiї, поступове пригнiчення свiдомостi до 
сопору, виникли тонiчнi судоми спочатку ло-
кального характеру, пiзнiше — генералiзованi, 
за типом опiстотонусу. Встановлено ймовiр-
ний дiагноз: закрита черепно-мозкова травма 
(ЗЧМТ), забиття головного мозку. Хвора пере-
ведена у ВАIТ за мiсцем проживання. У вiддi-
леннi наростає загальномозкова симптоматика, 
розвивається кома Ii ступеня, зберiгається су-
домний синдром — дитина переведена на штуч-
ну вентиляцiю легенiв (ШВЛ), установлений 
центральний венозний доступ. 

З анамнезу життя вiдомо про смерть у ро-
динi старшої дитини. Причина смертi — на-
бряк-набрякання головного мозку. Аутопсiя не 
проводилася (вiдмова батькiв за релiгiйними 
мотивами). 

Хвора при госпiталiзацiї у ВАIТ обстежена. 
Клiнiчний аналiз кровi: еритроцити — 

3,1*1012, гемоглобiн — 90 г/л, гематокрит — 0,3, 
лейкоцити — 17*109, паличкоядернi — 6%, сег-
ментоядернi — 71%, лiмфоцити — 16%, моноци-
ти — 7%. Бiохiмiчний аналiз кровi: бiлiрубiн за-
гальний — 14 мкмоль/л, бiлiрубiн прямий — 4,2 
мкмоль/л, бiлiрубiн непрямий — 9,8 мкмоль/л, 
АЛТ — 1,4 мкмоль/л, АСТ — 1,1 мкмоль/л, за-
гальний бiлок — 69 г/л, сечовина — 7,8 ммоль/л,  
амiлаза — 25,4 г/ч/л, глюкоза — 3,2 ммоль/л. Ко-
агулограма: фiбриноген — 2,2 г/л, ПI — 95%, по-
чаток згортання — 4’15”, кiнець — 5’. Клiнiчний 
аналiз лiквору: тиск — 100 мм Н2О, прозорий, ре-
акцiя Пандi — негативна, реакцiя Нонна-Апель-
та — негативна, бiлок — 0,033 г/л, глюко-
за — 1,75 ммоль/л, хлориди — 124 ммоль /л,  
цитоз — 12 клiтин (лiмфоцити).

У ВАIТ проводилася консервативна тера-
пiя, спрямована на лiкування ЗЧМТ, боротьбу 

з набряком мозку. Прогресувала енцефалопатiя, 
розвилася кома I-Ii ступеня, зберiгався судом-
ний синдром. На 4 добу вiд моменту госпiталiза-
цiї дитина переведена в обласну дитячу лiкарню 
для обстеження й уточнення дiагнозу. Викона-
но томографiю головного мозку: об’ємних ут-
ворень не визначається, помiрно виражена зов-
нiшня гiдроцефалiя, набряк речовини головного 
мозку, кiстковi структури не порушенi. Рентге-
нографiя ОГК — осередкових та iнфiльтратив-
них тiней немає, ознаки гострого бронхiту.

Оглянута нейрохiрургом — данi щодо ЗЧМТ 
сумнiвнi, дiагноз гострий вiрусний енцефалiт? 
З огляду на наявнiсть порушення випорожнень 
дитина переведена у вiддiлення iнтенсивної те-
рапiї для iнфекцiйних хворих. 

При надходженнi стан крайнього ступеня 
тяжкостi, обумовлений загальномозковим син-
дромом, гiперпiрексиєю, гемодинамiчними по-
рушеннями. Свiдомiсть порушена — кома Iii 
ступеня, м’язова гiпотонiя, гiпорефлексiя. Спон-
танне дихання вiдсутнє, при надходженнi SaО2 
83%. Почата ШВЛ апаратом «Newport E 100M» 
у режимi помiрної гiпервентиляцiї. Вдих/ви-
дих=1:1, f=48 за хв., v=100, peep-5, FiО2 — 0,7. 
Рвд — до 20 мм. Захиснi рефлекси пригнiченi, 
брадикардiя. Обличчя симетричне, повiки при-
критi, очнi щiлини D=S. Очнi яблука цент-
рованi, анiзокорiя S>D. Права зiниця вузька, 
фотореакцiї немає. Кон’юнктиви вологi, менiн-
геальнi ознаки не визначаються, гiпостатура, 
помiрно знижене харчування, ексикоз Ii ступе-
ня, вага 7400, слизовi вологi, шкiра пiдсушена, 
западини вологi, тургор тканин знижений по-
мiрно. Температура тiла 37,5°С, шкiрнi покриви 
й слизовi блiдi, акроцiаноз. На чолi лiворуч на 
рiвнi краю росту волосся є невелика пiдшкiрна 
гематома розмiром 2*2 см з екхимозами. 

Над легенями перкуторно тимпанiчний вiд-
тiнок. При аускультацiї дихання рiвномiрно 
проводиться у всiх вiддiлах, жорстке, хрипiв 
немає. Суха санацiя трахеї.

Гемодинамiка нестабiльна. ЧСС — 90 уд./хв.,  
АТ — 50/20 мм рт.ст. Тони серця глухi, роз-
двоєння першого тону над верхiвкою. Пiсля 
початку мiкрострумного введення дофамiну в 
дозi 5 мкг/кг/хв. ЧСС пiдвищилось до 110 у хв., 
АТ — 70/50 мм рт.ст., ЦВТ — +10 мм вод.ст.

Живiт м’який, доступний глибокiй пальпа-
цiї, перистальтики немає, печiнка +6 см, селезiн-
ка, нирки не пальпуються, випорожнень немає, 
дiурез збережений, сеча мутна iз пластiвцями.

Данi обстежень при надходженнi у ВIТ.
Клiнiчний аналiз кровi: еритроцити — 

2,64*1012, гемоглобiн — 76,8 г/л, гематокрит — 
0,25, лейкоцити — 22,7*109, еозинофiли — 3%, 
паличкоядернi — 34%, сегментоядернi — 37%, 
юнi — 2%, лiмфоцити — 22%, моноцити — 2%, 
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ретикулоцити — 0,4%, тромбоцити — 282*109, 
початок згортання — 4’10”, кiнець — 4’55”. 

Бiохiмiчний аналiз кровi: бiлiрубiн прямий 
та непрямий — по 6,1 мкмоль/л, АЛТ — 1,12 
мкмоль/л, АСТ — 0,31 мкмоль/л, загальний бi-
лок — 52,5 г/л, сечовина — 15,1 ммоль/л, креа-
тинiн — 0,164 мкмоль/л, глюкоза — 2,2 ммоль/л. 

Коагулограма: фiбриноген — 11 г/л, фiбрин-
фермент — 2,44 г/л, ПI — 78%, час рекальцифi-
кацiї — 105”, тромботест 4 ст. 

Клiнiчний аналiз лiквору: тиск — 50 мм Н2О, 
прозорий, реакцiя Пандi — негативна, реакцiя 
Нонна-Апельта — негативна, бiлок — 0,16 г/л, 
глюкоза — 1,2 ммоль/л, хлориди — 124 ммоль /
л, цитоз — 22 клiтини (лiмфоцити).

Загальний аналiз сечi: свiтло-жовтий колiр, 
слабо мутна, питома вага — 1018, бiлок — 0,052 г/
л, глюкоза — немає, рH — слабокисла, лейкоци-
ти — 8-10, еритроцити — 2-3, епiтелiй плоский — 
3-4, перехiдний — 2-4, цилiндри гiалiновi — 0-1, 
зернистi — одиничнi, урати — багато, слиз.

У бак. посiвах кровi, сечi, лiквору, мокротин-
ня на стерильнiсть — результати негативнi, об-
стеження збудникiв кишкових iнфекцiй — не-
гативнi, на ВIЛ — негативно.

При ультразвуковому (УЗ) обстеженнi — 
ознаки нефропатiї, дифузнi змiни паренхiми 
печiнки, застiй жовчi. УЗ ознаки серцевої пато-
логiї не вираженi. 

Пiсля надходження продовжена терапiя, 
спрямована на боротьбу з набряком головного 
мозку. Крiм цього, призначенi два антибiоти-
ки широкого спектра дiї, дексаметазон, лiзин-
есцинат, проводилася корекцiя метаболiчних 
порушень, дезiнтоксикацiйна терапiя, iнфузiя 
глюкози, реамберина, трансфузiйна терапiя. На 
5-7 добу проведено кiлька сеансiв плазмафере-
зу. Незважаючи на проведену терапiю, стан ди-
тини прогресивно погiршувався.

На 2 добу лiкування в нашому вiддiленнi мало 
мiсце тимчасове полiпшення стану хворої з боку 
неврологiчних порушень, пов’язане зi знижен-
ням виразностi набряку головного мозку. Спос-
терiгалось вiдновлення елементiв свiдомостi, 
зникла вогнищева симптоматика, температура 
тiла нормалiзувалася, не виявлялися запальнi 
змiни в кровi, лiкворi, сечi. Однак приблизно iз 
цього часу звернена увага на гепатомегалiю, що 
зберiгається, з тенденцiєю до збiльшення роз-
мiрiв печiнки, змiни бiохiмiчних показникiв. 

Пiсля консультацiї фахiвцiв сумiжних спе-
цiальностей, проведення додаткових методiв 
обстеження виникла пiдозра на розвиток у ди-
тини синдрому Рейе.

Подальший перебiг захворювання неблаго-
получний. Пiсля короткого епiзоду полiпшення 
функцiї ЦНС, обумовленого проведенням актив-
ної детоксикацiйної, дегiдратацiйної, терапiї про-

ти набряку мозку, у дитини прогресує ураження 
печiнки, нирок, мiокарда, пiдшлункової залози. 

З 4 доби вiд надходження у вiддiлення (8 доба 
вiд появи перших симптомiв енцефалопатiї, пер-
винної госпiталiзацiї) провiдним синдромом стає 
гостра ниркова недостатнiсть (ГНН), прогресує 
розвиток синдрому полiорганної дисфункцiї. З 
6 доби iнтенсивної терапiї стан прогресивно по-
гiршується, на 7-8 добу спостерiгається олiгоа-
нурiя, толерантна до класичних методiв терапiї. 

Данi обстежень на 6 добу лiкування в нашо-
му вiддiленнi:

Клiнiчний аналiз кровi: еритроцити — 
2,3*1012, гемоглобiн — 65,2 г/л, гематокрит — 
0,21, лейкоцити — 8,4*109, еозинофiли — 5%, 
паличкоядернi — 12%, сегментоядернi — 70%, 
юнi — 1%, лiмфоцити — 10%, моноцити — 2%, 
ретикулоцити — 0,2 тромбоцити — 158*109. 

Бiохiмiчний аналiз кровi: бiлiрубiн прямий 
та непрямий — по 4,4 мкмоль/л, АЛТ — 8,2 
мкмоль/л, АСТ — 2,5 мкмоль/л, загальний бi-
лок — 52,5 г/л, сечовина — 28,5 ммоль/л, креа-
тинiн — 0,36 мкмоль/л, глюкоза — 1,8 ммоль/л. 

Коагулограма: фiбриноген — немає, фiбрин-
фермент — немає, ПI — 65%, час рекальцифi-
кацiї — 160”, тромботест 2 ст., початок згортан-
ня — 4’15”, кiнець — 5’. 

Клiнiчний аналiз лiквору: тиск — 50 мм Н2О, 
прозоро-ксантиновий, реакцiя Пандi — негатив-
на, реакцiя Нонна Апельта — негативна, бiлок — 
0,12 г/л, глюкоза — 1,2 ммоль/л, хлориди — 
124 ммоль /л, цитоз — 12 клiтин (лiмфоцити).

Загальний аналiз сечi: свiтло-жовтий колiр, 
слабо мутна, хiлурiя, питома вага — 1018, бi-
лок — 1,3 г/л, глюкоза негативна, рН кисла, 
ацетон ++, лейкоцити — 2-4 в полi зору, ерит-
роцити не змiненi — 10-15 в полi зору, епiтелiй 
перехiдний — 4-6, нирковий — 6-8 з жировою 
дистрофiєю, цилiндри гiалiновi — 0-1, жирозер-
нистi — 1-2, кристали сечової кислоти, слиз.

На 7 добу пiсля епiзоду добової анурiї роз-
вилася асистолiя, реанiмацiйнi заходи неефек-
тивнi, констатована бiологiчна смерть.

Посмертний дiагноз: 1А. Синдром Рейе. 1Б. 
Гострий вiрусний енцефалiт.

2. Ендотоксикоз тяжкого ступеня. Синдром 
полiорганної недостатностi. Кома Ii ст. Судом-
ний синдром. Токсичний гепатит. Печiнкова не-
достатнiсть. Панкреатит. Вторинний токсичний 
нефрит. ГНН у стадiї анурiї. Токсична кардiо-
мiопатiя. НК Ii ст. РДС. Двостороння пневмонiя. 
ДН Ii ст. Токсичний парез кишечника. Анемiя 
змiшаного ґенезу. ДВЗ у стадiї гiпокоагуляцiї. 

3. ВIДС. Гiдроцефалiчний синдром.
Патоморфологiчний дiагноз. Основне захво-

рювання — синдром Рейе. Ускладнення: синдром 
полiорганної недостатностi, некротичний (з жи-
ровими змiненнями) нефроз, жировий гепатоз, 
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вторинна кардiомiопатiя, анемiя. Набряк-набря-
кання головного мозку. Фонове захворювання — 
вторинний iмунодефiцитний стан (клiнiчно).

Обговорення
Даний клiнiчний випадок характеризуєть-

ся досить типовими ознаками синдрому Рейе, 
описаними в лiтературi: 

- гостре погiршення стану через декiлька дiб 
пiсля перенесеної вiрусної iнфекцiї; 

- першi ознаки захворювання — неприборка-
на блювота, симптоми енцефалопатiї, що визна-
чаються виразнiстю набряку головного мозку;

- прогресивне погiршення неврологiчного 
статусу, розвиток коматозного стану, тонiчнi 
генералiзованi судоми; 

- вiдсутнiсть у лабораторних та iнструмен-
тальних даних пiдтвердження запального ушкод-
ження головного мозку, iнших органiв i систем;

- значне збiльшення розмiрiв печiнки без оз-
нак її запалення;

- типовi бiохiмiчнi порушення — нормальнi 
показники бiлiрубiнового обмiну, iнших фун-
кцiй печiнки й нирок у сполученнi зi значним 
збiльшенням трансамiназ i гiпоглiкемiєю.

Клiнiко-лабораторною знахiдкою були змi-
ни в аналiзi сечi, не описанi в лiтературi: хiлурiя, 
виявлення жирозернистих цилiндрiв i жирової 
дистрофiї ниркового епiтелiю, що були в сечi на 
пiзнiй стадiї хвороби. 

З вищевикладеного випливає, що описуваний 
синдром зустрiчається у хворих, якi надходять у 
вiддiлення iнтенсивної терапiї, й може виклика-
ти певнi складнощi при установцi дiагнозу. 

Висновки
Синдром Рейе повинен бути запiдозрений 

на пiдставi клiнiчних даних у наступних гру-
пах хворих: у дiтей з порушенням свiдомостi, 
що проявляється летаргiєю, дратiвливiстю або 
агресивнiстю; у дiтей, що недавно хворiли на 
вiтряну вiспу або грип, у яких з’явилися сим-
птоми нового захворювання; у дiтей iз хвороб-
ливiстю при пальпацiї в правому верхньому 
квадрантi живота. У 50% дiтей iз синдромом 
Рейе вiдзначається гепатомегалiя, при цьому 
край печiнки при пальпацiї ущiльнений або 
залишається м’яким; у дiтей з неврологiчни-
ми аномалiями. Необхiдно також дослiджува-
ти очне дно, тому що виявляється при цьому 
(хоча й нечасто) набряк соска зорового нерва, 
що асоцiюється з бiльш високою смертнiстю. 

Бiльш частi неврологiчнi прояви включають 
пiдвищення м’язового тонусу й глибоких сухо-
жильних рефлексiв, а також розширення зiни-
ць та їхня слабка реакцiя на свiтло; усi дiти з не-
поясненою гiпоглiкемiєю i судомами.

Педiатрам й iншим лiкарям, що спостерiга-
ють дiтей на дореанiмацiйному етапi лiкування, 
слiд бути дуже уважними при оцiнцi порушень 
ЦНС, виникаючих пiсля перенесених ГРВI, 
знати методи дiагностики синдрому Рейе та 
мати можливiсть провести початкову терапiю.
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В статье представлен ретроспективный ана-

лиз наблюдения ребенка с синдромом Рейе, нахо-
дившегося на лечении в отделении интенсивной 
терапии. Проанализированы возможные причины, 
механизмы развития и клиническая диагностика 
с позиций современных литературных данных, ос-
вещающих эту проблему. 
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The article gives the retrospective analysis of the de-

ceased child case that was treated for Reye syndrome 
in the intensive therapy department. The authors have 
examined possible reasons, the mechanisms of the de-
velopment and clinical diagnostics from the position of 
current literature on this problem. 
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