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ВНУТРІШНІ ХВОРОБИ

Домбровсь а Є.

АНАЛІЗ ЧАСТОТИ ЗАХВОРЮВАНОСТІ НА ПІЗНЮ ПОРФІРІЮ ТА ПАТОЛОГІЧНИХ ПРОЯВІВ,
ПОВ’ЯЗАНИХ З НЕЮ

Ґдансь а медична а адемія (Польща)

АНАЛІЗ ЧАСТОТИЗАХВОРЮВАНОСТІ НА ПІЗНЮПОРФІРІЮ ТАПАТО-
ЛОГІЧНИХ ПРОЯВІВ, ПОВ’ЯЗАНИХ З НЕЮ – У р пі зі 123 хворих ві ом
53 ро и проаналізовано с провідні хвороби, що с проводж ють пізню
ш ірн порфірію (ПШП). Виявлено, що та их пацієнтів частими є
де енеративні та метаболічні пор шення. Типовими де енеративними
проявами б ли пародонтоз (90%) і іст ово-с лобова система, жирова
дистрофія печін и, а та ож та і метаболічні розлади, я ожиріння,
атерос лероз, іпертонічна хвороба і ц ровий діабет. Привертала ва
часта наявність HCV-РНК ( 41% обстеж ваних). Розвито с провідних
захворюваньбезпосередньозалежаввід тривалості порфірії.Найчастішою
причиною смертельних вислідів б ли злоя існі п хлини, перед сім
печін и. Наявність с провідних захворювань в аз є на системний хара -
тер порфірії, що необхідно врахов вати при лі ванні та их хворих.

АНАЛИЗ ЧАСТОТЫ ЗАБОЛЕВАЕМОСТИ ПОЗДНЕЙ ПОРФИРИЕЙ И
ПАТОЛОГИЧЕСКИХ ПРОЯВЛЕНИЙ, СВЯЗАННЫХ С НЕЙ – В р ппе 123
больных в возрасте 53 ода проанализировано соп тств ющие болезни,
сопровождающие позднюю ожн ю порфирию (ПШП). Выявлено, что
та их пациентов частыми являются де енеративные и метаболичес ие
нар шения. Типичными де енеративными проявлениями были пара-
донтоз (90 %) и остно-с ставная система, жировая дистрофия печени, а
та же та иеметаболичес иерасстройства, а :ожирение, атерос лероз,
ипертоничес аяболезнь и сахарныйдиабет.Обращало внимание частое
наличие HCV – РНК ( 41 % обследованых). Развитие соп тств ющих
заболеванийнепосредственно зависелоот длительности порфирии.Час-
той причиной смертельных исходов были зло ачественные оп холи,
прежде все о печени. Наличие соп тств ющих заболеваний азывает
на системный хара тер порфирии, что необходимо читывать при
лечении та их больных.

ANALYSIS OF FREQUENCY OF MORBIDITY ON LATE PORPHYRIA AND RELATED
PATHOLOGICAL MANIFESTATIONS – The presence of contaminant diseases of
porphyria cutanea tarda (PCT) in the group of 123 patients in the age of
53 years old was analyzed. The existence of degeneration and metabolic nature
of diseases were stated. The degenerative changes of paradontium (90 %) and
joint-bone system, fatty liver dystrophy and overweight, atherosclerosis,
hypertension and diabetes were often stated. HCV-RNA was present in 41%
patients. The duration of PCT depended on the development of contaminant
diseases. The most often cause of death was liver carcinoma. The contaminant
diseases of PCT suggest the systemic nature of PCT what needs taking it into
consideration in the therapy.
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ПШП – це метаболічна хвороба, частота я ої дося ає
1,4-3,5 випад и на 100 тис. осіб. Розвито хвороби пов’яза-
ний зі зниженням а тивності де арбо силази ропорфіри-
но ен , зв’яз з чим зростає рівень ропорфірин і опро-
порфірин , я і від ладаються ш ірі й печінці, а та ож виво-
дяться із сечею. Розрізняють два різновиди порфірії: спора-
дичн , пов’язан з ензимним дефе том, що стос ється лише
печін и, а та ож родинн , при я ій дефе т ензим стос ється
сіх т анин. У 1996 р. хворих на порфірію б ло виявлено
м тацію ена, я ий відповідає за емохроматоз, з чим по-
в’яз ється підвищена спорідненість заліза до рецептора
трансферин [17]. Це призводить до зростання рівня заліза

рові і в печінці. Фотосенсибіліз ючими властивостями
порфірин пояснюються пош одження ш іри, е спонованої
сонячним промінням, а вільноради альні властивості заліза
є однією з причин раження печін и при цій хворобі. З
о ляд я на печін ові, та і на ш ірні прояви, ця хвороба є
предметом досліджень епатоло ів і дерматоло ів. Одна
досі не відома причина описаних в літерат рі ба атьох с -
провідних захворювань при ПШП: метаболічних (зо рема,

ц рово о діабет ) [9], чи автоім нних (артрити [6], синд-
ром Ше рена [15], ма ро лоб лінемія Вальденстрема,
емолітична анемія та ін. [24]).

Метою роботи б ло проаналіз вати с провідні хвороби
при ПШП з о ляд на їх хара тер, частот та динамі .

МАТЕРІАЛИ І МЕТОДИ Обстежено 123 хворих (111 чо-
лові ів і 12 жіно ) в я их на підставі підвищено о рівня
ро- і опропорфірин в сечі, а та ож хара терних ш ірних
змін діа ностовано ПШП. Пацієнти переб вали на лінічно-
м й амб латорном облі протя ом 1973-1999 рр. Крім
традиційних обстежень, хворих визначали по азни маси
тіла (ПМТ), здійснювали біохімічне дослідження рові (рівень
заліза, а тивність трансаміназ, протеїно- та ліпідо рама)
та сечі (виділення ро- і опропорфірин ), встановлювали
наявність мар ерів епатит В ім ноензимним методом
(ІЕМ) і проводили дослідження енетично о матеріал РНК
HCV за допомо ою ПЛР (реа тиви фірми Roche Diagnostics).
Крім то о, ви он вали додат ові дослідження ( астрос опію,
ЕКГ, радіоло ічне обстеження, осцилометрію, УЗД, сцинти-
рафію печін и) і істоло ічні обстеження біоптатів печін и

43 хворих. Достовірність різниці верифі вали за допо-
мо ою t- ритерію Стьюдента.

РЕЗУЛЬТАТИ ДОСЛІДЖЕНЬ ТА ЇХ ОБГОВОРЕННЯ
Середній ві хворих становив 53,9±10,8 ро (від 26 до
76 ро ів). Перші лінічні прояви ви ляді змін на ш ірі,
я а б ла не при рита одя ом і том е спон валася сонячни-
ми проміннями (долоні, обличчя) з’являлися людей ві ом
46,0±10,0 ро ів. Середній час тривалості нед и до почат
обстежень становив 8,7±6,3 ро . Більшість обстежених (86 %)
ви он вала фізичн робот на б дівництві й на транспорті,
тож часто наражалися на вплив сонячно о опромінення,
хімічних середни ів і механічне пош одження р . Близь о
90 % обстежених вживали ал о оль.

Аналіз частоти с провідних з ПШП захворювань по азав
наявність де енеративних і метаболічних розладів (табл. 1).

Супутні захворювання 
% від загаль-
ного числа 

хворих (n=123) 
Пародонтоз 90 
Інфекції дихальних шляхів (3-4 рази на рік) 80 
Жировий гепатоз 74 
Коронаросклероз  72 
Деформуючий остеоартроз 70 
Відкладання заліза в печінці 68 
Кульгавість 54 
Фіброз печінки 56 
Ожиріння (ПМТ>25 кг/м2) 50 
Виразкова хвороба шлунка 44 
HCV-інфекція (РНК HCV +) 41 
Перенесена HBV-інфекція (анти HBc +) 36 
Гіпертонічна хвороба 33 
Цукровий діабет 32 
Хронічний гепатит 30 
Цироз печінки 23 
Гіперхолестеролемія (холестерол>6,5 ммоль/л) 9 
Рак печінки 5 
HBV-інфекція (HBsAg +) 2 

Таблиця 1. Частота патоло ічних проявів, я і
с проводж вали ПШП



ВІСНИК НАУКОВИХ ДОСЛІДЖЕНЬ 2004 № 1

16

Таблиця 2. Аналіз частоти с провідних порфірії захворювань залежно від наявності пацієнтів
стено ардії

Вік Тривалість 
порфірії 

Цукровий 
діабет 

Гіпертонічна 
хвороба Цироз печінки Група хворих Число пацієнтів 

роки (M±m) % 

I – зі стенокардією 40 56,0±9,0  
(40-70) 6,/8±5,8 30 42 22 

II – без стенокардії 45 51,0±12,0 
(27-70) 2,2±3,5 17 4 10 

Середня тривалість порфірії р пі із с провідною
стено ардією б ла тричі довшою і становила 6,8 ро ,
той час, я II р пі дося ала лише 2,2 ро . У р пі пацієнтів
зі стено ардією більше, я 10 разів частіше діа ност вали
іпертонічн хвороб , а ц ровий діабет і цироз печін и –

2 рази частіше, ніж II р пі.
У ряді випад ів серед членів найближчої родини хворо о

та ож виявляли ц ровий діабет, синдром Рейно, остео-
хондроз, ново творення та ін. Родинна пізня ш ірна порфірія
проявлялася 4 випад ах.

Проаналіз вали та ож частот с провідних порфірії за-
хворювань залежно від тривалості хвороби (табл. 3). При
цьом встановили, що в разі орот о о (до 1 ро ) анамнез
нед и с провідна патоло ія виявлялася 45,4% осіб, той
час, я при тривалішом перебі ПШП (понад 11 ро ів) – в
сіх обстеж ваних.

Таблиця 3. Частота с провідних захворювань
залежно від тривалості порфірії (n=83)

Наявність супровідних 
захворювань Тривалість порфірії Вік, роки 

(M±m) абс. число/число 
обстежених  % 

До 1 року 51,7±15,0 10/22 45,4 
Від 2 до 10 років 54,8±10,0 36/43 83,7 
Від 11 до 20 років 56,8±14,0 18/18 100,0 

У таблиці 4 наведено аналіз причин смерті р пі з 19
хворих на ПШП. Найчастішою причиною смерті б ли
ново творення, перед сім печін и, рідше ш іри, простати,
ле ень чи товстої иш и, а та ож цироз печін и та інс льти.

Таблиця 4. Причини смерті хворих на ПШП
( n = 1 9 )

Причина 
смерті 

Абс. 
число 

випадків 
% 

Вік на час 
смерті, 
роки 

(M±m) 

Тривалість 
порфірії 
(M±m) 

Новоутво-
рення 12 

63  
(рак печінки – 

21 %) 
67,0±4,6 16,2±13,0 

Цироз 
печінки 4 21 66,8±8,2 11,0±4,3 

Інсульт 3 16 68,5±10,6 10,5±7,8 

Середній ві хворих на момент смерті в сіх випад ах
становив близь о 67 ро ів. При ново твореннях встановили
найдовший період порфірії, я ий перевищ вав 16 ро ів.

Наведені рез льтати досліджень свідчать про частий
с провід порфірії метаболічними і де енеративними хворо-
бами. З о ляд на їх повсюдне поширення серед осіб стар-
шо о ві , вони часто тра т ються я прояви старіння. Одна
старіння не є хворобою, а природним енетично запро ра-
мованим фізіоло ічним процесом. До то о ж аналізовані
пацієнти не б ли старими, а радше середньо о ві .

З пор шень метаболізм близь о 50% хворих на ПШП
виявлено ожиріння (ПМТ>25 /м2). За даними Амери-
ансь о о дієтично о товариства, орисною для здоров’я
вважається ПМТ чолові ів межах 19-25 /м2 [22].

Зроз міло, що ожиріння б ло рез льтатом їх висо о ало-
рійної дієти, а та ож споживання ал о олю, я ий є джерелом
значної іль ості енер ії [13]. У літерат рі не під реслюється
феномен підвищеної маси тіла хворих на ПШП очевидно
через те, що в західноєвропейсь ій цивілізації ожиріння
поширене одна ово часто і тра т ється я прояв норми. Та ,
за рез льтатами Pol-MONIKA, з 1993 р. Варшаві відсото
чолові ів ві ом 35-64 ро и з ожирінням (ПМТ>25 /м2)
становить 45,3% [19].

Гіпертонічна хвороба встановлена 32% обстеж ваних
пацієнтів. Дослідни и проблеми ПШП та ож не під реслюва-
ли цьо о феномен при порфірії, ос іль и частота іпертоніч-
ної хвороби за альній поп ляції чолові ів ві ом 3 5 -
64 ро и, я і Варшаві оцінюється приблизно одна ово –
37,4% [20].

У 72% обстежених осіб виявлено с динн патоло ію міо-
арда, а в 5 4 % – нижніх інціво . З цьо о привод

4 пацієнтів ви онано операцію by-pass на сте нових арте-
ріях, а 2 – навіть амп товано інців и. Ще Waldenstrem
[23] 1937 р. зверн в ва на с динн патоло ію при ПШП
і подібність с динних розладів до в злово о панартеріїт .
Brugsch J. [4] 1957 р. описав 6 випад ів тяж ої недостат-
ності оронарних с дин.

Ожиріння, я і іпертонічна хвороба вважаються фа то-
рами ризи для розвит серцево-с динної патоло ії і часто
орелюють з іперліпідемією і схильністю до інфар т міо-
арда [16]. Серед обстеж ваних нами пацієнтів іперліпі-
демія б ла рід істю, а інфар т міо арда переніс лише
1 хворий, я ий мав енетичні перед мови цьо о, ос іль и
йо о родичі та ож перенесли цю нед .

Де енеративних змін зазнавали майже всі ор ани й систе-
ми, одна найчастіше ( 90 % випад ів) ражалися з би (паро-
донтоз), а в 70 % – печін а і іст ово-с лобова система.

Гістопатоло ічне дослідження біоптатів печін и найчас-
тіше засвідч вало жировий епатоз і від ладання заліза в
епатоцитах, рідше – фіброз, чи хронічний епатит і цироз.
У поодино их випад ах хворих розвивався ра печін и,
я правило на фоні цироз печін и. У 44 % пацієнтів б ла
вираз ова хвороба шл н а чи дванадцятипалої иш и.

В аналізованій р пі хворих з порфірією одна ово часто
діа ност вали хвороби і симптоми, що в ладаються в Х-ме-
таболічний синдром Реавена [16]: о люзію серцевих с -
дин – 72% і с дин ні ( ль авість) – 54% обстежених
осіб. Ожиріння, про що свідчив ПМТ>25 /м2, с проводж -
вало порфірію 50 % пацієнтів, ц ровий діабет II тип і
іпертонічна хвороба – 32% хворих.

80% обстеж ваних відзначали часті (2-3 рази на рі )
острі респіраторні вір сні інфе ції. У 36 % осіб діа ностовано
перенесен HBV-інфе цію, а 41 % – наявн HCV-інфе цію
(РНК HCV +).

Інші с провідні хвороби, та і я : іuszczyca, синдром Гор-
тона, ріо лоб лінемія, ровоточивість trzewny, дермато-
міозит, ма ро лоб лінемія, с леродермія, ново творення –
реєстр валися спорадично.

При аналізі залежності між ПМТ та ц ровим діабетом
виявили, що ПМТ хворих на цю нед істотно вищий і
становить 2 9 , 4 ± 2 , 5 /м2 , той час я хворих без
с провідно о діабет – 23,5±4,1 /м2 (Р<0,001).

Порівняли та ож частот с провідних захворювань
двох р пах хворих: зі стено ардією (40 пацієнтів) та без
неї (45 осіб, табл. 2).



ВІСНИК НАУКОВИХ ДОСЛІДЖЕНЬ 2004 № 1

17

Серед обстеж ваних нами осіб ц ровий діабет б в
встановлений 32% випад ів. Існ вання зв’яз між порфі-
рією та ц ровим діабетом вперше доводив Sterling K. та
співавт. (1949) [18].

Є роботи, в я их доповідається про часте ( 15-25%)
поєднання порфірії з лінічно маніфестним ц ровим діабе-
том II тип , натомість ще частіше виявляється підвищена
толерантність лі емічно о профілю – від 77% [12] до 87%
[9, 10]. У той же час частота ц рово о діабет в західноєвро-
пейсь ій поп ляції становить 1-2% [8] і зростає до 5% серед
старших людей [14].

Серед с провідних порфірії захворювань найчастішими
б ли де енеративні розлади: 90% остежених хворих діа -
ностовано пародонтоз, а 70% – деформ ючий остеоартроз.
У дост пній нам літерат рі ми не натрапили на подібні по-
відомлення очевидно через те, що та і зміни одна ово часто
встановлюються західноєвропейсь ій поп ляції, а їх етіо-
пато енез і досі невідомий. Патоло ія ясен належить до найпо-
ширеніших хвороб людей і призводить до втрати з бів [11].
За повідомленнями ВООЗ, за альній поп ляції ві ом 35-
44 ро и захворювання ясен дося ають 40-75%, а з ві ом їх
частота зростає [2]. Частота деформ ючо о остеоартроз та ож
дедалі значніше зростає з ві ом і через 65 ро ів життя дося-
ає 30%, а після 65 – 68%.

Є чимало повідомлень про де енеративні зміни печін и
при порфірії. Серед дослідж ваних хворих про жировий епа-
тоз свідчили 70% біоптатів печін и, а про фіброз печін и –
56%. Подібні дані наводять й інші дослідни и [5, 21].

Вираз ова хвороба шл н а чи дванадцятипалої иш и
виявлена більше ніж 40% обстеж ваних нами осіб. Інші
автори [1, 3, 7] та ож звертали ва на част омбінацію
вираз ової хвороби з порфірією.

ВИСНОВОК Значна іль ість с провідних пізній ш ірній
порфірії захворювань свідчить про системний хара тер цієї
нед и, що необхідно врахов вати при лі ванні та их хворих.
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ДИНАМІКА ПОКАЗНИКІВ СИСТОЛІЧНОЇ ТА ДІАСТОЛІЧНОЇ ФУНКЦІЇ ЛІВОГО ШЛУНОЧКА ПІД
ВПЛИВОМ ЕНАЛАПРИЛУ У ХВОРИХ НА ІХС ІЗ СУПРОВІДНИМ ДЕГЕНЕРАТИВНИМ АОРТАЛЬНИМ

СТЕНОЗОМ РІЗНОГО СТУПЕНЯ

Тернопільсь а державна медична а адемія ім.І.Я.Горбачевсь о о

ДИНАМІКАПОКАЗНИКІВСИСТОЛІЧНОЇТАДІАСТОЛІЧНОЇФУНКЦІЇЛІВОГО
ШЛУНОЧКА ПІД ВПЛИВОМ ЕНАЛАПРИЛУ У ХВОРИХ НА ІХС ІЗ
СУПРОВІДНИМДЕГЕНЕРАТИВНИМАОРТАЛЬНИМСТЕНОЗОМРІЗНОГО
СТУПЕНЯ – Об р нтовано доцільність ви ористання ін ібітора АПФ
еналаприл малеат хворих на ІХС із с провідним де енеративним
аортальним стенозом. Встановлено, що ст пінь с провідно о де ене-
ративно о аортально о стеноз і хара тердіастолічно о трансмітрально о
ровото є ритеріями для вибор дози препарат . Доведено, що
еналаприл малеат по ращ є лінічний стан, с марний інде с я ості
життя, сприяє зменшеннюФК хворих на ІХС із с провідним аортальним
стенозом І, ІІ ст пеня. Ефе т залежить від ст пеня аортально о стеноз ,
ф н ціонально о стан ліво о шл ноч а, дози препарат . Оптимальні
позитивні зміни по азни ів ардіо емодинамі и хворих на ІХС із
с провідним аортальним стенозом І, ІІ ст пеня відмічені при ви орис-
танні еналаприл малеат дозі 5-10 м /д. Відмічено, що хворих з
аортальним стенозом еналаприл малеат найбільш ефе тивний при
наявності висхідної систолічної і “ іпертрофічно о” варіант діастолічної
дисф н ції ліво ошл ноч а.Ви ористання еналаприл малеат обмежене
хворих з аортальним стенозом ІІІ ст пеня. Доцільне ви ористання

препарат дозі 5 м /д цих хворих з висхідним “ іпертрофічним”
типом діастолічно о трансмітрально о ровото .

ДИНАМИКАПОКАЗАТЕЛЕЙСИСТОЛИЧЕСКОЙИДИАСТОЛИЧЕСКОЙ
ФУНКЦИИ ЛЕВОГО ЖЕЛУДОЧКА ВСЛЕДСТВИЕ ПРИМЕНЕНИЯ
ЭНАЛАПРИЛАУБОЛЬНЫХИБСИСОПУТСТВУЮЩИМДЕГЕНЕРАТИВНЫМ
АОРТАЛЬНЫМСТЕНОЗОМРАЗЛИЧНОЙСТЕПЕНИ – Обоснована целе-
сообразность использования ин ибитора АПФ эналаприла малеата
больных сИБСисоп тств ющимде енеративнымаортальнымстенозом.
Установлено, что степень соп тств юще о де енеративно о аортально о
стеноза и хара тер диастоличес о о трансмитрально о ровото а явля-
ются ритериями для выбора дозы препарата. До азано, что эналаприла
малеат л чшает линичес ое состояние, с ммарный инде с ачества
жизни, способств ет меньшениюФКпациентов сИБСисоп тств ющим
аортальнымстенозом І, ІІ степени.Эффе тзависитотстепениаортально о
стеноза, ф н ционально о состоянияЛЖ, дозыпрепарата. Оптимальные
положительные изменения по азателей ардио емодинами и больных
ИБС с соп тств ющим аортальным стенозом І, ІІ степени отмечены при
использовании эналаприла малеата в дозе 5-10 м /с т. Отмечено, что
больных с аортальным стенозом эналаприламалеат наиболее эффе ти-
вен при наличии исходной систоличес ой и “ ипертрофичес о о” ва-
рианта диастоличес ой дисф н ции лево о жел доч а. Использование
эналаприла малеата о раничено больных с аортальным стенозом ІІІ


