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ВВЕДЕНИЕ

ЗНАЧЕНИЕ ПРОФИЛИРОВАНИЯ ПРЕПОДАВАНИЯ 
ПАТОЛОГИЧЕСКОЙ АНАТОМИИ 

ДЛЯ ФОРМИРОВАНИЯ ВРАЧА-ПЕДИАТРА

Педиатрия по существу не узкая специальность, а часть 
медицины. Поэтому в педиатрии требуется специализация во 
всех областях медицинских знаний, в том числе и в области 
патологической анатомии.

По образному выражению М. А. Скворцова, основополож
ника патологической анатомии болезней детского возраста, 
«...педиатрия — вся медицина, перенесенная в детский воз
раст».

Научное изучение патологической анатомии болезней у де
тей получило свое развитие в России лишь после Великой 
Октябрьской социалистической революции. Зарождение педи
атрической патологической анатомии в Советском Союзе свя
зано с именем М. А. Скворцова (1876— 1963) — замечательно
го ученого, эрудированного педагога, блестящего лектора, 
создателя школы патологоанатомов педиатрического профи
ля в Москве. М. А. Скворцов более 50 лет работал в прозекту
ре Детской клинической больницы № 1 в Москве, создал 
уникальный музей макро- и микропрепаратов, являющийся 
неоценимым пособием в изучении патологической анатомии 
инфекционных болезней, ревматизма, врожденных пороков 
развития, опухолей, лейкозов и других болезней у детей.

В области детской инфекционной патологии огромную цен
ность представляет монография М. А. Скворцова, выдержав
шая пять изданий. Замечательной особенностью этого труда 
является его клинико-анатомическое направление. В этой мо
нографии, кроме того, показана тесная связь патологической 
анатомии болезней с анатомо-физиолошческими возрастными 
особенностями организма ребенка.

Крупным патологоанатомом в области детской патологии 
являлся Д. Д. Лохов (1892— 1958) — основоположник пе
диатрической школы патологоанатомов Ленинграда. Д. Д. Л о
хов, Б. Н. Могильницкий (1882— 1955), В. Д. Цинзерлинг 
(1891— 1960) и А. И. Струков (1901) внесли ценный вклад в 
патологическую анатомию инфекционных болезней у детей, а
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также в разработку вопросов возрастной морфологии и реак
тивности. Многое в изучении пренатальной и перинатальной 
патологии сделано Ю. В. Гулькевичем (1905— 1974) и создан
ной им школой патологоанатомов в Минске.

Детская патологоанатомическая служба играет большую 
роль в выяснении истинных причин пренатальной, перинаталь
ной и детской смертности, что имеет непосредственное значе
ние для практического здравоохранения. В СССР организа
ции детской патологоанатомической службы придается боль
шое значение. При Министерстве здравоохранения СССР и 
министерствах здравоохранения союзных республик выделе
ны главные детские патологоанатомы, созданы специальные 
комиссии из патологоанатомов педиатрического профиля. 
Большим вкладом в развитие детской патологоанатомической 
службы являются периодически проводимые научно-практи- 
ческие семинары и конференции детских патологоанатомов 
республиканского и союзного значения и организация объеди
ненных прозектур на базе крупных детских больниц. В дет
ских больницах и родильных домах систематически прово
дятся клинико-анатомические конференции с целью повыше
ния квалификации врачей-педиатров.

Патологическая анатомия является одной из основных 
дисциплин, подготавливающих студентов для усвоения клини
ческих знаний патологии человека. Будущий педиатр должен 
хорошо знать морфологические проявления тех болезней, ко
торые чаще всего будут встречаться в его практике. Педиатр 
должен быть хорошо знаком с теми особенностями в морфо
логии болезней, которые связаны с ростом и развитием орга
низма ребенка/ Поэтому преподавание патологической анато
мии на педиатрических факультетах медицинских институтов 
требует профилизации в области морфологии как общих пато
логических процессов, так и отдельных болезненных форм.

При освоении общего курса патологической анатомии сту
денты должны изучить особенности расстройств кровообра
щения, дистрофий, воспаления, иммунных реакций, опухоле
вого роста и др. в грудном и раннем детском возрасте, когда 
они выражены особенно резко. При освоении частной патоло
гической анатомии следует изучать такие специальные наибо
лее важные разделы в практической педиатрии, как прена
тальная патология, онкология детского возраста, преиму
щественно детские инфекционные болезни, знзимопатии 
и др.

Несмотря на очевидную необходимость профилизации па
тологической анатомии для педиатрических факультетов ме
дицинских институтов, до настоящего времени не было учеб
ника по патологической анатомии для студентов-педиатров. 
Создавая впервые такой учебник, авторы ставили перед собой 
задачу по возможности восполнить имевшийся пробел и осве
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тить важнейшие особенности морфологии патологических про
цессов и отдельных болезней детского возраста.

Часть I «Общая патологическая анатомия» учебника со
ставлена так, что в ней сообщаются главным образом особен
ности, свойственные патологическим процессам у детей по 
сравнению со взрослыми. Однако по разделам общего курса 
одного этого учебника для студентов-педиатров недостаточно. 
Поэтому обязательно нужно изучать основной учебник 
А. И. Струкова «Патологическая анатомия» (М. «Медицина», 
1971).

Часть II учебника «Частная патологическая анатомия» мо
жет быть взята за основу для студентов-педиатров. Однако 
некоторые разделы ее, а именно «Гемобластозы детского 
возраста», «Приобретенные болезни соединительной ткани» и 
др., требуют дополнительных сведений из учебника А. И. Стру
кова «Патологическая анатомия» (см. ссылки в тексте на эти 
главы). Наконец, некоторые разделы по патологической ана
томии, не вошедшие в данный учебник, но знание которых тре
бует программа, следует полностью изучать по учебнику 
А. И. Струкова «Патологическая анатомия».
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Ч А С Т Ь  I

ОБЩАЯ ПАТОЛОГИЧЕСКАЯ 
АНАТОМИЯ

ОСОБЕННОСТИ ОБЩИХ 
ПАТОЛОГИЧЕСКИХ ПРОЦЕССОВ 

В ДЕТСКОМ ВОЗРАСТЕ

ПОНЯТИЕ О ВОЗРАСТНОЙ РЕАКТИВНОСТИ

К общим патологическим процессам относятся расстройст
ва крово- и лимфообращения, дистрофии, некроз, воспаление, 
иммунные реакции, компенсаторно-приспособительные про
цессы, включающие регенерацию, гипертрофию, гиперплазию 
и атрофию, опухолевый рост. Эти процессы представляют со
бой выработавшиеся в ходе эволюции вида реакции организ
ма на воздействие среды, направленные на выравнивание на
рушенного гомеостаза.

Во время внутриутробного развития человеческого зароды
ша (с момента оплодотворения и до позднего плодного перио
да) идет постепенное и далеко не одновременное развитие 
способности реагировать на нарушения гомеостаза теми или 
иными видами общих патологических процессов—дистрофией, 
некрозом, регенерацией, иммунными реакциями, расстрой
ствами кровообращения, воспалением и др. Иначе говоря, в 
период внутриутробного онтогенеза постепенное развитие спо
собности к воспроизведению перечисленных патологических 
процессов идет по мере развития и созревания тех клеточных 
и тканевых структур, которые способны к осуществлению па
тологических процессов. Например, воспалительная реакция 
у плода возможна тогда, когда имеются дифференцированные 
формы мезенхимальных клеток (микро- и макрофаги, лимфо
циты, гистиоциты и др.) и в основном сформировалось микро- 
циркуляторное русло, иммунные процессы, когда сформирова
ны основные органы иммуногенеза — тимус, лимфатические 
узлы, селезенка и др. К моменту перехода от внутриутробного 
существования плода к внеутробной жизни новорожденный 
обладает способностью к осуществлению всех перечисленных 
патологических процессов.
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Следовательно, все названные патологические процессы 
присущи новорожденному и ребенку так же, как и взрослому. 
При этом в основных своих чертах общепатологические про
цессы и у детей, и у взрослых таковы, что их можно распоз
нать в любом возрасте.

Итак, у детей любого возраста, а также и у новорожден
ных, обнаруживаются морфологические и функциональные из
менения. Они характерны для тех или иных патологических 
процессов, возникающих под влиянием нарушения равновесия 
между организмом и средой и по своей сущности являю
щихся едиными с теми морфологическими и функциональ
ными сдвигами, которые возникают у человека "любого воз
раста.

Несмотря на единство сущности патологических процессов 
в любом возрасте способность реагировать на воздействие 
среды изменяется по мере созревания организма. Поэтому те
чение и морфология общих патологических процессов у детей 
характеризуются рядом особенностей, связанных с возрастной 
реактивностью ребенка. К основным таким особенностям от
носятся следующие:

1) незрелость и ранимость механизмов регуляции;
2) лабильность обмена;
3) повышенная проницаемость барьерных тканей;
4) незрелость специфических иммунных реакций.
Особенности реактивности ребенка в первую очередь состо

ят в н е з р е л о с т и  и р а н и м о с т и  р е г у л и р у ю щ и х  
с и с т е м .  К ним относятся прежде всего нервная и эндо
кринная системы. Регулирующие системы ребенка находятся 
в состоянии роста и созревания, поэтому функциональная дея
тельность их часто оказывается неадекватной требованиям, 
идущим со стороны внешнего мира. Незрелость нервной и эн
докринной системы делает их более ранимыми к различным 
воздействиям, а способность к выравниванию гомеостаза — 
более ограниченной, чем у взрослых. Достаточно сказать, что 
у новорожденного из всех органов и систем нервная система, 
как центральная, так и периферическая, является самой не
зрелой. Так, например, с момента рождения ребенка в регу
ляцию деятельности желудочно-кишечного тракта включает
ся только парасимпатическая система, симпатическая система 
начинает функционировать лишь после отнятия ребенка от 
груди; моргфологическая дифференцировка невронов головно
го мозга заканчивается только к 8-летнему возрасту. То же от
носится и к формированию такою важного эндокринного ре
гулятора, как надпочечник. Естественно поэтому, что в орга
низме ребенка легче, чем в организме взрослого, возникают 
нарушения секреторных, моторных, обменных, вазомоторных 
и других процессов, регуляция которых осуществляется через 
нервную и эндокринную системы, а в самих этих системах
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значительно легче возникают функциональные и морфологи* 
ческие сдвиги.

Л а б и л ь н о с т ь  о б м е н а  является особенностью пре
имущественно грудного и раннего детского возраста. Обмен 
веществ в организме состоит из пищеварения, всасывания, 
межуточного обмена, выведения конечных продуктов. В груд
ном и раннем детском возрасте все эти звенья обмена веществ 
легко нарушаются. Особенно легко подвергаются нарушению 
внутриклеточные процессы метаболизма, которые у взрослых 
представляют довольно стойкое звено обмена. Межуточный 
обмен представляет собой ферментативно обусловленный и 
регулируемый нервно-гуморальным путем внутриклеточный 
процесс синтеза (анаболизм) и расщепления (катаболизм) 
таких веществ, так белки, нуклеопротеиды, липиды, углево
ды. Установлено, что у детей раннего возраста ферментные 
системы не получили своего полного развития — это наряду с 
незрелостью нервных и гуморальных регуляторов легко при
водит к нарушению процессов метаболизма. Из огромного ко
личества ферментов, регулирующих обмен веществ в организ
ме, изучены преимущественно те, которые имеются в крови. 
Изучение этих ферментов убедительно свидетельствует о зна
чительной разнице в содержании их у детей и взрослых.

Легкая лабильность процессов метаболизма приводит к на
коплению недоокисленных продуктов с развитием тканевого 
ацидоза с тяжелыми нарушениями деятельности важнейших 
органов и систем организма ребенка. Следовательно, одной 
из сущ ественны х особенностей в течении патологических про
цессов у детей являются легко возникающие нарушения обме
на, обусловленные незрелостью ферментативных систем, нерв
ных и эндокринных регуляторов.

Наряду с этим проникновение различных агентов внешней 
среды благодаря п о в ы ш е н н о й  п р о н и ц а е м о с т и  
б а р  ь е р н ы х  т к а н е й  ребенка совершается с большей лег
костью, чем у взрослого. Так, роговой слой эпидермиса кожи 
ребенка, более тонкий и рыхлый, имеет значительно меньше 
слоев, чем у взрослых, легко отделяется от подлежащей дер
мы вследствие недостаточно развитой базальной мембраны. 
Слизистые оболочки дыхательного, пищеварительного и мо- 
че-полового тракта тонкие, богаты сосудами и, следовательно, 
имеют более высокую проницаемость. Эндотелий к базальные 
мембраны сосудов обладают также значительно более высо- 
кой проницаемостью, чем у взрослых. Доказательством более 
легкой проницаемости слизистой оболочки пищеварительного 
тракта может служить, например, повседневно наблюдаемая 
педиатрами пищевая аллергия, которая у большинства детей 
в возрасте до 3 лет проявляется в виде зудящих высыпании 
на коже в ответ на употребление тех или иных продуктов пи
тания. У взрослых такая аллергия встречается как исключе
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ние. Доказательством повышенной проницаемости сосудисто
го русла у детей является легко возникающий геморрагиче
ский диатез, которым сопровождаются многие инфекционные 
заболевания у детей, особенно в возрасте до 6 мес. Признаки 
повышенной проницаемости как следствие незрелости барьер
ных тканей имеются и в некоторых органах. Гемато-энцефа- 
лический барьер, например, полностью развивается только к 
концу 3-го года, чем объясняется большая частота заболева
ния менингитом в возрасте до 3 лет. Созревание почечного 
нефрона завершается только к 5-летнему возрасту. Поэтому 
у детей в возрасте до 5 лет имеется повышенная проницае
мость клубочкового фильтра — базальной мембраны, подо- 
цитов, эндотелия, по сравнению со взрослым.

Ребенку наряду с незрелостью барьерных тканей свойст
венна н е з р е л о с т ь  и м м у н н ы х  р е а к ц и й .  В настоя
щее время отвергнут взгляд, что новорожденный и ребенок в 
возрасте до 6 мес не способен к специфическому иммунному 
ответу. Установлено, что плод в возрасте 20 нед уже способен 
синтезировать некоторые иммуноглобулины. Соответственно 
формированию лимфоидной ткани осуществляется синтез им
муноглобулинов. Во внеутробный период эта ткань осуществ
ляет специфические иммунные реакции. Переход от стериль
ных условий внутриутробного существования во внешнюю сре
ду, населенную микроорганизмами, сопровождается активным 
развитием вилочковой железы и лимфоидной ткани. Особен
но интенсивные иммунологические процессы осуществляются 
в возрасте до одного года и снижаются, вероятно, только 
к моменту полового созревания.

Есть данные о том, что созревание различных клонов им- 
мунологически компетентных лимфоидных клеток происходит 
в разные периоды жизни ребенка. Соответственно этому, ве
роятно, наблюдается определенная последовательность в раз
витии способности к синтезу различных классов иммуноглобу
линов. Следовательно, структуры, которые дают специфиче
ский иммунологический ответ в организме ребенка, находятся 
в периоде становления и поэтому, особенно в возрасте до од
ного года, не могут полноценно осуществлять иммунологиче
скую защиту о-рганизма.

В заключение следует указать, что в период внутриутробно
го развития постепенно развиваются и созревают структуры, 
способные осуществлять те или иные реактивные процессы в 
ответ на воздействие внешней среды. Поэтому чем младше 
ребенок, чем ближе по возрасту он находится к внутриутроб
ному периоду, тем значительнее у него выражены черты не
зрелости и ранимости структур, осуществляющих эти процес
сы. Приведенные особенности реактивности организма ребен
ка наиболее отчетливо проявляются в возрасте до одного го
да и постепенно исчезают по мере созревания организма.
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ДИСТРОФИИ

Дистрофии — это нарушение любого вида обмена в тка
нях: белкового, нуклеопротеидного, водного, минерального, 
углеводного, липидного и др. Дистрофии м о р ф о л о г и ч е 
с к и  характеризуются: 1) накоплением в клетках и тканях из
быточного количества веществ (белки, липиды, углеводы и 
др.) или 2) выявлением в тканях тех веществ, которые в нор
ме были в клетке в связанном (невидимом) состоянии, или
3) накоплением веществ, не свойственных ткани и клетке в 
условиях нормального обмена. Дистрофии ф у н к ц и о н а л  ь- 
н о характеризуются снижением активности деятельности 
клетки или ткани. Если устраняется причина, вызвавшая ди
строфию, обмен в клетке или в ткани может восстановиться. 
Следовательно, в этих условиях дистрофия — процесс обрати
мый. Если дистрофический процесс углубляется, то он стано
вится необратимым и неизбежно переходит в состояние не
кробиоза и некроза.

Дистрофии относятся к наиболее древним реактивным про
цессам с точки зрения эволюционной сравнительной патоло
гии. Они могут возникать на ранних этапах развития чело
веческого зародыша и наблюдаться уже в период эмбрио
генеза.

П о  л о к а л и з а ц и и  дистрофии принято делить на в н у т 
р и к л е т о ч н ы е ,  в н е к л е т о ч н ы е  и с м е ш а н н ы е .

По своему п р о и с х о ж д е н и ю  дистрофии могут быть 
результатом м е с т н ы х  н а р у ш е н и й  о б м е н а  в опреде
ленных органах или системах органов под влиянием различ
ных причин и о б щ и х  нарушений обмена (первичные б о- 
л е з н и  о б м е н а ) .

М е с т н ы е  н а р у ш е н и я  о б м е н а  в органах и тканях 
возникают в связи с разнообразными причинами — наруше
ниями крово- и лимфообращения, инфекциями (например, 
дифтерия, скарлатина, дизентерия и др.), различными инток
сикациями, приводящими к гипоксии и снижению окислитель
ных процессов в тканях.

О б щ и е  н а р у ш е н и я  о б м е н а ,  приводящие к накоп
лению в клетках и тканях продуктов обмена аминокислот, уг
леводов, липидов и др., получили название болезней накоп
ления — «тезаурозов» (от греч. thesaurizo — поглощение, на
копление). Установлено, что тезаурозы являются э н з и м о -  
п а т и я м и—следствием полного отсутствия, или недостаточ
ной активности, или подавления деятельности определенных 
энзимов.

Э н з и м о п а т и и  являются г е н о п а т и я м и ,  т. е. на
следственными страданиями, как правило, рецессивного типа. 
У гомозиготных (больных) носителей либо отсутствует ген, 
осуществляющий синтез соответствующего энзима (структур
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ный ген), либо отсутствует ген, индуцирующий активность 
группы энзимов сходного действия (регулирующий ген); у ге
терозиготных (здоровых) носителей имеется очень незначи
тельный дефект обмена, часто без всяких клинических и мор
фологических проявлений.

Ферментативные процессы осуществляются на различных 
этапах обмена (пищеварение, всасывание, на уровне межуточ
ного обмена, процессы реабсорбции), поэтому понятие «энзи- 
мопатия» шире, чем понятие «болезнь накопления», а именно 
могут быть энзимопатии без внутриклеточного отложения тех 
или иных веществ белковой, липидной или углеводной приро
ды. В то же время системное накопление этих веществ в орга
низме — болезнь накопления—является дистрофическим про
цессом, в основе которого лежит энзимопатия.

В настоящее время существует точка зрения, что болезни 
накопления связаны с недостаточностью ферментов лизосом, 
так как в большинстве случаев при болезнях накопления бло
кируется нормальный ступенчатый распад данного соединения 
в результате выпадения соответствующего гидролитического 
фермента. Синтез вещества идет, а распад его задерживается 
на определенном уровне. Лизосомы, как известно, являются 
цитоплазматическими органеллами, в которых сосредоточены 
гидролитические ферменты клеток, поэтому болезни накопле
ния рассматриваются как генотипический дефект ферментных 
систем лизосом.

Н А Р У Ш Е Н И Я  О Б М Е Н А  Б Е Л К О В  
( Д И С П Р О Т Е И Н О З Ы )

ВНУТРИКЛЕТОЧНЫЕ ДИСПРОТЕИНОЗЫ

Зернистая дистрофия. Зернистая (паренхиматозная) ди
строфия, мутное (тусклое) набухание относится к  самому ча
стому виду внутриклеточных белковых дистрофий детского 
возраста. Орган при этом имеет тусклый вид как бы ошпарен
ного кипятком, паренхима его выбухает на разрезе из-под 
капсулы, откуда и название «мутное набухание». Зернистой 
эта дистрофия называется потому, что в цитоплазме клеток 
обнаруживаются зерна белковой природы. Название парен
химатозной дистрофии оправдано тем, что она наблюдается в 
паренхиматозных органах — почках, печени, миокарде, бога
тых митохондриями. Причиной мутного набухания органа яв
ляются разнообразные инфекционные заболевания и гипоксия 
различного происхождения. Патогенез, как установлено, свя
зан с нарушениями процессов осмоса так называемого «ион
ного насоса» клетки вследствие убыли энергии выведения, что 
сопровождается набуханием и укрупнением структурных бел
ков митохондрий. С функциональной стороны мутное набуха
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ние паренхиматозных органов сопровождается быстро прохо
дящими нерезко выраженными нарушениями, появляющими
ся в клинике на высоте заболевания, например приглушенно
стью тонов сердца, появлением следов белка в моче и др. Если 
процесс углубляется, то возникает растворение крист мито
хондрий, от митохондрии остается оболочка с оптически пу
стым содержимым. В световом микроскопе цитоплазма при
обретает пенистый вид. У детей это особенно отчетливо видно 
в эпителии почечных канальцев. При этом имеет место более 
глубокое нарушение ферментных систем, однако процесс оста
ется обратимым.

Вакуольная дистрофия наблюдается у детей часто в клет
ках печени при вирусных гепатитах (эпидемический, сыворо
точный, герпетический, ветряночный, при генерализованной 
вакцине), реже в эпителии почек при длительных истощающих 
заболеваниях (хронический постдизентерийный колит, голо
дание), в эпидермисе кожи при ветряной оспе, опоясывающем 
лишае. Макроскопически внутренние органы при вакуольной 
дистрофии не имеют характерного вида. Процесс обнаружи
вается только при микроскопическом исследовании. В цито
плазме эпителиальных клеток появляются сначала мелкие 
вакуоли, которые потом сливаются и между ними сохраняют
ся лишь узкие прослойки цитоплазмы. В электронном микро
скопе обнаруживается расширение цистерн эндоплазматиче- 
ского ретикулума. С функциональной стороны вакуольная ди
строфия характеризуется выраженными клиническими симп
томами гепатита или нефротического синдрома, так как про
цесс в клетках печени и почек носит диффузный характер и 
приводит к тяжелым изменениям клеточного обмена вплоть 
до некроза. При вакуольной дистрофии речь идет не только
о нарушениях осмотического равновесия клетки, но и о нару
шениях со стороны связанной воды, входящей в состав цито
плазмы. Процесс остается обратимым, если не наступит пол
ного растворения цитоплазмы клетки с сохранением ее обо
лочки, что приводит к так называемой б а л л о н н о й  
д и с т р о ф и и .  Клетка при этом увеличивается, ядро ее рас
творяется и тело приобретает вид баллона, откуда и ее назва
ние баллонная дистрофия. Сущность процесса заключается в 
нарушении проницаемости клеточной мембраны, вследствие 
чего вода из окружающей среды устремляется в клетку.

Баллонная дистрофия, точнее некроз, наблюдается в эпи
дермисе кожи при образовании ветряночных высыпаний, на
зывающихся везикулами (пузырьки). При этом неповрежден
ным остается герминативный слой эпидермиса, за счет кото
рого в последующем идет полная регенерация без образова
ния рубцов. Другим видом необратимых изменений при ва
куольной дистрофии является «периферическое расплавле
ние» цитоплазмы (рис. 1). При этом периферическая часть
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Рис. 1. Вакуольная дистрофия. «Периферическое расплавление» цитоплазмы. 
М — митохондрии; ZK — клеточное ядро; nZ — новая клеточная  м ем бран а. Х21 300, 

G. H olle. L ehrbuch  der a llg em ein en  P a th o lo g ie , Jen a , 1967, S. 60.

цитоплазмы отделяется, клетка резко уменьшается, митохонд- 
рии ее скапливаются вокруг ядра и возникает новообразова
ние клеточной мембраны. «Периферическое расплавление» 
указывает на глубокие и тяжелые повреждения эндоплазма- 
тического ретикулума клетки. Если процесс продолжает уг
лубляться, то цитоплазма гомогенизируется, белок ее сверты
вается с участием солей кальция; при этом цитоплазма интен
сивно окрашивается кислыми красками — так называемая 
а ц и д о ф и л ь н а я  д и с т р о ф и я ,  необратимое состояние, 
переходящее в ацидофильный коагуляционный некроз с раст
ворением ядра. Некротизированные ацидофильные гепатоци- 
ты получили название телец Каунсильмена, наличие которых 
является типичным для эпидемического гепатита. В печени 
наблюдается также парциальная ацидофильная дистрофия 
цитоплазмы гепатоцитов в виде глыбок, расположенных во
круг ядра в разреженной цитоплазме. Глыбки получили на
звание телец Маллори, они встречаются в гепатоцитах при 
гепатитах и циррозах печени. Кроме печени, ацидофиль
ная дистрофия и коагуляционный ацидофильный некроз 
некоторых клеток могут наблюдаться в миокарде и попереч
нополосатых мышцах, в ганглиозных клетках головного 
мозга.
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Гиалиновокапельная дистрофия. У детей встречается очень 
редко в эпителии главных отделов извитых канальцев почек 
и в цитоплазме плазматических клеток. Этот вид дистрофии 
наблюдается как у детей, так и у взрослых при болезнях по
чек вследствие нарушения проницаемости клубочкового 
фильтра (гломерулонефрит), иногда при острых лейкозах, 
длительно леченных кортикостероидами (при синдроме Ку
шинга). Почки при гиалиновокапельной дистрофии увеличе
ны, плотные, на разрезе с широким бледным корковым слоем 
и красным или розоватым мозговым веществом. В цитоплаз
ме клеток эпителия извитых канальцев появляются блестящие 
белковые капли, ярко окрашенные эозином. При этом наблю
даются тяжелые изменения клеточных органелл — распад ми
тохондрий, цистерн эндоплазматического ретикулума и накоп
ление в цитоплазме гиалиновых капель белковой природы. 
Функция почки резко нарушается, в клинике развивается ти
пичная картина нефротического синдрома. В основе процесса 
лежит перегрузка реабсорбции белка канальцевым эпителием 
почек. Гиалиновокапельная дистрофия эпителия канальцев 
почек как следствие нарушения синтеза белка при плазмоци- 
томах у детей не наблюдается. Появление гиалиновых вклю
чений в цитоплазме плазматических клеток у детей можно 
встретить так же, как и у взрослых, в очагах хронического 
воспаления.

Роговая дистрофия. Помимо местных нарушений процессов 
ороговения — р о г о в о й  д и с т р о ф и и ,  причиной которой 
и у детей, и у взрослых является хроническое воспаление, у 
детей наблюдается универсальный в р о ж д е н н ы й  г и п е р -  
к е р а т о з ,  или и х т и о з .  Это очень редкое тяжелое наследст
венное заболевание с развитием мощных роговых наслоений 
на коже, напоминающих панцирь черепахи. Кроме избыточно
го ороговения, отмечается атрофия зернистого слоя эпидерми
са, воспалительные изменения отсутствуют (рис. 2). Ихтиоз 
часто встречается в комбинации с другими пороками разви
тия — «рыбий рот», выворот век, отсутствие или недоразвитие 
ушных раковин и др. Дети рождаются недоношенными и уми
рают в первые дни после рождения, наблюдается и мертво- 
рожденность. Патогенез не ясен. Вероятно, речь идет об энзи
мопатии, приводящей к пороку формирования эктодермы. 
Кроме тяжелой формы, могут наблюдаться более легкие фор
мы, совместимые с жизнью.

Дистрофии, связанные с нарушениями обмена аминокислот. 
Проявляются, как правило, у детей грудного и раннего дет
ского возраста. Так как аминокислоты необходимы для син
теза клеточного белка, то нарушение их обмена протекает 
особенно тяжело. Почти как правило, поражаются головной 
мозг с развитием прогрессирующей олигофрении и почки, на
рушается общее развитие и формирование костной системы
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Рис. 2. Роговая дистрофия кожи при врожденном ихтиозе у ребенка 2 мес. 
Окраска гематоксилин-эозином. Х500.

(при вторичном нарушении кальциевого и фосфорного обме
на). Обмен аминокислот может быть нарушен на различных 
этапах: на уровне всасывания и усвоения в кишечнике, на 
уровне внутриклеточного метаболизма или на уровне реаб
сорбции в почечных канальцах. Для всасывания любых ве
ществ через клетки существует активный ферментативно обу
словленный транспортный механизм. Если он нарушен на 
уровне кишечника, то возникает синдром н е д о с т а т о ч 
н о с т и  в с а с ы в а н и я ;  если нарушение имеется на уровне 
тубулярного аппарата почек — синдром т у б у л о п а т и и  
(нарушение реабсорбции). Встречаются комбинации наруше
ния транспорта того и другого вида. Примером изолирован
ной н е д о с т а т о ч н о с т и  в с а с ы в а н и я  а м и н о к и с 
л о т  в к и ш е ч н и к е  является наследственная недостаточ
ность всасывания м е т  и о н и н а или т р и п т о ф а н а. При 
недостаточности всасывания метионина у детей наблюдаются 
поносы, одышка, приступы судорог, отсталость в психическом 
развитии, сухость кожи, слабая пигментация кожи и волос, 
особый сладковатый запах тела. При недостаточности всасы
вания триптофана возникает так называемая болезнь «голу
бых пеленок».
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Рис. 3. Цистиновые камни в интерстиции почки при цистинурии. Окраска 
гематоксилин-эозином. Х300.

Примером преимущественного нарушения р е а б с о р б ц и и  
в канальцах почек является наследственная ц и с т и н у р и я ,  
при которой нарушен транспорт четырех аминокислот — ци- 
стина, лизина, аргинина и орнитина. У детей в возрасте до од
ного года и даже у детей грудного возраста развивается по
чечнокаменная болезнь. В почках выпадают шестигранные 
кристаллы плохо растворимого цистина, которые повреждают 
стенку канальцев почек (рис. 3). Цистин гистохимически опре
деляется реакцией с надмуравьиной кислотой и альциановым 
синим. Присоединение вторичной инфекции (пиелонефрит) 
приводит к развитию почечной недостаточности.

Примером к о  м б и н и р о в а н н о го  т и п а  н а р у ш е н и й  
транспорта аминокислот является очень редкий семейный 
с и н д р о м  Г а р т н а п а ,  названный по фамилии семьи, в 
которой заболевание было впервые описано. Синдром разви
вается в раннем детском возрасте, характеризуется триадой— 
пеллагроидными изменениями кожи, мозжечковой атаксией и 
снижением интеллекта. В основе заболевания лежит наслед
ственное нарушение всасывания в кишечнике аминокислот, в 
частности триптофана, и нарушение реабсорбции в почках 
большого количества аминокислот с высокой степенью гипер- 
аминоацидурии.
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Примером нарушения в н у т р и к л е т о ч н о г о  м е т а б о 
л и з м а  а м и н о к и с л о т  являются цистиноз, тирозиноз, фе- 
нилпировиноградная олигофрения и др.

Ц и с т и н о з — наследственная болезнь накопления цисти- 
на, при которой дети погибают в возрасте до 2 лет или к 6-, 
8-летнему возрасту. Цистин накапливается в клетках рети- 
кулоэндотелия костного мозга, лимфатических узлов, селезен
ки, печени, в оболочках глаза, в эпителии и эндотелии почек. 
Сущность болезни состоит в нарушении внутриклеточного 
усвоения цистина. Ферментная недостаточность пока не выяс
нена. Диагноз при жизни можно поставить путем обнаруже
ния кристаллов цистина в глазу или с помощью биопсии в 
соединительной ткани кожи. Кроме накопления цистина, на
блюдается тубулярная нефропатия, которую считают вторич
ной (следствие отложения цистина). С поражением почек свя
зано развитие ренальной остеопатии с резко выраженными 
деформациями, прежде всего конечностей, и отсталостью 
роста. Прогрессирующее поражение почек приводит к 
уремии.

Т и р о з и н о з  — наследственная болезнь обмена тирозина, 
при которой дети погибают в первые месяцы после рождения, 
редко доживают до 6—8 мес. Сущность болезни состоит 
в генотипической недостаточности фермента гидроксилазы 
гидроксифенилпировиноградной кислоты. Развивается цирроз 
печени, тубулярная нефропатия, нефрогенная остеопатия, вы
раженная отсталость в физическом, иногда в нервно-психиче
ском развитии.

Обращает на себя внимание то, что у недоношенных ново
рожденных наблюдается гипертирозинемия в результате тран- 
зиторной недостаточности указанного фермента, свидетельст
вующая о незрелости клеток печени. Клинические симптомы 
отсутствуют и гипертирозинемия исчезает к 2 мес после рож 
дения.

Ф е н и л п и р о в и н о г р а д н а я  о л и г о ф р е н и я  j на
следственная болезнь обмена фенилаланина с блокадой окис 
ления фенилаланина. Сущность болезни заключается в отсут
ствии энзима фенилаланингидроксилазы, под влиянием кото
рой в норме образуется тирозин. Блок приводит к накопле
нию фенилаланина и продуктов его метаболизма фенилпи- 
ровиноградной кислоты и др. Заболевание начинается в груд
ном возрасте и ведет к прогрессирующей олигофрении, сопро
вождается слабой пигментацией кожи, глаз, волос, дермато
зами, характерным мышиным или волчьим запахом тела. Б го
ловном мозге обнаруживается задержка процессов миелини- 
зации, так как в норме продукты расщепления фенилаланина 
идут на построение миелина. Важным является своевремен
ное выявление дефекта обмена, так как лечение определен
ной диетой предупреждает развитие олигофрении.
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Внеклеточными диспротеинозами называются белковые ди
строфии межуточного вещества соединительной ткани. К си
стемным внеклеточным диспротеинозам относится мукоидное 
набухание, фибриноид, гиалиноз, амилоидоз.

Мукоидное набухание. С и с т е м н о е  м у к о и д н о е  н а 
б у х а н и е  соединительной ткани встречается у детей при рев
матизме и других коллагеновых болезнях. М у к о и д н о е  н а 
б у х а н и е  обнаруживается лишь при микроскопическом ис
следовании в основном веществе и коллагеновых волокнах 
соединительной ткани, чаще сердца и стенок сосудов. При 
этом наблюдается увеличение объема волокон, размытость их 
контуров и структуры, метахромазия волокон и основного ве- 
щества. М е т а х р о м а з и я  — извращенная окраска тканей 
при применении гистологических красителей. Мукоидное набу
хание — начальная, преимущественно обратимая стадия дез
организации соединительной ткани, при которой из связи с 
протеинами высвобождаются и перераспределяются гексоз- 
амингликаны (кислые мукополисахариды — гиалуроновая и 
хондроитинсерная кислота). Они-то и обладают свойством 
метахромазии и высокой степенью гидрофильности. В резуль
тате возросшей гидрофильности повышается проницаемость 
ткани и сосудистой стенки, что в свою очередь приводит к 
пропитыванию тканей белками плазмы. Если процесс углубля
ется, то наступает дальнейшая стадия дезорганизации межу
точной ткани — ф и б р и н о и д н ы е  и з м е н е н и я .

Фибриноидные изменения. Эти изменения в соединительной 
ткани и стенках сосудов наблюдаются у детей, чаще в возра
сте от 7 до 14 лет, преимущественно при заболеваниях, про- 
текающих с нарушением иммунного гомеостаза (коллагено
вые болезни, гломерулонефрит, болезнь Мошковица и др.). 
Особенностью является более значительный объем и протя
женность фибриноидных изменений, например при типичной 
для детского возраста нодозной форме ревматизма. Фибрино
идные изменения сосудов встречаются у детей грудного и ран
него возраста при некоторых инфекционных заболеваниях, ле- 
карственных аллергиях, нодозном периартериите, при котором 
фибриноидные изменения локализуются преимущественно в 
сосудах кишечника, солнечного сплетения, почек, поджелудоч
ной железы, надпочечников.

Различают две стадии фибриноидных изменений — ф и б- 
р и н о и д н о е  н а б у х а н и е  и ф и б р и н о и д н ы й '  не 
к р о з .  Фибриноидное набухание возникает тогда, когда про
цесс дезорганизации углубляется и через стенку сосудов на
чинают пропотевать плазменные белки и грубодисперсный 
белок фибриноген. Набухшая соединительная ткань, пропи
танная фибрином, приобретает его тинкториальные свойства,

ВНЕКЛЕТОЧНЫЕ ДИСПРОТЕИНОЗЫ
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Рис. 4. Крупный очаг фибриноидного некроза в клапане сердца при ревма
тизме у девочки 10 лет. Окраска гематоксилин-эозином. Х100.

откуда и название «фибриноидное набухание». Фибриноидное 
набухание — процесс необратимый и сопровождается либо не
посредственным переходом в склероз, либо при дальнейшей 
дезорганизации межуточного вещества и волокон завершается 
фибриноидным некрозом (рис. 4). Соединительная ткань при 
этом полностью распадается на глыбки или аморфные массы, 
состоящие из продуктов распада коллагеновых волокон, основ
ного вещества и плазменных белков. Реакция на фибрин ста
новится отрицательной. Вокруг таких очагов фибриноидного 
некроза, как правило, возникает макрофагальная клеточная 
реакция. Фибриноидные массы резорбируются, очаг некроза 
подвергается склерозу. Однако полного рассасывания фибри- 
ноида может не наступить. Массы фибриноида гомогенизиру
ются, уплотняются и превращаются в бесструктурный стекло
видный полупрозрачный гиалин.

Гиалиноз. С и с т е м н ы й  г и а л и н о з соединительной 
ткани и стенок сосудов в детском возрасте является, как пра
вило, свидетельством имевшего место фибриноида. Мелкие 
сосуды при этом превращаются в плотные бесструктурные 
трубочки с суженным просветом и утолщенной гомогенной 
стенкой, ярко окрашивающейся эозином. Если гиалиноз на
блюдается в стенках крупных сосудов, возникают явления пе- 
рекалибровки сосуда с разрастанием интимы в участке пора
жения с сужением просвета сосуда. Гиалиноз соединительной
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ткани как исход фибриноидных изменений у детей чаще на
блюдается в клапанах сердца при ревматизме. Клапаны серд
ца при этом утолщаются, деформируются, делаются ригидны- 
ми, что приводит к нарушению их функции и развитию приоб
ретенного порока сердца.

Местный г и а л и н о з  у детей чаще всего наблюдается в 
клубочках почек при хроническом гломерулонефрите и пиело- 
нефрите, пороках развития почек. Склероз-гиалиноз единич
ных клубочков почек у детей также встречается как следствие 
дефектов развития единичных нефронов.

Амилоидоз. Амилоидоз — это диспротеиноз, характеризую
щийся необратимыми глубокими нарушениями белкового об
мена с накоплением в межклеточном веществе соединитель
ной ткани и стенках сосудов белка — амилоида. А м и л о 
ид  глишпротсид* обладающий типичными физико-хими
ческими свойствами, в состав которого входят сывороточные 
и тканевые белково-углеводные комплексы. Различают два 
морфологических вида отложений амилоида: периретикуляр- 
ный, так называемый паренхиматозный амилоидоз, и пери- 
коллагеновый, мезенхимальный амилоидоз (В. В. Серов). При 
п е р и р е т и к у л я р н о м  отложении амилоид выпадает по 
ходу ретикулиновых волокон сосудистых и железистых мемб
ран и по ходу ретикулиновой стромы паренхиматозных орга
нов. Поражается селезенка, печень, почки, надпочечники, соб
ственная оболочка желез кишечника, интима сосудов мелко
го и среднего калибра. При п е р и к о  л л а ге  н о в о м отло
жении амилоид выпадает по ходу коллагеновых волокон ад- 
вентиции сосудов крупного и среднего калибра миокарда, по
перечнополосатой и гладкой мускулатуры, нервов, кожи. 
У детей амилоидоз встречается намного реже, чем у взрос
лых, преимущественно в возрасте старше 5 лет. В настоящее 
время различают три основных типа о б щ е г о  а м и л о и д  о- 
за :  п е р в и ч н ы й  ( и д и о п а т и ч е с к и й ) . г е н е т и ч е с к и й  (на
следственный, семейный), п р и о б р е т е н н ы й  (вторичный).

П е р в и ч н ы й  а м и л о и д о з  характеризуется периколла- 
геновым отложением амилоида. Встречается у детей крайне 
редко, протекает с преимущественным поражением почек, или 
сердца, или нервов. Иногда он встречается в виде м е с т н о г о  
а м и л о и д о з  а, который у детей не описан.

Г е н е т и ч е с к и й  а м и л о и д о з  может носить характер 
периретикулярного или периколлагенового. Представляет £о- 
бой наследственную энзимопатию с нарушениями межуточно
го обмена белка. Энзимный эффект не выяснен, У детей встре
чается крайне редко. К генетическому амилоидозу относят
ся:  ̂ семейный амилоидоз с лихорадкой, глухотой и крапивни
цей, нефро- и кардиопатический амилоидоз и периодическая 
болезнь. Периодическая болезнь — рецессивно-аутосомное на
следственное заболевание, проявляющееся периодическими
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приступами лихорадки, болей в животе и суставах. Присоеди
нение амилоидоза приводит к развитию спленомегалии и не
фротического синдрома.

‘П р и о б р е т е н н ы й  а м и л о и д о з  характеризуется пе- 
риретикулярным отложением амилоида. У детей он встречает
ся чаще, чем другие типы амилоидоза, однако реже, чем у 
взрослых. До лечения антибиотиками приобретенный амилои
доз встречался при длительно текущих нагноительных забо
леваниях, преимущественно у детей в возрасте 10— 11 лег. 
В настоящее время приобретенный амилоидоз встречается у 
детей в возрасте после 5 лет при ревматоидном артрите, си
стемной красной волчанке, неспецифическом язвенном коли
те, гломерулонефрите, лимфогранулематозе и некоторых зло
качественных опухолях.

СМЕШАННЫЕ ДИСПРОТЕИНОЗЫ

Смешанными диспротеинозами называются белковые дист
рофии, характеризующиеся как внутри-, так и внеклеточными 
изменениями. К  системным с м е ш а н н ы м  белковым дистро
фиям относится а л к а п т о н у р и я ,  наследственная энзимопа- 
тия, при которой нарушается обмен аминокислоты тирозина и 
в организме накапливается гомогентизиновая кислота про
дукт неполного расщепления тирозина. У больных отсутствует 
фермент оксидаза гомогентизиновой кислоты. Моча больных 
на свету приобретает коричневато-черный цвет, .у  детей груд
ного возраста на пеленках обнаруживаются пятна коричнево
черного цвета, наблюдается коричнево-черная окраска кожи и 
слизистых оболочек: подмышечных впадин, гениталии, носа и 
конъюнктивы глаз. Осложнением алкаптонурии является ох  
р о н о з  — коричнево-черная окраска хрящей вследствие от
ложения и окисления гомогентизиновой кислоты в хрящевых 
клетках и в межуточной субстанции хрящей. У детей охроноз 
наблюдается к 5-летнему возрасту в половине случаев алкап
тонурии. В пожилом возрасте развиваются тяжелые артропа- 
тии — arthrosis ochronotica.

Н А Р У Ш Е Н И Я  О Б М Е Н А  Н У К Л Е О П Р О Т Е И Д О В

М о ч е к и с л ы й  и н ф а р к т  новорожденных обращает на 
себя внимание, так как это явление, считающееся физиологи
ческим, может быть источником почечнокаменной болезни. 
В последнее время имеются данные о значении мочекислого 
инфаркта в возникновении камней почек у детей грудного воз
раста. У новорожденных выпадение солей мочевой кислоты 
связано с потерей после родов азотистых шлаков и воды, что 
приводит к повышению концентрационной функции почек к 
выпадению мочекислых солей в просветы канальцев. Соли мо
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чевой кислоты выпадают в виде микросферолитов, которые 
выполняют просвет канальцев вместе с протеинами и мукопо- 
лнсахаридами. Мужополисахариды и протеины могут играть 
роль органической основы, на которую в дальнейшем при оп
ределенных неблагоприятных условиях наслаиваются соли 
мочевой кислоты и образуются камни (о мочекислом инфарк- 
ге см. i акже раздел «Дистрофии» в учебнике «Патологическая 
анатомия» А. И. Струкова).

Н А Р У Ш Е Н И Я  О Б М Е Н А  Х Р О М О П Р О Т Е И Д О В

Гемоглобиногенные пигменты. В патологии детского возра- 
ста, особенно периода новорожденности, большое значение 
имеют нарушения обмена желчного пигмента б и л и р у б и 
на  — ж е л т у х и .

Деление желтух на г е м о л и т и ч е с к и е ,  з а с т о й н ы е  
и п а р е н х и м а т о з н ы е не вскрывает полностью патогенеза 
всего многообразия нарушений билирубинового обмена. Более 
совершенным является деление желтух по характеру г и п е р- 
б и л и р у б и н е м и и н а  т р и  о с н о в н ы х  т и п а :  с повы
шением в крови н е п р я м о г о  б и л и р у б и н а ,  с повышени
ем в крови п р я м о г о  б и л и р у б и н а ,  с гипербилирубине- 
миеи с м е ш а н н о г о  типа.

К п е р в о м у  т и п у  желтух относятся все виды желтух, 
при которых нарушен обмен билирубина на каком-либо из 
трех первых этапов его обмена. Непрямой билирубин не раст
воряется в воде, с мочой не выделяется, растворяется в липи
дах и в больших концентрациях обладает токсическим дейст
вием, что особенно сказывается на тканях головного мозга, 
богатых липидами. Если концентрация его превышает 20— 
25 мг%, развивается я д е р н а я  ж е л  т у  х а — наступает ги- 
бель ганглиозных клеток ядер головного мозга с желтушным 
их прокрашиванием. Дети либо погибают, либо остаются 
жить с тяжелыми последствиями б и л и р у б и н о в о й  э н 
ц е ф а л о п а т и и .

К нарушениям п е р в о г о  э т а п а  обмена билирубина (об
разование его в клетках ретикулоэндотелия путем фагоцито
за гемоглобина при физиологическом старении и распаде эри
троцитов) относятся г е м о л и т и ч е с к и е  ж е л т у х и ,  кото
рые возникают при резус- и групповой АВО-несовместимости 
крови матери и плода, при сепсисе, при наследственных гемо
литических анемиях, при токсических влияниях некоторых 
лекарств. Все они также могут сопровождаться билирубино
вой энцефалопатией. К нарушениям в т о р о г о  э т а п а "  (зах- 
ват гепатоцитом билирубина из плазмы крови) относится 
д о б р о к а ч е с т в е н н а я  с е м е й н а я  н е г е м о л и т и ч е -  
с к а я  ж е л т у х а  Ж и л ь б е р а  — Л а р а б у л е ,  при которой 
отсутствует фактор, контролирующий поступление непрямого
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билирубина из плазмы крови в гепатоцит. И, наконец, к перво
му типу относятся желтухи, при которых нарушен т р е т и й  
э т а п - к о н ъ ю г а ц и я  б и л и р у б и н а  в связи либо с вре
менной, либо с постоянной н е д о с т а т о ч н о с т ь ю  э н з и м а  
г л ю к у р о н и л т р а н с ф е р а з ы .  Примером временной пре
ходящей недостаточности энзима глюкуронилтрансферазы яв
ляется так называемая ф и з и о л о г и ч е с к а я  ж е л т у х а  
н о в о р о ж д е н н ы х ,  возникающая как следствие незрелости 
гепатоцита. Понятно поэтому, что она чаще встречается у не
доношенных детей. Недостаточность энзима выравнивается к 
началу 2-й недели после рождения и желтуха исчезает. При
мером полного выпадения энзима является тяжелая генетиче
ски обусловленная с е м е й н а я  н е г е м о л и т и ч е с к а я  
ж е л т у х а  К р и т  л е р а  — Н а д ж а р а ,  приводящая к ле
тальному исходу детей грудного возраста.

К о  в т о р о м у  т и п у  желтух с повышением в крови пря
мого билирубина относятся желтухи, связанные с нарушением 
обмена билирубина на ч е т в е р т о  м и п я т о м  его этапах. 
Прямой билирубин растворяется в воде и не растворяется в 
липидах, выделяется с мочой, токсическим действием не обла
дает. Примером нарушения экскреции из печеночной клетки 
прямого билирубина в желчные капилляры (четвертый этап) 
является в р о ж д е н н а я  с е м е й н а я  ж е л т у х а  Д у б и 
н а  — Д ж о н с а ,  которая протекает доброкачественно, так как 
экскреция прямого билирубина полностью не нарушена. Ко 
второму типу относятся также желтухи с нарушением пятого 
этапа — выведения прямого билирубина из печеночной доль
ки в желчные ходы. У детей эти желтухи встречаются при 
врожденной а т р е з и и или а г н е з и и  в н у т р и -  и в н е -  
п е ч е н о ч н ы х  ж е л ч н ы х  х о д о в  (см. также стр. 336, 
337). При этом наблюдается особенно интенсивная окраска 
слизистых оболочек и кожных покровов, кал обесцвечен, моча 
темная от повышенного содержания желчных пигментов, так 
как весь прямой билирубин всасывается в кровь и выделяется 
почками. В печени наблюдаются желчные стазы с интенсив
ным прокрашиванием ее паренхимы и постепенным развити
ем билиарного цирроза (рис. 5). Если не прибегнуть к свое
временному хирургическому вмешательству в случаях агене- 
зии внепеченочных желчных ходов, дети погибают от печеноч
ной недостаточности.

К т р е т ь е м у ,  с м е ш а н н о м у  т и п у  желтух относят
ся желтухи с комбинированными нарушениями обмена били
рубина на разных его этапах. Это прежде всего желтухи, воз
никающие при и н ф е к ц и о н н ы х  г е п а т и т а х  эпидеми
ческом, цитомегалическом, ветряночном, герпетическом, ток- 
соплазмозном, сифилитическом. Все эти инфекции могут быть 
внутриутробными и тогда у новорожденных наблюдается жел
туха вследствие врожденного гепатита. При инфекционных ге-

23

ak
us

he
r-li

b.r
u



Рис. 5. Стазы желчи в капиллярах печени при атрезии внепеченочных 
желчных ходов. Окраска гематоксилин-эозином. Х300.

патитах преимущественно подавляются процессы конъюгации 
и экскреции билирубина поврежденной печеночной клеткой, 
поэтому гипербилирубинемия носит смешанный характер. Од
нако повышение концентрации непрямого билирубина никог
да не бывает таким высоким, чтобы обусловить ядерную ж ел
туху и билирубиновую энцефалопатию.

При геморрагических диатезах и кровоизлияниях различно
го происхождения в тканях наблюдается м е с т н ы й  или о б- 
Щ и й г е м о с и д е р о з  — отложение гемоглобиногенного ж е
лезосодержащего пигмента — г е м о с и д  е р  ин а. При рас
щеплении простетической части гемоглобина — гема, образу
ется коллоидная гидроокись железа, соединение которой с 
мукопротеидами клетки и представляет собой пигмент — ге- 
мосидерин. Поэтому гемосидерин всегда образуется внутри- 
клеточно в живых тканях. М е с т н ы й  г е м  о с и д е р о з  на
блюдается у детей чаще как следствие асфиктических крово
излияний или родовой травмы в оболочках и веществе голов
ного мозга, в надпочечниках, капсуле печени и др. Местный 
гемосидероз легких, так называемая бурая индурация, у де
тей так же, как и у взрослых, бывает при врожденных и при
обретенных пороках сердца, приводящих к венозному застою 
в легочных капиллярах и диапедезным кровоизлияниям в аль
веолы. В альвеолах накапливается большое количество макро
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фагов, в которы х содерж ится  гемосидерин —  сидерофагов , по 
лучивш их н азван и е  клеток  сердечных пороков. И д и о п а  т и- 
ч е с к и  м,  и л и  п е р в и ч н ы м ,  г е м о  с и д е р о з о м  л е г 
к и х  н азы вается  редкое заболеван и е ,  при котором  б у р ая  ин- 
ду р ац и я  возни кает  в р езу л ьтате  повторны х кровои злияний  в 
легки е  при отсутствии п орока  сердца . Л е г к и е  увеличены , очень 
плотные, на р а зр е зе  бурого или красн о-бурого  цвета. П р о свет  
альвеол  выполнен чрезвычайно обильны м  количеством  сиде
рофагов, которые р а сп о л агаю тся  и в толщ е а л ьвео л яр н ы х  пе
регородок. П ерегородки  у толщ аю тся ,  эласти ческ и й  к а р к а с  их 
и легочных сосудов подвергается  огрубению, сидерозу, р а з р у 
ш ается . Н есм отря  на редкость стр ад ан и я ,  первичный гемоск- 
дероз  у детей встречается  в 3 р а з а  чащ е, чем у взрослы х, и н а 
чинается в возрасте  3— 8 лет. И м ею тся  случаи  первичного 
гемосидероза  у детей грудного возраста .  П ато ген ез  з а б о л е в а 
ния, вероятн о ,’ аутоиммунного х а р а к т е р а ,  о чем свидетельст
вует частое сочетание син дром а с глом срулон сф ритом  (син 
дром  Г у д п а с ч е р а ) . Д е ти  погибаю т от повторны х кр о в о и зл и я 
ний или от правож елудочк овой  сердечной недостаточности че
рез несколько недель или через 2— 3 года  от н а ч а л а  заболе-  
вания.

О б щ и й  г е м о с и д е р о з  в виде отложения гемосидерн- 
на в макрофагах печени, костного мозга, селезенки, лим 
фатических узлов наблюдается у детей при системных 
заболеваниях крови — гемолитических анемиях, лейкозах 
и др.

Протеиногенные пигменты. М е л а н и н .  У новорож денн ы х 
и у детей грудного во зр аста ,  кром е  пигментны х невусов, так  
н азы ваем ы х  родим ы х пятен, встречаю тся^  м о н г о л ь с к и е  
п я т н а ,  которые н аб л ю д аю тся  у 89%  детей монгольской р а 
сы. У европейских детей они бы ваю т редко, причем только у 
ли ц  с черными г л а за м и  и усиленной пигментацией  кож и. М о н 
гольские пятна  р а сп о л агаю тся  в о бласти  крестца , серо-синего 
или аспидного цвета, плоские, к 3— 4-летнему возрасту , к а к  
правило, исчезают. О к р а с к а  пятен зави си т  от очагового скоп
ления м елан областов  в глубоких слоях  дермы. М он голь
ские пятна  —  это н аследствен н ая  в р о ж д ен н ая  эктопия м е л а 
нобластов, которы е в норме р асп о л агаю тся  только  в эп и дер
мисе.

К о б щ и м  н а р у ш е н и я м  о б м е н а  м е л а н и н а  от
носится в р о ж д е н н ы й  н е й р  о к у т а н н ы й  м е л а н о -  
б л а с т о з  — редкое врожденное заболевание, при котором 
имеется нарушение развития эктодермы с генерализованной 
пролиферацией невусных меланообразующих клеток в коже и 
оболочках головного мозга. На коже могут быть гигантские 
невусы, занимающие иногда большую часть туловища и конеч
ностей и имеющие характер «трусов», или единичные, или 
множественные родимые пятна, разбросанные на коже
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Рис. 6. Гигантский невус, занимающий большую часть туловища и ко
нечностей.

(рис. 6). В мягких мозговых оболочках и д ё т  пролиферация 
невусных клеток с образованием меланина. В веществе мозга 
имеются периваскулярные скопления меланофоров Дети по
гибают от поражения головного мозга. Существует мнение, 
что нейрокутанный меланобластоз передается по рецессивно
му типу наследования. По Fanconi, он относится к группе ф а- 
к о м а т о з о в  (от греч. phakos — пятно) как болезнь Реклин- 
гаузена, Штурге — Вебера, туберозный склероз и др.

К редким врожденным наследственным нарушениям обме
на меланина относится также « н е д е р ж а н и е  п и г м е н -  
т а», при котором клетки базального слоя эпидермиса теряют 
способность удерживать пигмент и он скапливается в мела- 
нофорах дермы. У таких детей при рождении наблюдаются 
обширные пигментные пятна на туловище в сочетании с поро
ками развития волос, глаз и зубов.

К нарушениям образования меланина относится а л ь б и 
н и з м  (см. учебник А. И. Струкова «Патологическая анато
мия» главу «Дистрофии») — врожденное наследственное 
нарушение обмена аминокислоты тирозина, возникающее в 
результате отсутствия в меланобластах энзима тирозиназы. 
Наследование осуществляется по доминантному типу.

Н А Р У Ш Е Н И Я  О Б М Е Н А  Л И П И Д О В  

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА ЦИТОПЛАЗМАТИЧЕСКОГО ЖИРА

Жировая инфильтрация печени наблюдается чаще всего у 
детей, особенно в возрасте до одного года, при инфекционных 
и инфекционно-токсических заболеваниях желудочно-кишеч
ного тракта (коли-инфекции, дизентерии, сальмонеллезах). 
Печень увеличивается, на разрезе имеет глинистый вид, желто
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ватого, иногда ярко-желтого цвета (так называемая г у с и 
н а я  п е ч е н ь ) .  В гепатоцитах сначала появляются мелкие 
рассеянные капли жира, которые затем сливаются в одну 
крупную вакуоль. Эта жировая капля заполняет цитоплазму 
клетки, оттесняя ядро и органеллы к периферии. Гепатоцит 
становится похожим на клетку жировой клетчатки. При нор
мализации нарушенных процессов обмена структура гепатоци- 
та восстанавливается, при прогрессировании — заканчивается 
гибелью ядра и цитоплазмы. От печеночной клетки остается 
жировая капля, или жировой детрит. Появление жира в пече
ночных клетках является следствием процессов инфильтрации 
либо в результате недостаточного поступления и усвоения ли- 
потропных факторов, либо в результате угнетения под влия
нием токсинов ферментных систем печеночной клетки. И то и 
другое приводит к нарушению процессов фосфорилирования 
жира и накоплению его в гепатоцитах. Особенно резкая сте
пень жировой инфильтрации печени у детей встречается при 
муковисцидозе — кистозном фиброзе поджелудочной железы. 
При этом врожденном заболевании поражается экскреторный 
отдел поджелудочной железы и организм почти лишается ли- 
покаина и липазы.

Жировая дистрофия миокарда. Встречается у детей очень 
редко даже в случаях смерти от сердечной недостаточности 
при миокардитах, врожденных пороках сердца, фиброэласто- 
зе. Это зависит от большой прочности связей белково-липид
ных комплексов в детском возрасте, что в свою очередь зави
сит от меньшей отягощенности патологическими процессами 
сердечно-сосудистой системы и лучших условий кровоснабже
ния миокарда у детей по сравнению со взрослыми. При жиро
вой дистрофии миокарда, особенно под эндокардом перегород
ки желудочков и папиллярных мышц, отчетливо просвечивает 
желтая крапчатость (так называемое т и г р о в о е  с е р д ц е ) .  
Крапчатость зависит от очаговости (гнездности) процесса. 
При этом в очагах жировой дистрофии мышечные волокна 
содержат пылевидные или мелкокапельные жировые включе
ния, рассеянные вдоль цитоплазмы волокна. Поперечная ис- 
черченность исчезает, митохондрии распадаются; если ядро 
становится пикнотичным или лизируется, волокно погибает, 
возникают так называемые ж и р о в ы е  н е к р о з ы  м и о 
к а р д а .  Типичное тигровое сердце встречается у детей, на
пример, при запущенной дифтерии зева и смертельном исходе 
от дифтерийного миокардита. Редко тигровое сердце можно 
встретить при тяжелом общем малокровии.

Жировая дистрофия почек. Встречается у детей так же, как 
и у взрослых, при нефротическом синдроме (см. «Диффузные 
нефропатии», стр. 316—324). Почки увеличиваются, дрябло
ватые, на разрезе корковое вещество тусклое, бледное, с ж ел
той крапчатостью. В эпителии проксимальных и дистальных
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отделов канальцев почек появляются пылевидные или мелкие 
капли жира. Откладывается не только нейтральный жир, но и 
холестерин, который по мере углубления процесса обнаружи
вается в строме почек. Механизм появления жира в почечных 
канальцах имеет, вероятно, преимущественно инфильтратив- 
ный характер и сопровождается выраженными нарушениями 
функции канальцевого эпителия.

Системные нарушения обмена цитоплазматического жира 
(липоидозы). В основе липоидозов, как и при нарушении об
мена аминокислот, лежат генетически обусловленные энзимо- 
патии. Большинство липоидозов относятся к болезням накоп
ления (см. стр. 10, 11). Липоидозы являются характерной осо
бенностью патологии детского возраста. Накапливающиеся в 
избытке при этом липиды воспринимаются организмом как 
чужеродные и поглощаются клетками ретикуломакрофагаль- 
ной системы селезенки, печени, костного мозга, лимфатиче
ских узлов. Так как липиды в большом количестве входят в 
состав тканей центральной нервной системы, при липоидозах 
почти всегда имеется поражение головного мозга, в ганглиоз
ных и глиальных клетках которого накапливаются нерасщеп- 
ленные липиды.

К липоидозам относятся: б о л е з н и  Г о ш е  (цереброзид- 
липоидоз), Н и м а н н а  — П и к а  (сфингомиелин-липоидоз), 
а м а в р о т и ч е с к а я  и д и о т и я ,  или б о л е з н ь  Т е й — 
С а к с а  (ганглиозид-липоидоз), г е н е р а л и з о в а н н ы й  
г а н г л и о з и д о з ,  с е м е й н а я  м е т а х р о м а т и ч е с к а я  
л е й к о д и с т р о ф и я  Ш о л ь ц а  (сульфатид-липоидоз), 
с е м е й н ы й  г и п е р х о л е с т е р и н е м и ч е с к и й  к с а н- 
т о м а т о з.

Болезнь Гоше (цереброзид-липоидоз). Сущность заболева
ния состоит в нарушении расщепления глюкоцереброзидов в 
результате отсутствия или уменьшения количества энзима 
глюкоцереброзидазы. Болезнь часто бывает семейной, насле
дуется по рецессивному типу. Различают острую генерализо
ванную и хроническую форму болезни. При генерализованной 
форме болезни дефект обмена относится ко всем глюкоцереб- 
розидам; при хронической — поражение касается только ча
сти глюкоцереброзидов. При болезни Гоше цереброзиды в 
большом количестве накапливаются в селезенке (спленомега- 
лия), печени, костном мозге, лимфатических узлах. При гене
рализованной форме в процесс вовлекаются легкие, эндокрин
ные железы и головной мозг. Острая (инфантильная) форма 
может начинаться у детей грудного возраста, и они доживают 
не более чем до 2 лет. В клинике ведущими являются невро
логические симптомы с прогрессирующей олигофренией, спле- 
номегалия и общая кахексия. При хронической форме воз
можно выздоровление. К основным симптомам в картине 
болезни при хронической форме относятся спленомегалия с
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гиперспленизмом, приводящим к развитию панмиелофтиза, 
геморрагический диатез и деформация костей голеней, позво
ночника и др. как результат остеопороза и остеосклероза. 
Больные умирают от панмиелофтиза или от интеркуррентного 
заболевания. Основным в диагнозе болезни является обнару
жение к л е т о к  Г о ш е  — крупных ретикулогистиоцитов раз
мером 70— 100 мкм, с сетчатой сферической цитоплазмой, 
часто многоядерных. Цитоплазма клеток заполнена липидами, 
дающими положительную реакцию с Суданом III. Биохимиче
ски основным липидом является цереброзид-керозин.

Болезнь Ниманна — Пика (сфингомиелин-липоидоз). Сущ
ность заболевания заключается в нарушении обмена фосфо
липидов и накоплении в тканях сфингомиелина. Считают, что 
отсутствует энзим — сфингомиелиназа, расщепляющая сфин- 
гомиелин. Заболевание встречается при кровном родстве у 
членов одной и той же семьи, наследуется по рецессивному 
типу. Прогноз неблагоприятный, заболевание начинается в 
первые 6 мес после рождения, дети доживают до 2-летнего, 
реже до 3-летнего возраста. В клинике ведущими симптомами 
являются гепато- и спленомегалия, нередко с асцитом, исто
щение, неврологические симптомы. В ранних стадиях болезни 
сфингомиелин накапливается в клетках ретикулоэндотелиаль- 
ной системы, в конечной стадии — в мезенхимальных и эпи
телиальных клетках почти всех органов (рис. 7). Однако в 
ганглиозных и невроглиальных клетках головного мозга от
кладывается не сфингомиелин, а ганглиозид, такого же типа, 
как при амавротической идиотии. Клетки накопления — 
к л е т к и  П и к а  — имеют пенистую цитоплазму в результа
те наличия сфингомиелина, они часто бывают многоядерные, 
по размеру несколько меньше клеток Гоше, от которых их 
удается дифференцировать путем специальной окраски по ме
тоду Смита— Дитриха.

Амавротическая идиотия, или болезнь Тей—Сакса (ганглио- 
зид-липоидоз). Сущность заболевания заключается в нару
шении обмена гликолипидов и накоплении в клетках ганглио- 
зида, который в норме образуется в небольшом количестве. 
Нарушается его распад вследствие недостатка энзима ß-гексоз- 
аминидазы. Заболевание семейное, наследуется по рецессив
ному типу. Развивается у детей с 4—6-месячного возраста. 
Ведущими симптомами являются прогрессирующая потеря 
зрения, снижение интеллекта до полной идиотии и другие пси
хоневрологические симптомы. В настоящее время различают 
несколько форм заболевания, причем каждой из форм соот
ветствует определенный тип ганглиозида, накапливающегося 
в клетках головного и спинного мозга. Прогноз плохой. 
Смерть наступает при ранней детской форме заболевания че
рез П/г—2 года от начала болезни при явлениях полной сле
поты, обездвиженности и общего резкого истощения. Натоло-
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Рис. 7. Печень при болезни Ниманна — Пика. Накопление в гепатоцитах 
сфингомиелина. Окраска гематоксилин-эозином. Х550.

гоанатомически типичными являются изменения в ганглиоз
ных клетках коры головного и спинного мозга, которые резко 
увеличиваются в объеме, цитоплазма и отростки их вздуты, 
заполнены липидами, ядро сдвинуто на периферию (рис. 8)! 
Процесс накопления ганглиозидов приводит к постепенному 
разрушению невронов. Тот же процесс наблюдается в сетчат
ке глаз, периферических интрамуральных ганглиях, в печени 
и селезенке, однако без развития гепато- и спленомега- 
лии. Типичные прижизненные морфологические изменения 
можно обнаружить в мейснеровском сплетении путем рек- 
тобиопсии.

Генерализованный ганглиозидоз. Заболевание выделено в 
последние годы; при нем имеется распространенное накоп
ление ганглиозидов, откуда и его название. Описывалось 
ранее под различными названиями — «болезнь Тей — Сак
са с участие внутренних органов», «фамильный невровисце- 
ральный липоидоз» и др. Сущность болезни состоит в отсутст
вии энзима кислой ß-галактозидазы. Заболевание семейное, 
наследование не прослежено; ганглиозид, откладывающийся 
в клетках, аналогичен таковому при поздней детской форме 
амавротической идиотии. Дети погибают на первом или на 
втором году после рождения. Накопление ганглиозидов об
наруживается в ганглиозных клетках, в ретикулоэндотелиаль-
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Рис. 8. Ганглиозные клетки головного мозга при болезни Тей — Сакса у 
мальчика 11 мес. Накопление ганглиозидов в невронах головного мозга.

Окраска гематоксилин-эозином. Х400.

ной системе и гепатоцитах печени, в селезенке, костном моз
ге, почках, поджелудочной железе и др. Кроме идиотии, отме
чается гепатомегалия и деформации скелета.

Семейная метахроматическая лейкодистрофия Шольца 
(сульфатид-липоидоз). Сущность заболевания состоит в на
коплении в нервной ткани сульфатидов вследствие отсутствия 
в лизосомах клеток аральсульфатазы А, энзима, который пре
вращает сульфатиды в цереброзиды. Болезнь наследуется по 
рецессивному признаку. Дети заболевают в раннем возрасте, 
у них развиваются спастические параличи, судороги, прогрес
сирующая олигофрения. Течение болезни варьирует от случая 
к случаю. Сульфатиды накапливаются в ганглиозных и гли
альных клетках, в периферических ганглиях с последующей 
их дегенеракцией, выражены процессы демиелинизации.

Семейный гиперхолестеринемический ксантоматоз. Сущ
ность заболевания состоит в стойкой гиперхолестеринемии с 
отложением холестерина в тканях — к с а н т о м а т о з. При
чина не ясна. Имеется предположение, что нарушен синтез 
ß-липидов, осуществляющих транспорт холестерина. Заболе
вание начинается в детском возрасте, наследуется по доми
нантному типу. Ксантоматоз имеет место в коже, органах зре
ния, клапанах сердца, крупных сосудах, что приводит к раз
витию атеросклероза даже в детском возрасте. Смерть может
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наступить от инфаркта миокарда вследствие атеросклероза 
венечных сосудов у детей или от ксантоматоза клапанов.

Болезнь Ханда Шиллера—Крисчена. Не относится к истин
ным болезням накопления, так как при ней имеет место не 
первичное наследственно обусловленное нарушение обмена 
холестерина, а вторичное нарушение клеточного метаболизма 
в -результате хронического гранулематозного процесса. В на
стоящее время ее относят к гистиоцитозам, однако вопрос 
окончательно не решен. Болеют дети в возрасте до 7 лет. Ха
рактерна триада: множественные дефекты костей, экзофтальм, 
полиурия. I ранулемоподобная ткань состоит преимуществен
но из гистиоцитов, в которых накапливается холестерин. Пора
жаются кости, кожа, легкие, селезенка, лимфатические узлы, 
печень (см. стр. 123).

Н А Р У Ш Е Н И Я  О Б М Е Н А  У Г Л Е В О Д О В  

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА ГЛИКОГЕНА

Диабет. Является самым частым видом нарушения углевод
ного обмена, которое связано с недостаточной продукцией 
гормонов (главным образом инсулина), регулирующих этот 
обмен. Сахарный диабет у детей встречается реже, чем у 
взрослых (на 100 заболевших взрослых приходится 2 детей). 
Типичным для сахарного диабета у детей являются значитель
ные изменения в ß-клетках островков поджелудочной желе
з ы — уменьшение их количества, резко выраженная деграну- 
ляция и явления гидропической дистрофии. Вес поджелудоч
ной железы заметно падает. Это свидетельствует о ведущей 
роли недостаточности инсулярного аппарата в этиологии и па
тогенезе сахарного диабета у детей. Благодаря своевремен
ному лечению удается предотвратить развитие диабетической 
комы, интеркуррентных инфекций (стоматит, пиодермия, ган
грена мягких тканей, туберкулез), что приводит к большей 
продолжительности жизни детей, больных сахарным диабе
том. При недостаточно леченном сахарном диабете в ранних 
фазах болезни наблюдаются: отсталость в росте, ожирение 
печени с гепатомегалией и катаракта.

К поздним проявлениям сахарного диабета относятся диа
бетические м и к р о -  и м а к р о а н г и о п а т и и .  Эти два ви
да изменений сосудов не следует расценивать как осложнения 
сахарного диабета. Они по существу представляют собой про
явление обменных нарушений в тканях, возникающих при са
харном диабете. Микроангиопатии наблюдаются в детском 
возрасте. В стенках мелких сосудов сетчатки, в базальных 
мембранах сосудов клубочков почек происходит отложение 
мукопротеидов с развитием диабетической ретинопатии и не
фропатии с последующим нефросклерозом и смертью от уре-
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мин Патогенез микроангиопатий окончательно не установ
лен. Макроангиопатии встречаются только у детей в возрасте 
после 14 лет и представляют собой преимущественно поздние 
проявления сахарного диабета и выражаются в развитии тя
желого атеросклероза сосудов среднего и крупного калибра 
связанного с нарушениями липидного обмена.

Г ликогенозы относятся к болезням накопления, возникаю- 
щим вследствие недостаточности энзимов, участвующих в по
строении и расщеплении гликогена. При этом гликоген накап
ливается в клетках печени, почек, в мышцах, в миокарде и 
Других органах. Клетки, содержащие гликоген, выглядят оп
тически пустыми, светлыми, увеличиваются в объеме, с чет
кими границами. В зависимости от энзимного дефекта разли
чают 12 типов гликогенозов, однако полностью нарушение об
мена (энзимный дефект) изучено в б типах гликогенозов. З а 
болевание наследуется по рецессивному типу.

Болезнь Гирке (гликогеноз I типа) — это'гепаторенальный 
гликогеноз. Сущность заболевания заключается в отсутствии 
энзима глюкозо-6-фосфатазы, который в норме находится в 
клетках печени и почек. Болезнь начинается в раннем грудном 
возрасте с потери аппетита, отсталости в развитии. В даль
нейшем развиваются гипогликемия и кетонемические кризы. 
Отсталость в росте пропорционального характера и ожирение 
типа гипофизарного придает детям типичный «кукольный» 
вид. Ведущим симптомом является гепатомегалия со значи
тельным увеличением живота, иногда пальпируются увеличен
ные почки Отсутствие энзима глюкозо-6-фосфатазы может 
быть установлено при жизни с помощью биопсии печени и по
чек. Макроскопически печень значительно увеличена с закруг- 
ленным раем, гладкой поверхностью, на разрезе рисунок 
долек подчеркнут. Водно-йодная проба резко положительная. 
П очш  увеличены, особенно за счет расширенного коркового 
слоя. При микроскопическом исследовании гликоген в почках 
определяется в эпителии канальцев. В печени, кроме отложе
ния гликогена, отмечается мелкокапельное ожирение. Про- 
I ноз тяжелый, если с возрастом не наступит спонтанного 
улучшения. Большинство детей погибают либо от ацидотиче- 
скои комы, либо от интеркуррентного заболевания

Болезнь Помпе (гликогеноз II типа) — это кардиомегаличе- 
скии, генерализованный гликогеноз. Сущность заболевания 
состоит в отсутствии энзима <х-1,4-глюкозидазы в лизосомах, 
которое приводит к накоплению гликогена в клетках. Д иа
гноз при жизни может быть подтвержден биопсией мышц и 
определением а-1,4-глюкозидазы в лейкоцитах крови. Болезнь 
характеризуется отложением гликогена в мышцах (попереч
нополосатые, гладкие, сердечная) (рис. 9, 10); проявляется в 
возрасте до одного года увеличением языка, общей мышечной 
слабостью, приступами цианоза и одышки вследствие сердеч-
3 Патологическая анатомия о*
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Рис. 9. Кардиомегалия при глико- 
генозе II типа — болезни Помпе 

(препарат И. О. Харит).

ной и дыхательной недоста
точности, от которых и на
ступает смерть. Отложение 
гликогена в дыхательных 
мышцах (диафрагме) приво
дит к нарушению акта дыха
ния, в миокарде — к сердеч
ной недостаточности. Наблю
дается также отложение гли
когена в мышцах пилориче
ского отдела желудка, пище
вода, языка. Отложение гли
когена в мышце пилориче
ского отдела желудка сопро
вождается симптомами пи- 
лоростеноза (рвота), в пи
щеводе— затруднением ак
та глотания. Вариантом это

го типа гликогеноза является н е й р о м у с к у л я р н а я  фо р -  
м а, при которой поражется центральная нервная система.

Болезнь Форбса (гликогеноз III типа). Гепатомускулярный, 
доброкачественный гликогеноз. Сущность заболевания заклю- 
чается в недостатке энзима амило-1,6-глюкозидазы, следстви
ем чего является ненормальная структура гликогена с очень 
короткими внешними цепочками. Гликоген откладывается в 
почени и поперечнополосатых мышцах, что сопровождается 
гепатомегалией и дистрофическими изменениями в мышцах с 
развитием гипотонии и атонии. Прогноз благоприятный.

Амилопектиноз (гликогеноз IV типа). Сущность заболева
ния состоит в наличии энзимного дефекта амило-1,4-1,6-транс- 
глюкозидазы, вследствие чего нарушается структура гликоге
на. Она напоминает структуру растительных полисахаридов — 
пектидов, откуда название этого вида гликогеноза—амилопек
тиноз. Заболевание сопровождается отложением гликогена в 
печени и клетках ретикулоэндотелия селезенки, лимфатиче
ских узлов. Дети погибают от цирроза печени или от интеркур- 
рентных заболеваний.

Болезнь Мак-Ардля (гликогеноз V типа). Мускулярный гли
когеноз, связан с недостатком энзима мышечной фосфорила- 
зы. Гликоген избыточно откладывается в мышцах, так как не 
осуществляется его расщепление до молочной кислоты. Боль
ные страдают болями в мышцах и резкой общей слабостью 
после физической нагрузки. Прогноз благоприятный.
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Рис. 10. Отложение гликогена в миокарде при гликогенозе II типа—болезни 
Помпе. PA S-реакция (препарат И. О. Харит). х500.

Болезнь Херса (гликогеноз VI типа). Печеночный гликоге- 
ноз, сущность которого заключается в недостатке энзима пе
ченочной фосфорилазы. Гликоген избыточно накапливается 
печени, что сопровождается гипогликемией и гепатомегалией. 
Избыточное отложение гликогена сочетается с мелкокапель
ной жировой инфильтрацией, что удается  ̂установить при 
жизни путем биопсии. Прогноз благоприятный.

П омимо наруш ений обмена гликогена  при сахарн ом  д и а 
бете, гликогенозах , могут быть местные наруш ен и я  его о б 
мена. П ри  болезнях  печени (гепатит, цирроз, токсическое 
повреж дение печени) и други х  з а б о л е в а н и я х  инфекционной 
и неинфекционной природы п о яв л яется  г л и к о г е н  в я д 
р а х  г е п а т о ц и т о в  (рис. 11). В световом микроскопе  т а 
кие я д р а  вы гл яд ят  пустыми, светлыми, пузы рьковидны м и. Г и 
стохимически в них о п ред еляется  гликоген, происхож дение 
которого не ясно. Он либо синтезируется  в самом ядре, либо 
поступает в него из ци топ лазм ы . П ри  электронн ой  м икроско
пии удается  п о казать , что по м ере накоп лен и я  гликогена в 
ядре  п а д а е т  содерж ан и е  гранул  Д Н К  и Р Н К ,  которы е при 
этом группируются на ядерн ой  оболочке, а в самом ядр е  об 
н аруж и ваю тся  лиш ь в виде единичных гранул. О дни и сследо
ватели  считаю т этот процесс дистроф ическим, свидетельст
вующим о падении ф ункциональной  активности  гепатоцита,
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Рис. 11. Местные нарушения обмена гликогена. Элек- 
гронограмма. Накопление гликогена в ядре гепато- 
цита. LK-ядро. X 12 410 (G. Holle. Lehrbuch der allge

meine Pathologie, Jena, 1967, S. 61).

другие -— оценивают его как адаптационно-компенса
торный.

Нарушение в содержании гликогена обнаруживается в мио
карде, при этом необходимо учитывать, что у незрелых пло
дов и у недоношенных детей грудного возраста отмечается 
повышенное содержание гликогена в миокарде, что отражает 
физиологические особенности обмена незрелого миокарда. По
мимо этого, у плодов и у детей грудного возраста обнаружи
ваются отложения гликогена в миокарде и других органах 
(вторичные гликогенозы), не связанные с наследственными 
энзимопатиями. Этот г л и к о г е н о з  носит т р а н з и т о р -  
н ы й  х а р а к т е р  и наблюдается, например при сахарном 
диабете матерей, в печени, почках, мышцах, миокарде и коже 
крупных по весу плодов (гигантские плоды) и исчезает через
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несколько недель после рождения. У этих детей имеется ги
перплазия инсулярного аппарата поджелудочной железы. 
Вторичный гликогеноз наблюдается в миокарде у плодов с 
гемолитической болезнью при кардиомегалии, при врожден
ных пороках формирования сердца и магистральных сосудов 
в гипертрофированных отделах миокарда. Последнее вызы
вает сомнение в отношении трактовки таких гликогенозов как 
процессов дистрофических, так как при гипертрофии речь 
идет о повышенной функциональной деятельности.

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА МУКОПОЛИСАХАРИДОВ

Гаргоилизм, или болезнь Пфаундлера— Гурлера — му к о -
п о л и с а х а р и д о з ,  в основе которого лежат нарушения об
мена мукополисахаридов и гликолипидов. Сущность заболе
вания, вероятно, зависит от недостатка лизосомального энзи
ма, расщепляющего мукополисахариды, так как отложение 
мукополисахаридов наблюдается в лизосомах. Заболевание 
наследуется по рецессивно-аутосомному типу. Отмечается не
пропорциональный рост, особая деформация черепа и лица 
(массивный череп, гримасоподобное лицо), помутнение рого
вицы вследствие отложения липидов, гепатоспленомегалия, 
пупочная грыжа, отсталость в психическом развитии вплоть 
до идиотии. Вещество, откладывающееся в клетках различных 
органов, неоднородно. В ганглиозных клетках откладывается 
труднорастворимый гликолипид, в печени, селезенке, хряще
вой и соединительной ткани — мукополисахарид и легко раст
воримый гликолипид. Кислый мукополисахарид, который по
глощается клетками селезенки, костного мозга, печени и лей
коцитами, имеет типичный вид густо расположенных темно-си
них гранул. Обнаружение этой зернистости имеет значение 
для диагноза. Изменения скелета зависят от аномалий эн- 
хондрального и периостального окостенения вследствие накоп
ления в хрящевых клетках мукополисахаридов и гликолипи- 
дов, что препятствует нормальному развитию хрящевых ко
лонок. Особенно тяжелые изменения скелета наблюдаются в 
позвоночнике и конечностях. Дети погибают к 12-летнему воз
расту от интеркуррентных заболеваний или от сердечно-сосу
дистой недостаточности вследстие накопления гликолипидов 
и мукополисахаридов в строме миокарда, интиме сосудов.

Н А Р У Ш Е Н И Я  М И Н Е Р А Л Ь Н О Г О  О Б М Е Н А  

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА КАЛИЯ И НАТРИЯ

Нарушения обмена калия и натрия тесно связаны с водным 
обменом. В организме ребенка в возрасте до 3 лет количество 
общей тканевой жидкости на 20% выше, чем у взрослого че
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ловека, потребность в жидкости значительно более высокая и 
поэтому потеря воды сопровождается более значительными 
сдвигами обмена электролитов — натрия и калия. Лабиль
ность водного обмена у детей грудного и раннего возраста за
висит от незрелости регуляторов этого вида обмена, в частно
сти коры надпочечников и тубулярного аппарата почек. Этим 
объясняется транзиторный гипоальдостеронизм, наблюдаю
щийся у некоторых детей грудного возраста, и склонность их 
к нарушению реабсорбции хлористого натрия почками.

Нарушения обмена натрия и калия у детей отмечаются при 
болезнях желудочно-кишечного тракта (кишечные инфекции, 
пилоростеноз), при врожденном адрено-генитальном синдро
ме с потерей солей, при истинном альдостеронизме, при псев- 
доальдостеронизме.

При желудочно-кишечных заболеваниях у детей, сопровож
дающихся потерей калия и натрия, кроме общего обезвожива
ния, наблюдаются изменения в миокарде в виде мелких фо
кусов ацидофильной дистрофии и некроза.

Врожденный адрено-генитальный синдром с потерей соли. 
Этот синдром является наследственной энзимопатией, сущ
ность которой заключается в энзимном дефекте синтеза гор
монов коры надпочечников с их дисфункцией. У детей в воз
расте до 3 мес наблюдаются рвота, понос, адинамия, падение 
артериального давления. Если не проводить своевременного 
лечения гормонами, дети погибают. Синдром характеризуется 
серо-синей окраской кожи как следствие падения артериаль
ного давления и нарушений пигментного обмена, ложным гер
мафродитизмом у девочек и увеличением полового члена у 
мальчиков, резко выраженной гиперплазией коры надпочеч
ников, вакуолизацией эпителия канальцев почек.

И с т и н н ы й  ( п е р в и ч н ы й )  а л ь д о с т е р о н и з м  (син
дром Конна) наблюдается при аденомах клубочковой зоны 
коры надпочечников. Характеризуется тяжелыми нарушения
ми электролитного обмена с гипертонией и расстройствами 
концентрационной функции канальцев почек.

П с е  в д о а л ь д о с т е р о н и з м  бывает наследственным (при 
энзимном дефекте реабсорбции соли почечными канальцами, 
см. раздел «Тубулопатии», стр. 325—330) или приобретенным 
(при хронических приобретенных заболеваниях почек).

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА КАЛЬЦИЯ И ФОСФОРА

Нарушение обмена к а л ь ц и я  в организме тесно связано 
с нарушением обмена ф о с ф о р а .  Кальций участвует в очень 
многих процессах жизнедеятельности: в передаче нервно-мы- 
шечного возбуждения, в построении костной ткани, в состав 
которой он входит в виде фосфорно-кальциевых соединений, 
в свертывании крови, оказывает влияние на проницаемость
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эндотелия сосудов. В крови кальций находится в различных 
состояниях: в связи с альбуминами и лимонной кислотой и в 
ионизированном виде. Ионизированный кальций участвует в 
процессах поддержания гомеостаза крови и тканей. Так, при 
ацидозе содержание ионов кальция кро'ви возрастает за счет 
поступления его из костной ткани, при алкалозе — падает. 
Между содержанием кальция и фосфора в крови имеется об
ратная связь. 1 ак, при повышении содержания кальция пада
ет содержание фосфора и наоборот. Фосфор в виде фосфатов 
имеет большое значение для нормальной функции клеток, так 
как входит в состав нуклеиновых кислот, липидов, участвует 
в важнейших энзимных процессах (фосфорилирование), явля
ется составной частью энергетической ситемы клеток (энер
гетические фосфаты — А ! Э и креатинфосфат) и входит в со
став костной ткани. Динамическое равновесие в содержании 
кальция и фосфора между кровью и костной тканью — основ
ным депо кальция или фосфора в организме — осуществляется 
паратгормоном околощитовидных желез, глюкокортикоидами 
коры надпочечников, тиреокальцитонином щитовидной желе
зы и витамином D.

Паратгормон регулирует вымывание фосфатов почкой, вы
зывая падение реабсорбционной способности проксимальных 
отделов канальцев, и мобилизует кальций из костной ткани. 
1 люкокортикоиды не оказывают прямого влияния на обмен 
кальция, однако, воздействуя на усиление распада белков, 
они задерживают образование белковых компонентов костной 
ткани и тем самым тормозят отложение кальция в костях.
1 иреокальцитонин является прямым антагонистом паратгор- 
мона, он ведет к снижению уровня кальция в крови и тормо
зит резорбцию кальция из костной ткани. Витамин D способ
ствует всасыванию кальция и фосфора в кишечнике и обызве
ствлению костной ткани. Гакая тесная взаимосвязь обмена 
кальция и фосфора создает трудности в разграничениях нару
шений этого вида обмена. У детей, особенно грудного и ран- 
него возраста, все звенья сложного обмена кальция и фосфо
ра (реабсорбция в кишечнике, поглощение костной системой 
и вымывание почкой) нарушаются легче, чем у взрослых, в 
силу незрелости энзимных систем и регуляторов обмена.

Рахит является примером нарушения регуляции кальциево
го и фосфорного обмена. Распространенное заболевание у де
тей, зависящее от недостатка витамина D. Благодаря профи
лактике рахита и улучшению социально-гигиенических усло
вии тяжелые формы рахита исчезли и, как правило, наблюда- 
ются лишь легкие проявления заболевания. Не отмечаются 
также врожденные формы рахита, которые встречались при 
остеомаляции беременных — недостаточности витамина D у 
матерей. Первые проявления рахита наблюдаются у детей в 
возрасте от 3 до 6 мес, чаще у жителей городов. Это объяс
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няется недостаточным 
ультрафиолетовым облу
чением кожи, играющим 
роль в синтезе провита
мина D.

При раннем «цвету
щем» рахите ребенок пас
тозный, нередко вес его 
повышен, кожа бледная, 
мускулатура вялая,
вследствие атонии мышц 
брюшной стенки и кишеч
ника имеется «лягуша
чий живот». Основные из
менения наблюдаются в 
скелете. При раннем ра
хите к ним относится пре
жде всего к р а н и о т а 
б е с — наличие округлых 
размягчений (дефекты в 
кости) в затылочно-темен- 

Рис. 12. Рахитические четки на внут- ной области свода черепа, 
ренней поверхности ребер. В области лобных и те

менных бугров имеются 
периостальные разрастания — остеофиты. Уплощение затыл
ка и остеофиты лобных и теменных бугров придают голове 
ребенка четырехугольную форму — caput quadratum. Роднички 
увеличены, закрытие их задерживается, развитие челюстей, 
особенно нижней, нарушено, что сопровождается задержкой и 
нерегулярным прорезыванием зубов.

На ребрах в костно-хрящевой зоне роста имеются утолще
ния— « р а х и т и ч е с к и е  ч е т к и »  (рис. 12), эпифизы длин
ных трубчатых костей с утолщениями — « р а х и т и ч е с к и е  
б р а с л е т к и». В нижнем грудном отделе позвоночника отме
чается выраженный кифоз.

При поздних формах рахита (в возрасте после 2 лет) де
формациям подвергаются нижние конечности и таз, что свя
зано со статической нагрузкой.

Сущность морфологических изменений при рахите слагает
ся из т р е х  о с н о в н ы х  п р о це  с с о в: нарушения в зоне 
роста прежде всего энхондрального костеобразования; избы
точного накопления остеоида; нарушения процесса обызвеств
ления в растущих костях. Нарушение в зоне энхондрального 
окостенения выражается в резком расширении ростковой зо
ны. Если в норме на распиле трубчатых костей зона предва
рительного обызвествления хряща имеет вид узкой желтова
той полоски шириной не более 1 мм, то при рахите ее ширина 
достигает иногда 1 см, она становится стекловидной (рис. 13).
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Рис. 13. Рахит. Нижний эпифиз бедра. Слева — резко расширенная стек
ловидная зона энхондрального окостенения, справа — норма.

Микроскопически в области энхондрального окостенения ко
лонки хрящевых клеток не образуют стройных вертикальных 
рядов, а располагаются беспорядочными группами. Предва
рительного обызвествления хряща не происходит, отсутствует 
его рассасывание и использование для построения кости. По
этому отмечается избыточное накопление массы хрящевой 
ткани, несмотря на замедленную ее пролиферацию. Образо
вавшаяся остеоидная ткань в свою очередь вдается в виде 
языков в хрящевую ткань, местами проникает глубоко в эпи
физарный хрящ. Это создает расширение ростковой зоны и от
сутствие четкой границы между хрящевой и остеоидной тка
нью. Нарушается также и характер сосудистой архитектоники 
ростковой зоны. Капилляры, врастающие в хрящ из костно
мозговой полости, теряют свое правильное расположение, па
раллельное колонкам хрящевых клеток, ветвятся, местами 
глубоко врастают в хрящ, пересекают колонки хряща, места
ми отсутствуют.

Остеоидная ткань в норме является фазой развития костной 
ткани. При рахите остеоидная ткань, несмотря на замедление 
ее образования, накапливается в избытке, так как не  ̂проис
ходит превращения ее в кость. При этом в остеоидной ткани 
отмечается уменьшение количества остеобластов. Избыточ
ное количество остеоидной ткани накапливается не только эн- 
хондрально, но и эндо- и периостально, что способствует об
разованию остеофитов. Процессы резорбции кости при рахите
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осуществляются преимущественно с помощью остеокластов 
Процессы обызвествления в растущих костях замедляются и 
если происходят, то отложение извести идет очень неравно
мерно и недостаточно. Остеоциты, заключенные в массы не
обызвествленного основного вещества, подвергаются дистро
фическим изменениям и частично гибнут. Недостаточность 
обызвествления приводит к мягкости костной ткани вледст- 
вие чего и возникают деформации скелета. Кроме костной си- 
стемы, при рахите наблюдаются изменения в околощитовид- 
ных железах в виде их гиперплазии в результате вторичного 
гиперпаратиреоидизма. У страдающих рахитом детей обнару
живается также гиперплазия лимфоидной ткани, связанная с 
иммунной перестройкой вследствие легко возникающих у них 
инфекционных заболеваний.

В крови при рахите наблюдается гипофосфатемия при нор
мальном содержании кальция и повышенное содержание ще
лочной фосфатазы (гиперфосфатаземия). Недостаток фосфо
ра в крови приводит к снижению окислительных процессов и 
развитию тканевого ацидоза. Нормальное содержание каль
ция крови поддерживается при рахите гиперфункцией около- 
щ й  i о б и д н ы х  желез. Ьсли эта компенсация нарушается, то 
возникает гипокальциемия и гиперфосфатемия. Гиперфосфат- 
емия приводит к развитию тетании — частого осложнения 
рахита. При «цветущем» рахите нарушается белковый об- 
мен (кальций связан с альбуминами плазмы), усиливается 
вымывание аминокислот — гипераминоацидурия.

В возрасте до одного года у страдающих рахитом детей ча
сто возникают пневмонии, в происхождении которых имеет 
значение плохая вентиляция легких и склонность к ацидозу. 
При тяжелых формах рахита раньше наблюдались наруше
ния гемопоэза — реактивный миелоэритробластоз (синдром 
Якша — Гайема).

В основе э т и о л о г и и  рахита лежит недостаточность ви
тамина D; она может быть следствием: 1) недостаточности
ультрафиолетового облучения кожи, которое способствует об
разованию в организме провитамина D; 2) недостаточности 
получения витамина D с пищей; 3) нарушений всасывания ви
тамина D в кишечнике.

П а т о г е н е з  рахита сложный и окончательно не установ
лен. Витамин D способствует всасыванию кальция в кишеч
нике и связыванию его с основным веществом кости. Недо
статочность витамина D приводит к нарушению обоих звень
ев кальциевого и фосфорного обмена. Падение содержания 
кальция связано со стимуляцией деятельности околощитовид- 
ных желез. Паратгормон выравнивает содержание кальция 
крови вымыванием его из костной ткани вследствие стимуля
ции остеокластов, одновременно вызывает усиление вымыва
ния фосфора почками, что приводит к гипофосфатемии.
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Однако разная чувствительность к недостатку витамина D 
у различных индивидуумов и семейная предрасположенность 
к рахиту указывают на значение нераскрытых факторов в его 
патогенезе. Об этом же свидетельствуют сдвиги белкового об
мена у страдающих рахитом детей. Необходимо указать, что 
рахитстимулирующим действием обладают некоторые али
ментарные факторы, например избыток жирных кислот, фи
тин, которые тормозят всасывание кальция в кишечнике.

Нарушения обмена кальция и фосфора, связанные с пер
вичным нарушением другого регулятора этого обмена — око- 
лощитовидных желез, — при гормональноактивных опухолях 
этих желез у детей встречаются чрезвычайно редко.

П а т о л о г и я  о б м е н а  к а л ь ц и я  и ф о с ф о р а  в с в я 
з и  с н а р у ш е н и е м  их т р а н с п о р т а  (реабсорбция в 
канальцах почек, нарушение всасывания в кишечнике) при
водит к рахитоподобным изменениям скелета и отставанию в 
росте. Эти изменения получили название витамин-Б-резис- 
тентного рахита. Витамин-Б-резистентный рахит наблюдается 
при тубулопатиях (например, при фосфат-диабете — наслед
ственной энзимопатии доминантного типа, при которой сниже
на способность к реабсорбции фосфора в проксимальных ка
нальцах почек), при тотальной недостаточности проксималь
ных канальцев почек (синдром де Тони—Дебре—Фанкони) 
и др. (см. раздел «Тубулопатии», стр. 328). Витамин-О-рези- 
стентный рахит наблюдается также при других хронических 
врожденных и приобретенных болезнях почек (наследствен
ные болезни почек, хронический гломерулонефрит) и кишеч
ника (целиакия, первичное врожденное падение кишечной ре
зорбции кальция).

О б щ и е н а р у ш е н и я о б м е н а к а л ь ц и я у д е т е й ,  так 
же как и у взрослых, могут сопровождаться г е н е р а л и з о 
в а н н ы м  о б ы з в е с т в л е н и е м  с образованием и з в е с т 
к о в ы х  м е т а с т а з о в  в различных органах (почки, миокард, 
легкие, желудок, стенки сосудов). При значительном отложе
нии извести орган становится плотным, хрустит под ножом, на 
разрезе видны беловато-желтые плотные крошащиеся части
цы. Отложение извести в тканях может быть пылевидным, 
мелкозернистым или массивным вплоть до образования ма
кролитов; Известковые метастазы у детей чаще встречаются 
в стенках сосудов, в миокарде и почках. Образование извест
ковых метастазов у детей имеет ту особенность, что они воз
никают при особых заболеваниях, являющихся характерными 
болезнями детского возраста.

Генерализованные обызвествления при нарушениях содер
жания кальция и фосфора в крови (гиперкальциемия и гипо- 
фосфатемия). Встречается у детей при гипервитаминозе D, 
при врожденной идиопатической гиперкальциемии, при гипо- 
фосфатазии, вторичной симптоматической гиперкальциемии.
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Рис. 14. Обызвествление петель клубочков при гипервитаминозе D. Окраска 
гематоксилин-эозином. х250.

Гипервитаминоз D. Возникает при передозировках витами
на D. Заболевание развивается постепенно со стойкой поте
рей аппетита, гипотонией мускулатуры, рвотой, запорами, бы
строй утомляемостью. Наблюдается задержка роста, в крови 
определяется гиперкальциемия. Постепенно присоединяются 
явления почечной недостаточности, обусловленные нефрокаль- 
цинозом. В почках отмечается кальциноз сосудистых петель 
клубочков и мелких сосудистых ветвей коркового и мозгово
го слоев (рис. 14). Затем развивается обызвествление базаль
ных мембран канальцев и капсулы клубочков.

Врожденная идиопатическая гиперкальциемия. В настоя
щее время считают, что заболевание является следствием по
вышенной чувствительности тканей к витамину D, потому что 
матери больных детей получали его во время беремен
ности. Характерен особый внешний вид лица ребенка: нали
чие эпикантуса (третьего века), западающей переносицы, че
репно-лицевых дизостозов, микрогнатизм (уменьшение нижней 
челюсти). Дети отстают в росте и психическом развитии 
вплоть до возникновения олигофрении. В крови обнаружива
ется гиперкальциемия. В тяжелых случаях смерть наступает 
от почечной недостаточности. На вскрытии обнаруживаемся 
нефрокальциноз.
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Гипофосфатазия. Редкое врожденное заболевание, возни
кающее в результате снижения активности щелочной фосфа- 
тазы остеокластов. Заболевание наследственное, рецессивно
го типа. Гипофосфатазия протекает с гиперкальциемией и ги- 
пофосфатемией. Развивается в возрасте до 6 мес с нехарак
терных симптомов (рвота, запоры, возбуждение). При даль
нейшем течении заболевания возникают деформации длинных 
трубчатых костей и спонтанные переломы. Известковые мета
стазы обнаруживаются в прямых канальцах почек, в кишеч
нике. Смерть наступает в случаях выраженного нефрокальци- 
ноза. При более поздних проявлениях болезни прогноз благо
приятный. Диагноз при жизни можно поставить на основании 
отсутствия фосфатазы в лейкоцитах крови.

Вторичная симптоматическая гиперкальциемия. Может на
блюдаться у детей при деструктивных процессах в костной си
стеме, например при острых лейкозах, леченных гормонами, 
при хроническом респираторном ацидозе (кальций костей ис
пользуется как щелочной резерв), при гиперпаратиреоидизме, 
при заболеваниях почек приобретенного (хронический гломе- 
рулонефрит) и врожденного характера (см. «Тубулопатии» 
стр. 325) с явлениями вторичного гиперпаратиреоидизма. Р а з 
виваются известковые метастазы.

Генерализованный метаболический кальциноз без наруше
ний содержания кальция и фосфора в крови. Наблюдается у 
детей грудного возраста при идиопатической артериальной 
кальцификации, редком врожденном заболевании, проявляю
щемся чаще в первые месяцы после рождения. Смерть насту
пает от острой сердечной недостаточности. Кальцинозу под
вергаются аорта, легочная артерия и ее ветви, коронарные со
суды, сосуды кишечника и др. (рис. 15). В миокарде обнару
живаются массивные инфаркты, в почках — кальциноз арте- 
риол клубочков. Процесс начинается с обызвествления эласти
ческих мембран. Сущность заболевания остается неясной. 
Причины метаболического кальциноза без гиперкальциемии 
не раскрыты. Установлено, что отложение кальция и фосфора 
в клетках наблюдается в первую очередь в митохондриях и 
лизосомах, в соединительной ткани — в мукополисахаридных 
компонентах волокон и основного вещества. Селье для объяс
нения патогенеза кальцификации тканей ввел понятие каль- 
цифилаксии.

К а л ь ц и ф и  л а к е и  я—повышенная чувствительность тка
ней к кальцию. При этом местное дополнительное (разреша
ющее) раздражение вызывает массивное отложение кальция. 
Сенсибилизация происходит веществами (например, витами
ном D), которые способствуют повышению содержания каль
ция в крови.

Местным раздражителем могут быть различные влияния, 
вызывающие, в частности, альтерацию тканей.
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Рис. 15. Идиопатический кальциноз венечной артерии сердца у девочки 
1 мес. Окраска гематоксилин-эозином. Х60.

Рис. 16. Дистрофическое обызвествление миокарда на месте бывшего нек
роза. Окраска гематоксилин-эозином. ХЮО.
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Дистрофическое обызвествление. М е с т н о е  о т л о ж е н и е  
к а л ь ц и я  в п о в р е ж д е н н ы х  т к а н я х. Встречается у 
детей, особенно в возрасте до одного года, очень часто. Так, 
у детей грудного возраста наблюдается обызвествление пу
почных артерий даже в условиях их физиологической инволю
ции, обширные обызвествления миокарда при миокардитах, 
инфарктах миокарда (рис. 16), связанных с аномалиями раз
вития коронарных сосудов, массивные обызвествления некро
тических очагов в мозге при врожденном токсоплазмозе, ци- 
томегалии и др., обызвествление кефалогематом, гематом 
надпочечников после родовой травмы и др.

У детей другого возраста дистрофическое обызвествление 
наблюдается, например, в первичном туберкулезном аффекте, 
в оболочках мозга при леченном туберкулезном менингите, в 
клапанах аорты при затяжном септическом _ эндокардите, в 
некротизированных тканях опухолей и др. По сравнению со 
взрослыми в очагах дистрофического обызвествления только у 
детей может образоваться в порядке метаплазии костная 
ткань. Помимо этой особенности, следует подчеркнуть, что 
очаги дистрофического обызвествления у детей в отличие от 
взрослых обладают характерной избирательной локализа
цией.

НЕКРОЗ

Некроз — местная смерть ткани или части органа при жиз
ни всего организма. Некрозу предшествует некробиоз — про
цесс перехода от жизни к смерти.

П о  э т и о л о г и и  различают п р я м о й и н е п р я м о й  
вид некроза. Прямым называется некроз, возникающий от не
посредственного воздействия вредящих агентов на ткань, не
прямым—некроз, возникающий опосредованно вследствие на
рушения кровообращения или нервной регуляции. В возник
новении непрямых некрозов часто играют роль аллергические 
реакции организма.

П о  х а р а к т е р у  процесса различают к о а г у л я ц и о н 
н ы й  (сухой) некроз, при котором преобладают коагуляция 
к дегидратация, и к о л л и к в а ц и о н н ы й  (влажный) некроз, 
при котором преобладает лизис мертвых тканей. Очаг сухого 
некроза имеет суховатый, крошащийся или восковидный ха
рактер серовато-желтого или беловато-желтого цвета. К су
хому некрозу относится в о с к  о в и д н ы й  некроз попереч
нополосатых мышц и т в о р о ж и с т ы й  некроз, особенно 
типичный для туберкулеза. Влажный некроз наблюдается в 
органах, богатых влагой (например, головной мозг). Некроти
ческий очаг становится вначале дряблым, тусклым, разж иж а
ется и в дальнейшем превращается в кисту, заполненную жел
товатой или буроватой жидкостью.
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Рис. 17. Множественные ареактивные некрозы печени при врожденном 
токсоплазмозе. Окраска гематоксилин-эозином, х  100.

Самым частым видом некрозов у детей являются п р я м ы е  
н е к р о з ы ,  связанные с непосредственным воздействием ин
фекционных агентов, преимущественно вирусов. К таким не
крозам относятся, например, множественные ареактивные не
крозы внутренних органов у плодов, новорожденных и недо
ношенных при генерализованной ветряной оспе, токсоплазмо
зе, генерализованной оспенной вакцине, сепсисе, инфекции ви
русом Коксаки, у детей более старшего возраста — при диф
терии. Локализуются некрозы в паренхиматозных органах и 
слизистых оболочках, причем в их локализации и характере 
отражаются особенности воздействия возбудителя (рис. 17). 
Так, например, для токсоплазмоза характерна локализация в 
полушариях головного мозга, печени, селезенке с резко выра
женным кариорексисом в центре некротических очагов; для 
генерализованной оспенной вакцины и ветряной оспы — оча
говые коагуляционные некрозы печени, почек, надпочечников, 
легких, слизистых оболочек пищеварительного, дыхательного 
и мочевого тракта, причем некрозу предшествует ацидофиль
ная и баллонная дистрофия; для дифтерии — жировые некро
зы миокарда, коагуляционные некрозы фолликулов селезенки 
с кариорексисом (рис. 18); для сепсиса — очаговые коагуля
ционные некрозы паренхиматозных органов (чаще печени).
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Рис. 18. Кариорексис в фолликулах селезенки при дифтерии зева. Окраска 
гематоксилин-эозином. Х250.

К прямым некрозам относятся, вероятно, также некрозы, 
возникающие вследствие побочного токсического действия не
которых лекарств. К таким некрозам можно отнести, напри
мер, некрозы печени при применении аминазина, цитостатиче- 
ских и антиметаболических препаратов. В ряде случаев нель
зя исключить значения измененной реактивности — аллергию.

Меньшее значение в этиологии некрозов у детей имеют н е 
п р я м ы е  н е к р о з ы ,  возникающие в связи с пороками 
развития сосудов, например ишемические некрозы миокарда 
при пороке развития коронарных артерий (синдром Бланда— 
Уайта — Горленда). К непрямым некрозам относятся также 
гипокалиемические некрозы миокарда, связанные с наруше
ниями обмена электролитов, кортикальные некрозы почек, 
связанные с рефлекторным или аллергическим спазмом сосу
дов. К особому виду некроза относится м а ц е р а ц и я  кожи 
ладоней и подошвенных поверхностей стоп у живорожденных 
переношенных плодов. При этом эпидермис кожи набухает, 
делается морщинистым, беловатым, местами отделяется от 
поверхности дермы, кисти рук имеют типичный вид «руки 
прачки». Происхождение этой мацерации не имеет обоснован
ного объяснения. Возможно, она связана с изменением соста
ва околоплодной жидкости и свойств кожи самого плода при
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Рис. 19. Нома лица при кори.

переношенной беременности в асептических условиях внутри
утробного развития плода.

Гангрена вид некроза, возникающего в тканях и органах, 
сообщающихся с внешней средой. Гангрена может быть 
в л а ж н о й  и с у х о й .  Типичным видом гангрены, наблюда
ющейся у детей, является н о м а  — в л а ж н а я  г а н г р е н а  
мягких тканей щек или промежности и половых органов 
(рис. 19). Нома встречалась раньше при тяжелых послекоре- 
вых пневмониях, постдизентерийном язвенном колите. В про
исхождении номы имели значение общее резкое истощение, 
авитаминозы (в частности, авитаминоз А) и присоединение 
вторичной гнилостной микрофлоры. В настоящее время нома 
встречается крайне редко, например при кахексиях, обуслов
ленных злокачественными опухолями, острыми лейкозами 
(рис. 20). При лейкозах у детей встречается влажная гангре
на миндалин, гортани, легких, кишок. Влажная гангрена чер
веобразного отростка и кишок наблюдается преимущественно 
у детей раннего возраста при гангренозных формах аппенди
цита, при инвагинации. Редко гангрена кишок у детей этого 
возраста возникает при нодозном периартериите.

С у х а я  г а н г р е н а  у детей, как правило, не встречает
ся. Единственным примером сухой асептической гангрены яв
ляется гангрена остатка пупочного канатика, которую точнее 
следует квалифицировать как м у м и ф и к а ц и ю  провизор-
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Рис. 20. Нома промежности при остром лейкозе.

Рие. 21. Мумификация пупочного канатика (препарат М. А. Скворцова).

кого органа  (рис. 21). О стато к  пупочного к а н а ти к а  дел ается  
сухим, очень плотным, чернеет, вокруг него р а зв и в а е тс я  асеп
тическое воспаление с образован и ем  грануляцион ной  ткани. 
О статок  пуповины отпадает , гран у л яц и о н н ая  ткан ь  на дне пу
почной ям ки  эпителизируется .

П р о л е ж е н ь  — вид гангрены чаще мягких тканей, возни
кающий под влиянием давления на ткани у больных с тяже
лыми общими нарушениями трофики. Пролежни у детей 
встречаются главным образом при кахексии, обусловленной 
тяжелым заболеванием центральной нервной системы или 
злокачественной опухолью. Чаще всего они бывают при гид
роцефалии после перенесенного менингита, менингоэнцефали- 
та, при опухолях головного мозга, последствиях родовой трав
мы, врожденных пороках развития центральной нервной си
стемы Кроме крестца и больших вертелов бедра, пролежни 
при тяжелой гидроцефалии локализуются в мягких тканях 
затылочной области. Наблюдаются пролежни также в горта
ни и трахее при интубации и трахеотомии по поводу истинно
го или ложного крупа, от давления интубационнои трубочки 
или трахеостомической канюли.
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НАРУШЕНИЯ КРОВООБРАЩЕНИЯ

Сердечно-сосудистая система обеспечивает в организме воз
можность функционирования различных органов в зависимо
сти от приспособления их к беспрерывно меняющимся запро
сам внешней и внутренней среды. Адаптация (приспособле
ние) возможна лишь с помощью нервных и гуморальных ре
гуляторов. Незрелость этих регуляторов приводит к несовер
шенству адаптации, к лабильности сосудистой циркуляции у 
детей преимущественно в возрасте до 3 лет жизни, что явля
ется особенностью кровообращения у детей.

Различают о б щ и е  и м е с т н ы е  нарушения кровообра
щения.

О б щ и е  н а р у ш е н и я  кровообращения возникают во всем 
организме при заболеваниях сердца, системных страданиях 
сосудов большого и малого круга кровообращения, при диф
фузных заболеваниях тканей легких, при нарушениях регу
ляции кровообращения и дыхания в результате поражения 
нервной системы или эндокринных органов. Реже общие на
рушения кровообращения наблюдаются в связи с изменения* 
Ми физических свойств самой крови. Те же причины, только 
местного характера (повреждения сосудов, нарушения реф
лекторной и гуморальной регуляции, изменения физиче
ских свойств самой крови), играют роль в возникновении 
м е с т н ы х  н а р у ш е н и й  кровообращения. При этом 
следует учитывать, что местные нарушения кровообращения 
часто бывают следствием общих нарушений кровообра
щения.

К нарушениям кровообращения относятся: общая и мест
ная в е н о з н а я  и а р т е р и а л ь н а я  г и п е р е м и я ,  об
щая и местная и ш е м и я ,  к р о в о т е ч е н и е  и к р о в о и з 
л и я н и е ,  с т а з ,  т р о м б о з ,  э м б о л и я ,  и н ф а р к т  (под
робнее об этом см. раздел учебника «Нарушения кровообра
щения» А. И. Струкова «Патологическая анатомия»).

У детей такие нарушения кровообращения, как гиперемия, 
ишемия, кровоизлияния, стаз, возникают легче и чаще, чем у 
взрослых. Однако вследствие того что сосудистая система 
ребенка не отягощена возрастными и патологическими изме
нениями, а регенераторная способность его тканей очень вы
сокая, эти нарушения чаще носят острый обратимый харак
тер и дают благоприятный исход. Такие тяжелые нарушения 
кровообращения, как тромбозы и инфаркты, у детей встреча
ются намного реже, чем у взрослых, и возникают преимуще
ственно при нарушениях кровообращения, связанных с поро
ками развития сердца или сосудов и присоединением вторич
ной, чаще септической инфекции. Неинфекционные заболева
ния сердечно-сосудистой системы и изменения состава крови 
играют при этом у детей второстепенную роль.
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Рис. 22. Резкое венозное полнокровие оболочек мозга у плода. Окраска 
гематоксилин-эозином. Х50.

О Б Щ И Е  Н А Р У Ш Е Н И Я  К Р О В О О Б Р А Щ Е Н И Я

Общие нарушения кровообращения в виде острого венозно
го полнокровия или перераспределения крови в сосудистом 
русле внутренних органов типа коллапса у детей раннего воз
раста до 3 лет возникают легче и чаще, чем у взрослых. Наи
более типичными примерами о с т р о г о в е н о з н о г о  п о л 
н о к р о в и я  являются нарушения кровообращения у плода 
во время акта родов (рис. 22). Общее венозное полнокровие 
у детей наблюдается вследствие острой сердечной слабости 
при острых миокардитах (вирусные, дифтерийные). Явления 
х р о н и ч е с к о г о  в е н о з н о г о  п о л н о к р о в и я  с разви
тием фиброза органов у детей по сравнению со взрослыми на
блюдаются редко, а у детей раннего возраста почти не отме
чаются.

М Е С Т Н Ы Е  Н А Р У Ш Е Н И Я  К Р О В О О Б Р А Щ Е Н И Я

Местным нарушениям кровообращения в том или ином ор
гане у детей способствуют особые условия, в которых функ
ционируют эти органы. Так, например, положение лежа, свой
ственное детям в возрасте до 6 мес, способствует возникнове
нию местного венозного полнокровия в паравертебральных
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областях легких; наибольшая функциональная нагрузка желу- 
дочно-кишечного тракта в возрасте до одного года обусловли- • 
вает почти постоянную местную артериальную его гиперемию. 
Местные физиологические особенности наряду с несовершен
ством адаптации легко приводят к  нарушениям в микроцир- 
куляторном русле, которые, особенно в органах, сообщаю
щихся с внешней средой, являются предпосылкой для разви
тия инфекционных процессов. Если эти местные расстройства 
микроциркуляции возникают в органах, не сообщающихся с 
внешней средой, то отмечаются лишь кратковременные функ
циональные нарушения. Так, например, у детей раннего воз
раста очень многие заболевания сопровождаются такими кли
ническими симптомами поражения центральной нервной си
стемы, как судороги, потеря сознания, даже парезы и менин- 
геальные знаки. Однако по прошествии острых явлений основ- 
ного заболевания все эти симптомы быстро исчезают, так как 
их происхождение связано с проходящими острыми'наруше
ниями кровообращения, выражающимися полнокровием оте
ком, возможно, стазами.

Кровотечение, кровоизлияние. К р о в о т е ч е н и е  — выход 
крови из кровяного русла. К р о в о и з л и я н и е  — скопление 
крови в тканях, просветах полых органов, в полостях тела 
вследствие кровотечения. Кровотечение возникает в результа
те нарушения целостности сосудистой стенки. Степень этих 
нарушений колеблется от прямого разрыва стенки крупных 
сосудов до нарушений проницаемости базальных мембран и 
эндотелия микроциркуляторного русла на ультраструктурном 
уровне. Системные заболевания сосудов как причины крово
излияний у детей любого возраста встречаются как исключе
ние, тогда как у взрослых сосудистые заболевания как при
чина кровоизлияний выступают на первое место. !

V новорожденных, особенно у недоношенных и у детей в 
возрасте до 6 мес, часто встречаются п е т е х и а л ь н ы е  
к р о в о и з л и я н и я ,  причиной которых являются гипоксия 
внутриутробная и у новорожденных (ем. раздел «Перинаталь
ная патология», стр. 389), инфекция, геморрагические диате
зы яри дефиците факторов свертываемости криии (геморраги
ческая лезнь новорожденных), при резус- и групповой не
совместимости^ крови матери и плода, ферментативной недо
статочности (болезни обмена), болезнях крови и кроветвор
ных орг анов. Основным механизмом кровоизлияний является 
диапедез вследствие повышения проницаемости мелких сосу
дов и капилляров.

Чаще всего кровоизлияния наблюдаются при таких инфек- 
ционных заболеваниях, как сепсис, грипп, эпидемический ге
патит, генерализованная цитомегалия, токсоплазмоз и др. 
(рис. 23). Располагаются петехиальные кровоизлияния на ко
же, слизистых оболочках желудочно-кишечного и дыхатель-
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ного тракта, на перикарде, плевре, брюшине, мозговых обо
лочках, во внутренних органах — надпочечниках, вилочковой 
железе, легких, головном мозге, реже в почках и печени.
К диапедезным кровоизлияниям также относятся часто встре
чающиеся у детей грудного возраста кровоизлияния в слизи
стую оболочку, а затем и в полость желудка. При этом в 
клинической картине наблюдается рвота цвета кофейной 
гущи. Кровоизлияния в слизистую оболочку и в полость 
кишечника сопровождаются меленой — выделением крови с 
калом.

Массивные кровоизлияния в органах с пропитыванием кро
вью тканей у новорожденных встречаются при родовой трав
ме с преимущественной локализацией в области головного 
мозга и его оболочек (рис. 24). При геморрагической болезни 
новорожденных — в легких, почках, надпочечниках, под кап: 
сулу печени.

Двустороннее массивное кровоизлияние в надпочечники, 
так называемый синдром Уотерхауса — Фридериксена, клини
чески проявляющийся в острой надпочечниковой недостаточ
ности со смертельным исходом, типично для таких инфекции, 
как менингококкцемия, стафилококковый и стрептококковып
сепсис, дифтерия.

У детей старшего возраста кровоизлияния встречаются при 
болезнях системы крови (миелолейкозы, тромбопении любого 
происхождения), инфекционно-аллергических заболеваниях 
(хронический гломерулонефрит, затяжной септический эндо- 
каодит, нодозный периартериит), изредка при разрывах по
рочно развитых сосудов головного мозга (врожденные анев
ризмы, эктазии, ангиоматозы). Острая инфекция при пороках 
развития сосудов часто играет роль провоцирующего фактора.
' Тромбоз. Т р о м б о з о м  называют выпадение из крови плот
ных масс из форменных элементов и плазменных белков в про
свете сосудистого русла или полостях сердца. Эти плотные 
массы называются т р о м б а м и .  Тромб имеет вид суховатой 
крошащейся массы красного или серовато-белого цвета, чаще 
интимно связан с внутренней оболочкой сосуда. Однако встре
чаются тромбы, свободно лежащие в просвете сосуда или в 
полости сердца. Размер тромбов различен — от мельчайших, 
выполняющих просвет капилляров, до крупных продолжен
ных, располагающихся в просвете крупных стволовых сосу- 
дов

Тромб, полностью выполняющий просвет^ сосуда, называет
ся о б т у р и р у ю щ и м ,  а тромб, связанный со стенкой сосу
да но не выполняющий полностью его просвет, — п р и с т е- 
н о ч  н ы м В крупных венах, в которых ток крови замедлен, 
тромбообразование идет быстро и поэтому чаще возникают 
к р  а с н ы е  т р о м б ы ,  состоящие из фибрина и всех фор
менных элементов крови. В крупных артериях, в которых ток

55

ak
us

he
r-li

b.r
u



Рис. 23. Диаледезные кровоизлияния в мозг при гриппе. Окраска гемато
ксилин-эозином. Х250.

Рис. 24. Субдуральное массивное кровоизлияние при родовой травме.
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крови ускорен, тромбообразование идет медленно и поэтому 
чаще возникают б е л ы е  или с м е ш а н н ы е  тромбы, со
стоящие из фибрина, тромбоцитов и лейкоцитов.

В сосудах микроциркуляторного русла тромбы образуются 
чаще в результате предшествующих стазов. Форменные эле
менты крови и фибрин при этом гомогенизируются и превра
щаются в бесструктурные гиалиновые массы. Такие тромбы 
получили название г и а л и н о в ы х .  Гиалиновые тромбы у 
детей встречаются чаще, чем другие виды тромбов в петлях 
клубочков почек, в капиллярах легких, мелких сосудах голов
ного мозга при аллергических и инфекционно-аллергических 
заболеваниях.

Эмболия — перенос током крови или лимфы частиц, в нор
ме в сосудистом русле не наблюдающихся, с последующей 
закупоркой просвета сосуда. По д в и ж е н и ю  эмбола раз
личают п р я м у ю  (по току крови), р е т р о г р а д н у ю  
(против тока крови) и п а р а д о к с а л ь н у ю  эмболию, 
при которой эмбол из венозной системы попадает непосредст
венно в артериальное русло, минуя капиллярную сеть малого 
круга кровообращения. Это возможно при наличии артерио- 
венозного соустья между правой и левой половиной сердца 
при незаращении овального отверстия, боталлова протока или 
дефекте межжелудочковой перегородки. По х а р а к т е р у  
эмбола различают в о з д у ш н у ю ,  г а з о в у ю ,  ж и р о в у ю ,  
т к а н е в у ю ,  м и к р о б н у ю ,  т р о м б о э м б о л и ю .  В свою 
очередь тромбоэмболия может быть а с е п т и ч е с к о й  или в 
случае инфицирования тромба с е п т и ч е с к о й .  Самыми 
частыми видами эмболий у детей являются микробные эмбо
лии и септические тромбоэмболии. Реже встречаются ткане
вые эмболии при метастазировании опухолей. Воздушных эм
болий капилляров головного мозга при коклюше, которые опи
сывают другие авторы, мы не наблюдали.

Инфаркт — вид очагового некроза внутреннего органа, 
возникающего при внезапном прекращении кровоснабжения 
в результате спазма, тромбоза или эмболии артерии.

Инфаркт чаще имеет форму треугольника, основанием рас
положенного к поверхности органа, вершиной — к воротам 
его. Такой формы бывают инфаркты легких, селезенки, почек. 
В миокарде, головном мозге, кишечнике инфаркты не имеют 
определенной формы, что связано с особенностями распреде
ления в них сосудистого русла. Различают б е л ы е  (ишеми
ческие), к р а с н ы е  (геморрагические) и и ш е м и ч е с к и е  
инфаркты с г е м о р р а г и ч е с к и м  п о я с о м .

Большое значение в возникновении инфарктов имеют об
щие нарушения кровообращения, отражающиеся на состоянии 
кровоснабжения данного органа, состояние самого сосудисто
го русла (наличие патологических процессов в сосудах данно
го органа) и степень развития в органе коллатералей. Ин-
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Рис. 25. Эмболический абсцесс миокарда при остром лейкозе, леченном 
гормонами. Окраска гематоксилин-эозином. X 150.

фаркты у детей встречаются редко, так как у них условия кро
воснабжения органов лучше, чем у взрослых, — реже встреча
ются длительно существующие общие нарушения кровообра
щения и заболевания сосудов.

Тромбозы, тромбоэмболии с развитием инфарктов органов 
у детей, как правило, этиологически связаны с сепсисом и яв
ляются следствием септического тромбофлебита или эндокар
дита. В настоящее время в результате применения антибиоти
ков тромбофлебиты и эндокардиты встречаются реже, однако, 
например при острых лейкозах, леченных большими дозами 
гормонов, — относительно часто (рис. 25).

Септические тромбоэмболии и микробные эмболии большо
го круга кровообращения с развитием инфарктов наблюдают
ся при септических эндокардитах преимущественно у детей 
старшего возраста. Локализуются они в почках, селезенке, 
миокарде, реже в мозге, надпочечниках, яичках и др. Септи
ческие тромбоэмболии и инфаркты малого круга кровообра
щения встречаются у детей любого возраста при септических 
тромбофлебитах. Локализуются они в легких в виде клино
видных, иногда округлых фокусов, в центре которых распола
гаются микробные эмболы. Эти септические инфаркты часто 
сопровождаются нагноением. Массивные тромбоэмболии ство
ла и крупных ветвей легочной артерии у детей встречаются 
крайне редко. Происхождение таких тромбоэмболий также
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связано с септическими тромбофлебитами крупных венозных 
коллекторов. В настоящее время они почти не встречаются. 
В патогенезе септических тромбозов и инфарктов у детей 
имеет значение венозный застой при тяжелых врожденных 
пороках сердца и острых миокардитах.

Асептические тромбозы и инфаркты у детей грудного и ран
него возраста встречаются при идиопатической артериальной 
кальцификации, пороках развития коронарных артерий и у 
детей в возрасте после 3 лет — при нодозном периартериите.

Редко у детей встречаются продолженные флеботромбозы 
при злокачественных опухолях, например при нефробластоме 
(см. стр. 92—94), изредка наблюдается тромбоз почечной ве
ны, нижней полой вены и правого предсердия как следствие 
прорастания опухолью стенки сосудов и общей кахексии. 
К асептическим тромбозам у детей относятся, вероятно, при
стеночные тромбы в полостях сердца при острых миокардитах. 
Их развитие связано преимущественно с ослаблением сократи
тельной способности миокарда. Однако полностью исключить 
значение инфекции и в данном случае не представляется воз
можным. Пристеночные тромбы полостей сердца могут быть 
источником тромбоэмболий сосудов большого и малого кру
га кровообращения.

ВОСПАЛЕНИЕ

Воспаление представляет собой комплекс реактивных изме
нений преимущественно сосудов микроциркуляторного русла 
и соединительной ткани, который возникает в ответ на мест
ное действие болезнетворного раздражителя. Как правило, 
следствием этих изменений является угасание действия раз
дражителя. Комплекс возникающих при воспалении измене
ний характеризуется тремя компонентами: а л ь т е р а ц и е й ,
э к с с у д а ц и е й  и п р о л и ф е р а ц и е й (см. главу «Воспа
ление» в учебнике А. И. Струкова «Патологическая анато
мия») .

Филогенетически наиболее древними являются альтератив- 
ный и продуктивный компоненты воспаления, которые возни
кают первыми в ответ на воздействие местного раздражителя 
у наиболее примитивно организованных живых организмов. 
У сложных организмов, обладающих сосудистой системой, уп
равляемой гуморальными и нервными регуляторами, получа
ет свое развитие экссудативный компонент, при наличии ко
торого можно говорить о развитии воспалительной реакции 
как таковой.

В процессе внутриутробного развития человеческого заро
дыша воспалительная реакция проделывает эволюцию, повто
ряющую в основных чертах филогенетическое становление 
воспаления. В период бластулы и у эмбриона человека воспа
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лительная реакция отсутствует и ответом на воздействие Ме
стного раздражителя является альтерация тканевых зачатков 
(дистрофия или некроз), что приводит к нарушению форми
рования тканей или органов и даже системы органов заро
дыша.

К концу эмбрионального развития наблюдается фагоцитоз 
и пролиферативный ответ со стороны элементов мезенхимы. 
Поэтому в конце эмбрионального и в начале плодного перио
да в ответ на местное раздражение тканей, кроме альтерации, 
возникает избыточное развитие мезенхимальных элементов 
как своеобразный эквивалент будущей воспалительной реак
ции. Это избыточное развитие соединительной ткани выража
ется в фиброзе органов или части органов, наблюдается чаще 
в легких, печени, коже, сердце, поджелудочной железе. Этот 
фиброз органов не следует рассматривать как исход имевше
го место воспаления, так как на развернутую воспалительную 
реакцию эмбрион и плод в раннем фетальном периоде не спо
собны, а как особый ответ на повреждение с диспропорцио
нальным развитием тканей. Примером такого фиброза может 
являться фибромиксоматозная гиперплазия клапанов сердца 
и клапанов магистральных сосудов, фиброэластоз миокарда, 
фиброз поджелудочной железы при муковисцидозе и др. (см. 
рис. 183). Воспалительная реакция со всеми ее компонентами 
появляется в плодном периоде тогда, когда формируются кро
веносные сосуды. Однако для плодного периода типичным ос
тается преимущественно альтеративный и продуктивный ха
рактер воспаления.

Т акие же черты воспаления могут быть у новорожденных и 
у детей в возрасте 2—3 мес. Более того, у плодов в позднем 
фетальном периоде и у детей в возрасте 2—3 мес иногда бы
вает выражена избыточная пролиферация элементов соедини
тельной ткани как возврат к реакциям ранних этапов онтоге
неза. Оказалось, например, что если на большом валовом ма
териале исследовать основные патологические процессы, ко
торые наблюдаются в сердце плодов, новорожденных и у де
тей грудного возраста, то подавляющее большинство воспали
тельных процессов (эндо-, мио- и перикардитов) наблюдает
ся у детей в возрасте после 3 мес, а до этого возраста преиму
щественно встречаются тяжелые врожденные пороки сердца 
и сосудов, фибромиксоматозная гиперплазия клапанов, фиб
роэластоз миокарда, дистрофические и некротические измене
ния в миокарде. Эти данные еще раз подтверждают то, что в 
пренатальном периоде у новорожденных и у детей в возрасте 
3 мес преобладают незрелые примитивные реактивные про
цессы альтеративно-продуктивного характера с нарушением 
формообразования. Тенденция к более зрелому ответу на ме
стное повреждение или раздражение тканей в виде сложной 
рефлекторно-гуморальной реакции, такой, как воспаление, по
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является преимущественно в возрасте после 3 мес. В ранние 
возрастные периоды (у новорожденных, у детей грудного и 
раннего возраста) воспаление характеризуется двумя основ
ными особенностями:

1) при возникновении воспалительного очага отчетливо оп
ределяется склонность к его г е н е р а л и з а ц и и  ввиду не
способности макроорганизма к отграничению местного про
цесса. Неспособность отграничивать местный процесс зависит 
от возрастной анатомической и функциональной незрелости 
органов иммуногенеза и барьерных тканей;

2) у новорожденных и у детей грудного возраста наблюда
ются н е к о т о р ы е  о с о б ы е  в и д ы  а л ь т е р а т и в н о г о  
и п р о д у к т и в н о г о  в о с п а л е н и я ,  которые близки к 
воспалительной реакции внутриутробного периода и отражают 
становление этой реакции в фило- и онтогенезе. При этом 
необходимо учитывать, что наличие особых форм воспаления 
отнюдь не исключает развития экссудативного, даже гнойно
го воспаления у плода, новорожденного и ребенка грудного 
возраста. Перечисленные особенности свойственны ребенку 
раннего возраста, когда его реакции близки к реакциям вну
триутробного развития. В дальнейшем эти особенности утра
чивают свое значение. Однако склонность к генерализации 
местного процесса при воспалении остается в течение долгого 
времени и сопровождает почти весь период детства.

Примером особого вида альтеративного воспаления явля
ется ф л е г м о н а  н о в о р о ж д е н н о г о ,  которая встреча
ется у новорожденных. Своеобразие флегмоны состоит в рас
пространенных некротических изменениях, зависящих только 
от реактивности ребенка, так как возбудителем воспаления 
является пиогенная кокковая флора — стафилококк и стреп
тококк. Основные изменения заключаются в некрозе подкож
ной клетчатки с очень скудным серозным или серозно-гнои- 
ным отделяемым. Процесс начинается вокруг потовых желез, 
затем распространяется по подкожной клетчатке. Флегмона 
новорожденных имеет выраженную склонность к распростра
нению и захватывает иногда всю область задней или перед
ней поверхности грудной клетки, крестца и ягодиц, затылка и 
шеи. «Ползущий» некроз подкожной клетчатки приводит к 
вторичному некрозу и отторжению кожи с обнажением мышц, 
остистых отростков и ребер. Микроскопическое исследование 
подтверждает преобладание альтеративных (некротических) 
изменений над экссудативными (рис. 26). На границе некро
тической и здоровой ткани почти отсутствует воспалительная 
клеточная инфильтрация, вследствие чего некроз не имеет 
склонности к отграничению. Флегмона новорожденных — тя
желое заболевание, которое раньше до эры антибиотиков со
провождалось высокой летальностью. Отсутствие склонности 
к отграничению воспаления приводит часто к генерализации
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местного процесса, что является типичным для плодного пе
риода, новорожденности и грудного возраста

Особой формой продуктивного воспаления,'характерной для 
указанных возрастных периодов, является развитие г р а н у -  
л е м ^ о з а ,  преимущественно в виде генерализованной фор
мы, обусловленного иногда даже кокковой флорой, или лй* 
стереллои, т. е. микроорганизмами, дающими в другие воз
растные периоды гнойное воспаление (рис. 27). Склонность к 
генерализации с альтеративными и продуктивными формами 
воспаления проявляется у плодов, новорожденных и детей 
грудного возраста также в виде множественных генерализо
ванных некрозов в паренхиматозных органах при ветряной 
оспе, врожденном токсоплазмозе, кокковой инфекции или в 
виде генерализованного гранулематоза при листериозе токсо- 
плазмозе, сифилисе, кандидамикозе и др.

В патологоанатомической практике при вскрытии новорож
денных И детей грудного возраста необходимо учитывать не
завершенность у них дифференцировки некоторых органов и 
тканей, главным образом головного мозга. Наличие таких не
зрелых закладок может послужить поводом для неправильной 
их трактовки как явлений воспалительного происхождения. 
Особенность развития головного мозга после рождения ребен
ка заключается в незакончившихся процессах дифференци
ровки архитектоники коры, глии, межуточной субстанции со
судов головного мозга и процессов миелинизации. Поэтому у 
новорожденных и у детей грудного возраста имеет место так 
называемый физиологический глиоз, который не всегда легко 
отличить от патологического воспалительного глиоза при эн
цефалитах. Речь идет о закладке из зародышевых недиффе
ренцированных клеток глин, располагающихся преимущест
венно вокруг мозговых желудочков и постепенно редуцирую
щихся в течение первого года после рождения (рис. 28). Р а з 
личают собственно зародышевую закладку, состоящую из по
лей клеток с крупным светлым ядром, не имеющих дифферен- 
цировки на микро- и макроглию, и зародышевые центры, со
стоящие из густых скоплений мелких клеток с круглым бога
тым хроматином ядром, которые располагаются в виде муфт 
вокруг сосудов и в виде тяжей среди клеток зародышевой за 
кладки. Описанные клетки являются матриксом для дальней- 
шего развития глии головного мозга и играют роль организа
торов процессов миелинизации. Исчезновение этой закладки 
идет последовательно в различных отделах головного мозга и 
полностью заканчивается к 8—9-месячному возрасту. Однако 
при некоторых патологических состояниях клетки этого мат
рикса могут пролиферировать, что приводит к развитию ре- 
гларативного глиоза, который по объему, локализации и рас
пространению будет отличаться от нормального физиологи
ческого глиоза.
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Рис. 27. Гранулема в печени при стафилококковом сепсисе у девочки 
3 мес. Окраска гематоксилин-эозином. Х300.

ak
us

he
r-li

b.r
u



Рис. 28. Закладка зародышевых недифференцированных клеток в субэпен- 
димарной зоне желудочков мозга у мальчика 2 мес. Окраска гематоксилин-

эозином. Х70.

Особенности течения воспаления при специфических его 
формах см. разделы «Сифилис» (стр. 272—276), «Туберкулез» 
(стр. 262—272), «Ревматизм» (стр. 296—306).

ИММУННЫЕ РЕАКЦИИ

Иммунные реакции представляют собой изменения в орга
низме, происходящие при взаимодействии с антигенами раз
личной природы. Они касаются органов иммуногенеза и раз
личных органов и тканей, в которых реализуется реакция ан
тиген — антитело.

Морфологические изменения, возникающие в организме при 
взаимодействии с антигенами, принято называть иммуномор- 
фологией. Наиболее полно изучена иммуноморфология приоб
ретенного инфекционного иммунитета, причем большую роль 
в этом сыграли экспериментальные данные, полученные при 
вакцинации животных. Не следует, однако, думать, что толь
ко инфекционные заболевания сопровождаются иммуномор- 
фологическими изменениями. Установлено, что они могут быть 
при болезнях опухолевой природы (злокачественные опухоли, 
гемобластозы), при несовместимости крови матери и плода,
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при глубоких обменных нарушениях (амилоидоз), при болез
нях аутоиммунной природы, когда организм под влиянием 
различных причин теряет естественную толерантность по от
ношению к своим белкам.

Впервые на связь между клеточными реакциями и реакцией 
«защиты» макроорганизма указал И. И. Мечников, открыв
ший в 1884 г. фагоцитоз. Однако истинное функциональное 
значение лимфоидной ткани и непосредственная связь ее с 
возникновением иммунитета в течение долгого времени оста
вались неясными. В начале XX века известный русский ги
столог А. А. Максимов фундаментально разработал морфоло
гию лимфоидной ткани и обратил внимание на высокую по
тенциальную способность лимфоцитов. Взгляд на лимфоид
ную ткань как на источник иммунокомпетентных клеток сло
жился за последние 30 лет. Большое значение в этом отноше
нии имели исследования Фагреус (Fagraeus, 1948), доказав
шей роль плазматических клеток в выработке антител, от
крытие Миллера и Гуда о роли тимуса в процессах иммуно
генеза, а также новые методы исследования: метод люмине- 
сцирующих антител Кунса, метод ауторадиографии и данные 
электронной микроскопии.

В 1957— 1959 гг. Бернет выдвинул клонально-селективную 
теорию в противоположность господствовавшей ранее инфор
мативной теории иммунитета. По Бернету, среди дифферен
цирующихся в процессе эмбриогенеза лимфоидных клеток 
случайно возникает распределение иммунологически специ
фичных структур по отношению к определенным антигенам. 
Эта специфичность передается потомкам клеток и формирует
ся определенный клон клеток, способный давать определенные 
антитела при проникновении в организм сходного с ними по 
структуре антигена.

Т И М У  С-3 А В И С И М А Я  И Б У Р С А - З А В И С И М А Я  
С И С Т Е М Ы  И М М У Н Н Ы Х  Р Е А К Ц И Й

Существует два основных типа иммунных реакций — кле
точный и гуморальный. К клеточным реакциям иммунитета 
относится г и п е р ч у в с т в и т е л ь н о с т ь  з а м е д л е н н о г о  
т и п а ,  реакция о т т о  р ж е н и я т р а н с п л а н т а т а, к гу- 
г у м о р а л ь н ы м  — п р о д у к ц и я  и м м у н о г л о б у л и 
н о в  и с п е ц и ф и ч е с к и х  а н т и т е л  и реакция гиперчув
ствительности немедленного типа.

Экспериментальным путем удалось доказать, что сущест
вуют д в а  т и п а  о р г а н о в  л и м ф о и д н о й  т к а н и ,  осу
ществляющих эти два типа реакций — ц е н т р а л ь н ы е  и 
п е р и ф е р и ч е с к и е .  К центральным органам относятся
5 Патологическая анатомия 65
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лимфоэпителиальные образования (тимус и фабрициева сумка 
птиц или ее аналоги у млекопитающих), от которых зависят 
в о з н и к н о в е н и е  и р е г у л я ц и я  иммунных ответов. К пе
риферическим органам иммунитета относятся лимфоидные об
разования, от которых зависит н е п о с р е д с т в е н н о е  о с у 
щ е с т в л е н и е  иммунных ответов. В широком смысле слова 
к периферическим органам иммунитета следует относить всю 
лимфоидную ткань и ретикулогистиоцитарную систему орга
низма. Изучение иммунных реакций >в филогенетическом пла
не показало, что тимус является наиболее филогенетически 
древним центральным органом иммуногенеза, возникающим 
у рептилий и рыб. У птиц имеется два центральных органа 
иммуногенеза — тимус и фабрициева бурса. Т и м у с  обуслов
ливает реакции к л е т о ч н о г о  иммунитета, ф а б р и ц и е в а  
б у р с а  — г у м о р а л ь н о г о .  Такого четкого разграничения 
функций центральных органов иммуногенеза у млекопитаю
щих и у человека окончательно установить не удалось. Одна
ко существует предположение, что у человека имеются лим
фоэпителиальные органы, осуществляющие функцию фабри- 
циевой бурсы птиц, к ним относят миндалины, пейеровы бляш
ки тонкой кишки, червеобразный отросток и солитарные фол
ликулы толстой кишки. Из этих органов особое значение при
дают пейеровым бляшкам подвздошной кишки как образова
нию, по структуре ближе всего стоящему к фабрициевой бур
се птиц.

Однако в процессе онтогенеза млекопитающих и че
ловека тимус развивается раньше, чем другие лимфоэпите
лиальные и лимфоидные органы, и раньше этих органов засе
ляется стволовыми клетками '. Филогенетически тимус также 
является наиболее древним центральным органом иммуно
генеза. Поэтому у млекопитающих при внутриутробной за 
держке развития тимуса никаких иммунных реакций после 
рождения осуществляться не может. Если же удалять тимус 
у взрослых животных, такого эффекта не будет, так как ти
мус как центральный орган иммуногенеза необходим для осу
ществления иммунной компетенции всех лимфоцитов на ран
них этапах онтогенеза. Сказанное впервые удалось доказать 
Миллеру в 1960— 1961 гг. в эксперименте на мышах. Удале
ние тимуса у плодов или у новорожденных мышат полно
стью лишает их возможности осуществлять какой бы то 
ни было иммунный ответ. В последующей жизни, очевидно, 
функции центральных органов иммуногенеза распределяются 
между тимусом и аналогом бурсы. Однако у человека это раз
деление происходит еще внутриутробно, раньше, чем у других 
млекопитающих.

1 Стволовая клетка — родоначальник всех клеток кроветворного ряда, 
включая лимфоциты.
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Р О Л Ь  Н Е К О Т О Р Ы Х  К Л Е Т О Ч Н Ы Х  Э Л Е М Е Н Т О В  
В Р Е А К Ц И Я Х  И М М У Н И Т Е Т А

В зависимости от характера иммунной функции (клеточ
ная, гуморальная) выделяют два о с н о в н ы х  т и п а  л и м 
ф о ц и т о в — т и м у с - з а в и с и м ы е  (Т-зависимые) и б ур -  
с а - з а в и с и м ы е  (Б-зависимые). Т-зависимые лимфоциты 
осуществляют в периферических органах клеточные реакции 
иммунитета, Б-зависимые — реакции гуморального иммуните
та. В периферических органах иммунитета существуют зоны 
распределения Т- и Б-завнсимых лимфоцитов. Особенно четко 
удалось разграничить эти зоны в лимфатических узлах. 
К Т - з а в и с и м о й  относятся п а р а к о р т и к а л ь н а я  зо -  
н а, расположенная между корковым и мозговым слоем лим
фатического узла, и п е р и ф е р и ч е с к и е  з о н ы  ф о л л и 
к у л о в .  При реакциях клеточного иммунитета именно здесь 
наблюдаются морфологические изменения. К Б - з а в и с и -  
м о й з о н е  относится к о р т и к а л ь н ы й  с л о й ,  располо
женный под краевым лимфатическим синусом, с в е т л ы е  
ц е н т р ы  ф о л л и к у л о в  и м о з г о в о й  с л о й. При реак
циях гуморального иммунитета в Б-зависимой зоне возникают 
соответствующие морфологические изменения.

Л и м ф о ц и т а м  в процессах иммунной перестройки орга
низма отводится ведущая роль. Они являются клетками-носи
телями и хранителями иммунологической памяти, чему соот
ветствует структура лимфоцита — наличие большого ядра, 
богатого Д Н К  с закодированной в нем иммунологической ин
формацией. Они являются подвижными клетками, постоянно 
рециркулирующими из органов иммуногенеза в кровяное рус
ло и обратно, мигрирующими из сосудистого русла в слизи
стые оболочки и строму различных органов. Лимфоциты — 
это клетки-предшественники больших лимфоцитов, или, как 
их иначе называют, г и п е р б а з о ф и л ы, или просто «б л а- 
с т ы» — клетки, которые непосредственно осуществляют ре
акции клеточного и гуморального иммунитета. С Т-лимфоци- 
тами связана способность специфически реагировать с анти
геном, распознавать «свое» и «чужое» при реакции отторже
ния трансплантата, осуществлять реакцию гиперчувствитель- 
ности замедленного типа, играть роль в нестерильном имму
нитете, например при туберкулезе. Разрушение Т-лимфоци- 
тов под влиянием кортикостероидных гормонов приводит к 
катастрофическому течению туберкулеза. Б-зависимые лим
фоциты через стадию иммунобласта трансформируются в 
п л а з м о б л а с т ы  и п л а з м а т и ч е с к и е  к л е т к и  и про
дуцируют иммуноглобулины и специфические антитела. С по
мощью флуоресценции удалось показать, что специфические 
к данному антигену антитела обнаруживаются в плазматиче
ских клетках и выделяются ими в окружающую среду. Элек
5* 6?
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тронномикроскопическое исследование позволило точно лока
лизовать место выработки антител в многочисленных рибосо
мах эндоплазматического ретикулума плазматических клеток. 
При этом высота пролиферации плазмобластов совпадает с 
пиком выработки гуморальных антител.

Наиболее полно изучена перестройка органов иммуногене
за при реакциях гуморального иммунитета. Подробное изу
чение процессов иммунной перестройки при этом, однако, не 
внесло полной ясности в последовательность изменений лим
фоидной ткани при введении антигена и полностью не рас
шифровало роль некоторых клеточных элементов в реакциях 
гуморального иммунитета. Полагают, что процесс антитело- 
образования начинается с фиксации антигена на р е т и к у 
л я р н ы х  к л е т к а х  с т р о м ы  лимфатического узла. З а 
тем начинается трансформация антигена в теле м а к р о ф а 
г а  с последующим выведением трансформированного антиге
на в окружающую микросреду. Согласно другим взглядам, 
макрофаги, происходящие из моноцитов, играют роль уборщи
ков избытка антигена, так как избыток антигена парализует 
выработку антител плазматическими клетками. В ответ на вы
деленный макрофагом преформированный антиген плазмобла- 
сты начинают продуцировать антитела.

Кроме того, при воздействии некоторых инфекционных ан
тигенов в лимфоидной ткани обнаруживается м и е л о и д -  
н а я  м е т а п л а з и я  — процесс местного образования эле
ментов зернистого ряда (нейтрофилов и эозинофилов). Роль 
миелоидных элементов в иммунных процессах неясна, воз
можно, имеют значение их энзимы, необходимые для резорб
ции антигена. Появление миелоидной метаплазии непосред
ственно связано как с характером самого антигена, так и с 
состоянием макроорганизма.

И М М У Н О М О Р Ф О Л О Г И Ч Е С К И Е  И З М Е Н Е Н И Я  
В П Е Р И Ф Е Р И Ч Е С К И Х  О Р Г А Н А Х  И М М У Н И Т Е Т А

Экспериментальное изучение влияния инфекционных анти
генов, вызывающих р е а к ц и и  г у м о р а л ь н о г о  и м м у 
н и т е т а ,  показало, что в регионарных к месту введения ан
тигена лимфатических узлах при его однократном введении 
наблюдаются изменения, которые резко возрастают при по
вторном введении (ревакцинации) того же антигена. При 
первичной реакции возникает пролиферация определенного 
клона бластов, имевшего наибольшее сродство к данному 
антигену. При повторной реакции идет бурная пролифе
рация этого клона с образованием из лимфоцитов специа
лизированных плазмобластов — продуцентов гуморальных 
антител.
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П е р в и ч н а я  р е а к ц и я  заключается в умеренном оте
ке лимфатического узла и появлении в зародышевых центрах 
фолликулов тесно расположенных друг к другу бластов с ги- 
пербазофильной цитоплазмой, богатой РНК.. При этом коли
чество лимфоцитов в узле убывает, так как усиливается их 
вымывание, и уже в первые 2 сут в оттекающей из узла лим
фе обнаруживаются специфические антитела. Если введения 
антигена не повторить, то антитела быстро убывают.

Если же провести ревакцинацию, развертывается очень 
бурная в т о р и ч н а я  р е а к ц и я .  Возникает нарастающая 
пролиферация гипербазофилов с образованием из них плаз
мобластов и зрелых плазматических клеток в кортикальной 
зоне и в светлых центрах фолликулов, в мозговом слое. В си
нусах идет усиленная пролиферация береговых клеток с де- 
сквамацией их в просвет и образование макрофагов. Лимфа
тический узел увеличивается в объеме, ткань его полнокров
на, отечна, иногда даже в отечной жидкости наблюдается 
нежная сеть фибрина. В оттекающей от лимфатического узла 
лимфе обнаруживается высокая концентрация специфических 
антител.

В процессе выработки антител в селезенке и во всей лим
фоидной ткани организма наблюдаются те же изменения, что 
и в регионарных лимфатических узлах, причем они обнаружи
ваются также в костном мозге, в ткани легких и в интерсти- 
ции паренхиматозных органов. В условиях эксперимента на 
территории альвеолярных перегородок наблюдается набуха
ние и повышение проницаемости капиллярной и альвеоляр
ной мембран с появлением выпота в толще альвеолярных пе
регородок, а иногда даже в просветах альвеол, инфильтрация 
перегородок лимфоидными клетками с появлением плазмо
бластов. Отек, полнокровие, клеточная инфильтрация пере
городок, выпот в просвет альвеол с десквамацией альвеолоци- 
тов создают картину, сходную с очаговой интерстициальной 
пневмонией. Однако малый объем очагов и умеренная сте
пень нарушений проницаемости мембран, которые не сопро
вождаются функциональными нарушениями со стороны легоч
ной ткани, не позволяют расценивать эти изменения как пнев
монию в клинико-анатомическом понимании. Кроме того, эти 
очаговые изменения очень быстро исчезают, оставляя после 
себя на сравнительно длительный срок лишь легкий очаговый 
фиброз альвеолярных перегородок.

При реакциях к л е т о ч н о г о  и м м у н и т е т а  — гипер- 
чувствительности замедленного типа и отторжения трансплан
тата, наблюдаются сходные изменения в лимфоидных орга
нах. При отторжении трансплантата они констатируются пре
имущественно вокруг трансплантата и в регионарных лимфа
тических узлах. В отличие от изменений, наблюдающихся при 
выработке гуморального иммунитета, эти изменения возника
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ют в Т-зависимых зонах лимфатических узлов. Трансформа
ция Т-зависимых лимфоцитов в бласты, которая при этом 
наблюдается, получила название б л а с т т р а н с ф о р м а -  
ц и и. Феномен был открыт еще А. А. Максимовым, однако 
современное пониманние его значительно расширилось. Фено
мен бласттрансформации широко используется в клинике и в 
эксперименте для определения способности организма к реак
циям клеточного иммунитета. Образующиеся при этом бласты 
отличаются от плазмобластов отсутствием продукции имму
ноглобулинов и антител, что подтверждается изучением их 
ультраструктуры и методом иммунолюминесценции. Меха
низм влияния Т-зависимых лимфоцитов на антигены и чуже
родные клетки сложен и до конца не раскрыт, его связывают 
с так называемым ц и т о п а т и ч е с к и м  д е й с т в и е м  лим
фоцитов. Цитопатическое действие лимфоцитов представляет 
собой их способность разрушать чужеродные антигены или 
клетки без участия антител. При этом они осуществляют свое 
цитопатическое действие в тесной связи с макрофагами. Лим
фоциты обладают способностью как активировать фагоци
тарную деятельность макрофагов, так и тормозить их мигра
цию из кровяного русла. Поэтому взаимодействие лимфоцита 
и макрофага приводит к усилению, то к торможению раз
рушения антигена. Оба процесса регулируют количество ан
тигена, что является необходимым для создания оптимальных 
условий при осуществлении реакций иммунитета.

У детей, погибших от инфекционных заболеваний, сопро
вождающихся выработкой иммунитета, можно обнаружить 
следующие иммуноморфологические изменения в органах: в 
лимфатических узлах, селезенке, миндалинах, лимфоидных 
образованиях слизистых оболочек наблюдается гиперплазия 
светлых центров фолликулов, коркового и мозгового слоя с 
образованием плазматических клеток (рис. 29, 30). В центрах 
фолликулов при некоторых инфекциях отмечается выражен
ный кариорексис. В синусах лимфатических узлов и селезен
ки возникает пролиферация и десквамация береговых клеток, 
образование макрофагов, так называемый синус-катар. При 
реакциях клеточного иммунитета соответственно вовлекается 
периферия фолликулов и паракортикальная зона. В легких 
появляются мелкие очажки пролиферации лимфоидных и 
плазматических клеток и очаговый отек альвеолярных пере
городок. В интерстиции паренхиматозных органов возникают 
преимущественно периваскулярные лимфоидные инфиль
траты.

При некоторых инфекционных болезнях, например при 
сепсисе, скарлатине, наблюдается миелоидная метаплазия 
лимфоидных органов и костного мозга.

Перечисленные изменения следует дифференцировать и вы
делять как явления, связанные с иммунологической пере-
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Рис. 29. Гиперплазия светлого центра лимфатического фолликула (препа
рат Б. С. Гусман). Окраска гематоксилин-эозином. Х250.

стройкой организма, возникающие под влиянием инфекцион
ных антигенов разнообразной природы.

Иммуноморфологические изменения могут перерастать в 
воспалительные (в легких) очаги интерстициальной пневмо
нии, в лимфатических узлах — в лимфаденит вплоть до гной
ного расплавления лимфатического узла, в паренхиматозных 
органах — в интерстициальный воспалительный процесс и др., 
если иммунный ответ макроорганизма окажется несостоятель
ным в отношении ликвидации вирулентных свойств микроор
ганизма.

При вакцинации в течение иммунной перестройки у экспе
риментальных животных и у человека иногда возникают вак
цинальные гранулемы — структуры, характерные для опреде
ленного (специфического) инфекционного агента. Роль гра
нулемы в иммуногенезе остается пока неясной. Изучение спе
цифических гранулем при туберкулезе, сифилисе и некоторых 
других инфекционных заболеваниях показывает, что инфек
ционные гранулемы в зрелом организме образуются чаще 
всего при повторной встрече с инфектом. Следовательно, эти 
данные и возникновение гранулем при вакцинации свидетель
ствуют о том, что гранулемы связаны с иммунными процес
сами. В них, как правило, обнаруживается фагоцитоз и в не
которых гранулемах с помощью метода Кунса выявляется 
комплекс антиген — антитело. Наряду с этим на ранних эта-
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Рис. 50. П лазматизация лимфатического узла (препарат Т. Ф. Когой). Ок
раска гематоксилин-эозином. х900.

пах онтогенеза имеется отчетливая склонность к образованию 
гранулем (см. «Воспаление», стр. 62). Возможно, гранулема 
есть выражение более примитивного и филогенетически более 
древнего типа иммунного ответа.

И М М У Н О М О Р Ф О Л О Г И Ч Е С  КИ Е И З М Е Н Е Н И Я  
В Ц Е Н Т Р А Л Ь Н Ы Х  О Р Г А Н А Х  И М М У Н И Т Е Т А

Как уже было сказано, в и е р а р х и и  центральных органов 
иммунитета у млекопитающих т и м у с у  п р и н а д л е ж и т  
в е д у щ а я  р о л ь .  Изучение изменений в тимусе при иммун
ных перестройках в организме в настоящее время только еще 
начинается. Расшифровка этих изменений сложна, так как 
многое в структуре и функции тимуса остается до сих пор не
ясным. Окончательно установлено, что для осуществления 
функции центрального органа иммунитета большое значение 
имеет р е т и к у л о э п и т е л и й  тимуса и образующиеся из 
него т и м и ч е с к и е  (гассалевы) т е л ь ц а ,  а также наличие 
в тимусе лимфоцитов, густо заселяющих ретикулоэпителий, 
особенно коркового слоя долек вилочковой железы. Невыяс
ненным остается вопрос о том, как тимус осуществляет «о б у- 
ч е н и е »  л и м ф о ц и т о в  и м м у н н о й  к о м п е т е н ц и и .  
Согласно экспериментальным данным, это «обучение» совер
шается г у м о р а л ь н ы м  п у т е м  и не осуществляется при
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Рис. 31. Акцидентальная инволюция тимуса при пупочном сепсисе у де
вочки 1 мес. Окраска гематоксилин-эозином. ХЗО.

отсутствии в тимусе телец Гассаля. Гипотетический гумораль
ный фактор тимуса был открыт Меткальфом и его наличие 
подтверждено экспериментально. Если тимэктомированным с 
рождения мышам через 1—4 нед подсадить в брюшную по
лость тимус, заключенный в миллипоровую камеру, пропуска
ющую жидкость, но не пропускающую клеток, то у этих мы
шат полностью восстановятся лимфопоэз и способность к ре
акциям иммунитета.

При многих заболеваниях у детей тимус подвергается очень 
быстро 1В0зникающему уменьшению веса и объема, которое 
зависит от убыли лимфоцитов и спадения (коллапса) ретику- 
лоэпителия тимуса (рис. 31). Это явление получило название 
а к ц и д е н т а л ь н о й  и н в о л ю ц и и  (акцидентальный 
случайный) в противоположность возрастной физиологиче
ской инволюции, которая наступает по мере развития поло
вых желез, причем железистая ткань тимуса постепенно за 
мещается жировой клетчаткой. Однако даже в старческом 
возрасте среди жировой ткани обнаруживаются мелкие доль
ки вилочковой железы, содержащие эпителиальный ретику- 
лум с гиалинизированными тимическими тельцами и лимфо
цитами. Изучение гистологической структуры тимуса при ак
цидентальной инволюции показывает, что в вилочковой желе
зе идет массовый распад лимфоцитов с фагоцитозом их мак-
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Рис. 32. Фагоцитоз тимоцитов при акцидентальной инволюции. Окраска 
гематоксилин-эозином. Х350.

рофагами на месте, а возможно, и вымыванием на периферию 
(рис. 32). Высвобождающееся при этом большое количество 
Д Н К  реутилизируется. Убыль лимфоцитов сопровождается 
нарастающим коллапсом долек вилочковой железы, пролифе
рирующие при этом клетки эпителиального ретикулума пре
вращаются в тимические тельца. Далеко зашедший процесс 
приводит к а т р о ф и и  о р г а н а ,  иногда с падением его ве
са в 8— 10 раз по сравнению с нормой. Степень акциденталь
ной инволюции пропорциональна длительности и тяжести бо
лезни ребенка. Функциональное значение акцидентальной ин
волюции и значение ее в иммунных процессах не выяснено. 
Высказывается предположение, что нуклеопротеиды, высво
бождающиеся при распаде тимоцитов, играют роль информа
торов иммунных процессов.

При иммунизации организма и при инфекционных болезнях 
в ткани тимуса не образуется плазматических клеток и не 
обнаруживается комплекс антиген — антитело. Из этого 
был сделан вывод, что существует г е м а т о т и м и ч е -  
с к и й б а р ь е р, не пропускающий антигенов в ткань тиму
са. Однако существование этого барьера точно не подтверж
дено.

При болезнях чисто а у т о и м м у н н о г о  п р о и с х о ж д е 
н и я  и при заболеваниях, в патогенез которых включается 
аутоиммунный механизм, в ткани тимуса о б н а р у ж и в  а-
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ю т с я  п л а з м а т и ч е с к и е  к л е т к и ,  в корковом слое о б- 
р а з у ю т с я  ф о л л и к у л ы  со светлыми центрами. У детей 
эти изменения выявляются крайне редко и наблюдаются при 
ревматизме и циррозах печени.

Влияние так называемой г и п е р п л а з и и  т и м у с а  (sta
tus thymicolymphaticus) на процессы иммуногенеза остается 
не вполне ясным. Очевидно, при гиперплазии имеет место не 
повышение функции органа, а нарушение ее — д и с ф у н к 
ция .  Поэтому гиперплазия тимуса является выражением на
рушений процессов иммуногенеза. Следовательно, прежнее 
представление о «status thymicolymphaticus» потеряло свое 
значение. Гиперплазия тимуса у детей старшего возраста 
и у взрослых, например при тиреотоксическом зобе, делает 
людей чрезвычайно чувствительными к иммунизации, инфек
ционным заболеваниям, хирургическим вмешательствам, 
наркозу.

Крупный тимус у детей в возрасте до года не рассмат
ривается как его дисфункция («status thymicolymphaticus»). 
У ‘/з хорошо физически развитых детей грудного возраста 
имеется тимус выше по весу установленной возрастной нор
мы, что соответствует высокой степени активности этого ор
гана в данном возрасте и не является патологией. Лишь очень 
редко у детей в возрасте до одного года тимус может быть 
так велик, что вызывает изменения со стороны дыхательного 
тракта и легких (явления стридора, ателектазы легких с по
вторными пневмониями) (рис. 33). Очевидно, в этих редких 
случаях тоже имеет значение дисфункция тимуса, а не только 
механическое сдавление.

Какое значение имеют и з м е н е н и я  в п е й е р о в ы х  
б л я ш к а х  (аналоге бурсы птиц, по мнению некоторых авто
ров), наблюдающиеся при многих инфекционных процессах у 
детей (корь, полиомиелит, кишечные инфекции и др.), в р е 
г у л я ц и и  и о с у щ е с т в л е н и и  п р о д у к ц и и  имму
ноглобулинов и специфических антител, пока не известно. 
В них возникает гиперплазия светлых центров фолликулов, 
плазматизация, пролиферация макрофагов, гигантских клеток 
и кариорексис. Можно отметить, что пролиферация гигант
ских клеток наблюдается, например, при кори, в продромаль
ном периоде инфекционного процесса во всех лимфоэпители
альных образованиях желудочно-кишечного тракта.

В экспериментальных условиях при иммунизации описыва
ют изменения в э н д о к р и н н ы х  о р г а н а х :  в надпочечни
ках, гипофизе и щитовидной железе, свидетельствующие о по
вышении их секреторной активности. Максимум изменении 
совпадает с пиком образования антител. Я- Л. Рапопорт счи 
тает, что это явление есть выражение регулирующего влияния 
гормонов перечисленных эндокринных органов на процесс вы
работки гуморального иммунитета.
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Рис. 33. Гиперплазия тимуса у ребенка П/г лет (препарат В. М. Афа
насьевой) .

М е с т н ы е  и з м е н е н и я  в органах и тканях, в которых 
реализуются иммунные реакции, представляют собой следст
вие сенсибилизации организма собственными или чужерод
ными антигенами и проявляются в реакциях гиперчувстви
тельности немедленного и замедленного типа. При р е а к ц и и  
г и п е р ч у в с т в и т е л ь н о с т и  н е м е д л е н н о г о  т и п а  
т к а н и  п о в р е ж д а ю т с я  и м м у н н ы м и  к о м п л е к с а -  
м и антиген — антитело —- комплемент. Повреждающий ткани 
эффект непосредственно связан с литическими свойствами 
комплемента, В месте фиксации иммунных комплексов очень 
быстро (в условиях эксперимента через 30—60 мин после вве
дения антигена, вызвавшего сенсибилизацию) возникает очаг 
серозно-геморрагического воспаления, сменяющийся обшир
ным некрозом тканей (феномен Артюса) с особенно характер
ными фибриноидными изменениями сосудов. П р и  р е а к ц и и  
г и п е р ч у в с т в и т е л ь н о с т и  з а м е д л е н н о г о  т и п а  
т к а н и  п о в р е ж д а ю т с я  с е н с и б и л и з и р о в а н  н^ы м и 
Т - л и м ф о ц и т а м и ,  обладающими цитопатическим действи
ем. В месте фиксации антигена относительно медленно (в ус
ловиях эксперимента через 6— 12 ч после введения антигена, 
вызвавшего сенсибилизацию) наблюдается скопление лимфо
цитов и макрофагов.
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О Н Т О Г Е Н Е З  И М М У Н Н Ы Х  Р Е А К Ц И Й

Способность организма к иммунному ответу созревает по
степенно. На первом месяце внутриутробного развития эмбри
он лишен способности к реакциям клеточного характера. Н а
чиная со 2-го месяца, появляется иммунный ответ в виде ф а
гоцитоза, осуществляемого стволовыми клетками мезенхимы. 
Фагоцитоз стволовыми клетками мезенхимы сменяется на ф а
гоцитоз, осуществляемый специализированными клетками ре- 
тикуломоноцитарной системы селезенки и печени. Установле
но, что к 5—7-му месяцу внутриутробного развития иммун
ные реакции плода расширяются. Развивается миелоидная 
ткань и активизируется миелопоэз, однако еще отсутствуют 
зрелые формы сегментоядерных лейкоцитов. После 8 мес по
являются зрелые нейтрофильные лейкоциты. При этом необ
ходимо указать, что до 9 мес в гетеротопических очагах миело- 
поэза преобладает эритроцитарный росток (рис. 34). К мо
менту родов в норме эти гетеротопические очаги кроветворе
ния исчезают. Плод и ребенок до 2 мес жизни отвечают им
мунной реакцией в виде развития очагов экстрамедуллярного 
кроветворения в печени, селезенке, надпочечниках, тимусе, 
поджелудочной железе и в других органах, которая соответ-

Рис. 34. Очаги миелоэритробласта в печени у новорожденного доношен
ного плода. Окраска гематоксилин-эозином. Х550.
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ствует лимфоцитарно-плазмоцитарному ответу зрелого орга
низма. Несмотря на то что закладка тимуса и лимфоидных 
органов начинается уже на 2-м месяце внутриутробного раз
вития, м и е л о э р и т р о ц и т а р н ы й  ответ заменяется л и м- 
ф о ц и т а р н о - п л а з м о ц и т а р н ы м  только между 1-м и 
2-м месяцем внеутробной жизни. Однако исследования по
следних лет показали, что развитие лимфоидной ткани плода 
может стимулироваться еще внутриутробно при проникнове
нии чужеродных антигенов через плаценту и возникновение 
гипербазофильных бластов с трансформацией в плазмобла- 
сты, возможно уже с 5—7-го месяца внутриутробного разви
тия. Тимус при преждевременной антигенной стимуляции от
вечает акцидентальной инволюцией. Тем не менее плод и ре
бенок первых 2 мес жизни не способен дать развернутую им- 
муноморфологическую реакцию, соответствующую реакции 
зрелого организма. Продукция иммуноглобулинов (за исклю
чением IgM) и реакция гиперчувствительности замедленного 
типа возникают только к концу первого и в начале 2-го меся
ца жизни, хотя тимус к моменту рождения у человека уже 
полностью сформирован. Лимфоидная ткань получает свое 
дальнейшее развитие при соприкосновении с внешней средой 
в детском возрасте, вероятно, до периода полового созрева
ния. Поэтому раннее появление плазматических клеток не 
исключает того, что в первые 2 или 3 мес после рождения, а 
иногда и более преимущественным иммуноморфологическим 
ответом ребенка бывает миелоэритроцитарный ответ, который 
отражает близость реакции ребенка грудного возраста к не
зрелым реакциям внутриутробного развития. Появление мие- 
лоидной метаплазии в лимфоидных органах у септических 
больных при отсутствии у них специфического гуморального 
иммунитета к возбудителю документирует древний прими
тивный характер септической реакции в эволюционном плане, 
приближающий иммунные реакции взрослого к иммунным 
реакциям плода.

И М М У Н О Д Е Ф И Ц И Т Н Ы Е  С И Н Д Р О М Ы  У Д Е Т Е Й '

Имеется ряд иммунодефицитных наследственных синдро
мов у детей, непосредственно связанных с д е ф е к т а м и  
р а з в и т и я  т е х  и л и  и н ы х  т к а н е в ы х  и л и  к л е 
т о ч н ы х  э л е м е н т о в  и м м у н н ы х  о р г а н о в .  Синдро
мы наследуются преимущественно по рецессивному типу. 
Часть из них тесно связана с гипоплазией тимуса, при других 
гипоплазии не наблюдается. Допускается возможность спон
танного возникновения синдромов в результате мутации генов 
в период гаметогенеза.

1 Наследственные иммунные дефекты продукции отдельных видов имму
ноглобулинов (дисгаммаглобулинемии) в данном разделе не приводятся.
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ИММУНОДЕФИЦИТНЫЕ СИНДРОМЫ БЕЗ ГИПОПЛАЗИИ ТИМУСА

Примером из патологии человека, указывающим на значе
ние лейкоцитов в процессах иммуногенеза, может служить 
х р о н и ч е с к а я  г р а н у л е м а т о з н а я  б о л е з н ь ,  кото
рая зависит от наследственно обусловленного нарушения ф а
гоцитарной способности нейтрофильных лейкоцитов (незавер
шенный фагоцитоз). Болезнь встречается только у мальчиков 
и сопровождается рецидивирующими абсцессами, гепато- и 
спленомегалией.

Примером, подтверждающим значение Б-зависимых лимфо
цитов в выработке иммуноглобулином, может служить н а- 
с л е д с т в е н н а я  а г а м м а г л о б у л и н е м и  я—б о л е з н ь 
Б р у т о н а  — врожденная неспособность к образованию плаз
матических клеток и связанный с этим дефект синтеза имму
ноглобулинов и антител. Наследуется болезнь по рецессивно
му типу, ген сцеплен с полом — болеют мальчики, проявляется 
в возрасте 4—6 мес, иногда позднее, в виде разнообразных 
инфекционных заболеваний — абсцедирующих пневмоний, 
гнойных бронхоэктазов, отитов, остеомиелитов, рецидивирую
щих энтеритов и др. В лимфоидной ткани и в костном мозге 
плазмобласты и зрелые плазматические клетки отсутствуют.

ИММУНОДЕФИЦИТНЫЕ СИНДРОМЫ С ГИПОПЛАЗИЕЙ ТИМУСА

Примером из человеческой патологии, указывающим на 
значение Т-лимфоцитов в процессах иммуногенеза, может 
служить ч и с т ы й  а л и м ф о ц и т о з  — б о л е з н ь  Н е з е л о -  
ф а, наследственное заболевание, проявляющееся у новорож
денных и сопровождающееся врожденной гипоплазией тимуса. 
У детей наблюдается резко выраженная лимфопения и гипо
плазия лимфоидной ткани. При этом развивается затяжной 
септический процесс с поражением кожи, легких и др. Про
гноз неблагоприятный. Однако образование плазматических 
клеток и иммуноглобулинов может быть нормальным. Поэто
му считают, что при чистом алимфоцитозе поражены только 
Т-лимфоциты, Б-лимфоциты сохранены.

К дефициту Т-зависимой иммунной системы относится 
с и н д р о м  д и  Г е о р г а  и с и н д р о м  Л у и - Б а р  — а т а к -  
с и я - т е л е а н г и э к т а з и я .  С и н д р о м д и  Г е о р г а  — ред
кое наследственное заболевание, возникающее в результате 
нарушения развития 3—4 жаберных карманов, с агенезией 
тимуса и околощитовидных желез и комбинирующееся с мик- 
рогнатизмом и пороками развития дуги аорты и ее ветвей. 
Кроме отсутствия Т-зависимых лимфоцитов, Б-зависимая си
стема также страдает, так как Б-лимфоциты вследствие аге- 
незии тимуса лишены иммунной компетенции. Несмотря на 
образование светлых центров в лимфоидной ткани, плазмати-
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Рис. 35. Гипоплазия тимуса при наследственной лимфопенической агамма- 
глобулинемии у мальчика в возрасте 2 нед. Окраска гематоксилин-эози

ном. Х250.

ческих клеток и нормальное количество иммуноглобулинов в 
крови у детей специфические антитела не образуются. Дети 
погибают рано, в возрасте 1—2 лет от упорных поносов, исто
щения, рецидивирующих пневмоний и при симптомах нару
шения кальциевого обмена.

К полному дефициту Т- и Б-зависимой иммунной системы 
относится в р о ж д е н н а я  н а с л е д с т в е н н а я  л и м ф о -  
п е н и ч е с к а я  а г а м м а г л о б у л и н е м и я  Ш в е й ц а р 
с к о г о  т и п а  [описано впервые в Цюрихе (Швейцария) в 
1968 г.]. При этом наблюдается врожденная гипоплазия ти
муса, иногда в сочетании с эктопией. Заболевание смертель
ное, сопровождается значительной лимфопенией, отсутствием 
способности синтезировать все иммуноглобулины и осуществ
лять реакции клеточного иммунитета. При этом у детей име
ется полная неспособность противостоять инфекционным за
болеваниям. Развивается у новорожденных, проявляется в 
виде упорных поносов, общей кахексии и клинической карти
ны сепсиса. Дети погибают в возрасте 2—3 мес. При патоло
гоанатомическом исследовании обнаруживается отсутствие в 
тимусе эпителиального ретикулума, тимических телец и лим
фоцитов. Тимус представлен дольками из ретикулярной стро- 
мы (рис. 35). В лимфоидных органах имеется также тяжелая 
степень гипоплазии.
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Примером полного отсутствия всех клеточных элементов, 
способных осуществлять иммунный ответ, является в р о ж- 
д е н н а я  а л е й к и я ,  или р е т и к у л я р н а я  д и с г е н е з и я  
д е  В а а л я  Предполагается, что при этом имеется дефект 
развития с т в о л о в о й к л е т к и  гемопоэтического роста* а. Ред
кое наследственное страдание, при котором поражен белый 
росток кроветворения, отсутствуют лимфоциты и гранулоциты 
при сохранности красного ростка. Наблюдается гипоплазия 
тимуса. Дети нежизнеспособны.

ОПУХОЛИ

Опухоль представляет собой местное прогрессирующее раз
растание какой-либо ткани, комплекса тканей или клеток, 
внешне имеющие чаще всего вид узла. Основными особенно
стями опухолевого роста является его а в т о н о м н о с т ь -  
утрата способности реагировать на факторы, угнетающие или 
стимулирующие размножение нормальных клеток, п о т е р я  
с п о с о б н о с т и  ' к д и ф ф е р е н ц и р о в к е  — возврат к эм
бриональному недифференцированному тканевому типу — 
а а а п л а з  и я и б е з г р а н и ч н о с т ь  р а з м н о ж е н  и я к л е- 
т о к  и р о с т а  о п у х о л и ,  которые ограничены только сро
ком жизни больного. Автономность опухолей, как и анапла- 
зия, являются в известной мере относительными, так как не
которые регулирующие влияния организма на опухолевую 
ткань сохраняются и способность к дифференцировке в исклю
чительных случаях наблюдается. Влияние возраста на onyxoj- 
левый рост сказывается на некоторых особенностях опухолей 
у детей по сравнению с опухолевым ростом у взрослых.

П е р в о й  о с о б е н н о с т ь ю  опухолей у детей по срав
нению с опухолями у взрослых является их возникновение у 
детей на основе д и з о  н т о  г е н е з  а — нарушений формиро
вания органов и тканей в период внутриутробного развития 
зародыша. Иными словами, подавляющее большинство опу
холей у детей возникает из порочно развитых тканей, задер- 
жавшихся в своем развитии на эмбриональном уровне, часто 
располагающихся не на месте — дистопично (см. теорию Кон- 
гейма в учебнике А. И. Струкова «Патологическая анатомия», 
раздел «Опухоли»). Опухоли, развивающиеся на основе поро
ков развития, получили н а з в а н и е  ^ д из  о н т о  г е н е т и ч  е- 
с к и х, или т е р а т о и д н ы х ,  опухолей.

Т е р а т о м а  (от греч. «teras», «teratos» — урод, уродство, 
чудовище)— опухоль, возникающая на основе дизонтогенеза 
на любом из этапов внутриутробного развития.

Смещение тканевых зачатков, потеря ими связи с окружаю
щими растущими и формирующимися тканями приводит к то
му, что эти зачатки лишаются гуморальных и рефлекторных 
влияний, которые в норме регулируют координированный рост
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и пропорциональное развитие тканей. Благодаря такому вы
ключению регулирующих влияний смещенные зачатки тканей 
приобретают известную автономность. Последнее служит, ве
роятно, предпосылкой для возникновения истинного опухоле
вого роста.

У взрослых тератоидные дизонтогенетические опухоли 
встречаются как большая редкость; у детей — это основной 
вид опухолей. Гак, например, Виллис на 704 случая ново
образований у детей дизонтогенетические опухоли наблюдал 
в 339 (50%) случаях.

В т о р о й  о с о б е н н о с т ь ю  опухолей у детей является 
частота у них д о б р о к а ч е с т в е н н ы х  опухолей и относи
тельная р е д к о с т ь  з л о к а ч е с т в е н н ы х  опухолей, в то 
время как у взрослых злокачественные опухоли встречаются 
намного чаще. В СССР доброкачественные опухоли у детей 
встречаются по статистикам хирургических отделений и дан
ным прозектур от 83,2 до 92,8% от общего количества опухо
лей у детей. Соответственно процент злокачественных опухо
лей колеблется от 16,7 до 7,2%. Высказывается мнение, что 
редкость злокачественных опухолей у детей связана с дли
тельностью инкубационного периода при воздействии канце
рогенов. Поэтому заболевание возникает в другие возрастные 
периоды, чаще после 40—50 лет. Имеет значение и меньшая 
частота соприкосновений детей с канцерогенами, а также, ве
роятно, эндокринные и обменные особенности организма ре
бенка.

Т р е т ь е й  о с о б е н н о с т ь ю  опухолей у детей является 
п р е о б л а д а н и е  среди злокачественных опухолей с а р к о м  
и р е д к о с т ь  развития р а к а ,  тогда как у взрослых преоб
ладает рак, саркомы встречаются реже. Высказывается пред
положение, что канцерогенные вещества, получаемые плодом 
еще внутриутробно от матери, циркулируя в крови, прежде 
всего соприкасаются с тканями мезенхимального происхож
дения — сосудистым руслом и стромой органов. Указывается 
также на значение эндокринного статуса ребенка, а именно 
на активное функционирование у детей вилочковой железы и 
малую активность половых желез. Однако эти данные не рас
крывают существа вопроса, и он остается пока не разрешен
ным.

Ч е т в е р т о й  о с о б е н н о с т ь ю  опухолей у детей явля
ется своеобразие течения у них некоторых злокачественных 
опухолей по сравнению с течением злокачественных опухолей 
взрослых. Так, злокачественные опухоли внутренних органов 
(эмбриональные нефрома и гепатома) у детей долго сохраня
ют экспансивный характер роста, свойственный доброкачест
венным опухолям и долго не метастазируют. Своевременное 
оперативное удаление этих опухолей приводит к полному вы
здоровлению ребенка. У детей наблюдается совершенно уди
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вительное явление перехода злокачественных опухолей (на
пример, невробластом) в доброкачественные опухоли (ган- 
глионевромы), что у взрослых никогда не наблюдается.

Эти особенности течения некоторых злокачественных опу
холей у детей пока не получили своего объяснения.

Самыми частыми доброкачественными опухолями у детей 
являются опухоли кожных покровов: ангиомы и невусы.

Среди сарком в детском возрасте преобладают лимфо- и 
остеосаркомы. Редко встречается рак, причем преимуществен
но рак эндокринных желез—щитовидной железы, надпочечни
ков, половых желез. Рак желудка встречается как исключение 
у детей в возрасте 10— И лет, несмотря на то что у взрослых 
это самая частная злокачественная опухоль.

По данным Бодиен, на 1385 случаев опухолей у детей при
ходилось лейкозов 658, опухолей кроветворной ткани 121, ме- 
дуллобластом и ретинобластом 170, нейробластом 165, нефро- 
бластом 115, тератом 95, остеосарком (включая саркому 
Юинга) 41, гепатобластом 20. По данным Фанкони на 669 
случаев опухолей у детей приходилось лейкозов 271, опухолей 
центральной нервной системы и ретины 151, опухолей симпа
тической системы 72, нефробластом 58, лимфосарком 52, 
опухолей костной ткани 42, тератом 23.

Как видно из приведенных данных, самыми частыми опухо
лями у детей по гистогенезу являются гемобластозы (вклю
чая лейкозы) и опухоли нервной ткани. Опухоли встречаются 
преимущественно у детей от периода новорожденности до 
6-летнего возраста. Наиболее часто они встречаются в возра
сте от 3 до 5 лет.

Дизонтогенетический характер большинства опухолей у де
тей затрудняет создание их классификации. С одной стороны, 
у детей в одной и той же опухоли могут встречаться ткани 
разного гистогенеза, с другой — эмбриональный характер 
многих опухолей препятствует выяснению их тканевой при
надлежности. Поэтому классифицировать опухоли по гисто- 
генетическому принципу, положенному в основу классифика
ции опухолей взрослых, у детей не всегда бывает возможно. 
Если исходить из принципов онтогенетического развития, то 
все опухоли у детей можно разделить на три основных типа.

Опухоли первого типа. К ним относятся т е р а т о м ы ,  и л и  
т е р а т о и д н ы е  д и з о н т о г е н е т и ч е с к и е  о п у х о л и .  
Возникновение тератом в настоящее время объясняют следу
ющим образом. При симметричном полном делении бластулы 
человека в ранний период бластогенеза возникают два одно
яйцевых близнеца с двумя плацентами. При неполном, но сим
метричном делении развиваются два близнеца, либо сросшие
ся друг с другом, либо с одной общей плацентой. При асим
метричном делении, но идущем по одной оси, развивается не
полноценный второй близнец и, наконец, при хаотичном не-
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полном отщеплении некоторых бластомеров возникают тера
томы (рис. 36). Аналогичный процесс отщепления приводит к 
возникновению тератом во время закладки трех зародышевых 
листков в ранний эмбриональный период или во время даль
нейшей дифференцировки тканей в ранний фетальный пери
од. В эксперименте удалось показать развитие тератом даже 
из половых клеток при воздействии хлористого цинка на се
менник птиц.

По гистологическому строению различают о р г а н и з м о -  
и д н ы е  т е р а т о м ы ,  построенные не только из различных 
тканей, но и из зачатков различных органов (они образуются, 
очевидно, при отщеплении бластомеров в период бластулы), 
о р г а н о и д н ы е  т е р а т о м ы ,  построенные из разнообраз
ных тканей (они образуются скорее всего при отщеплении 
зародышевых листков эмбриона в период органогенеза), г и- 
с т о и д н ы е  т е р а т о м ы ,  состоящие из какой-то одной тка
ни (они образуются, вероятно, при нарушениях развития как 
эмбрионального, так и раннего фетального периода). Терми
ном «тератома» чаще обозначают только организмоидные и 
органоидные опухоли, т. е. опухоли, состоящие из элементов 
нескольких зародышевых листков.

Различают з р е л ы е  и н е з р е л ы е  э м б р и о н а л ь н ы е  
т е р а т о м ы ,  или т е р а т о б л а с т о м ы .  Ткани зрелой тера
томы созревают синхронно с тканями их носителя. Например, 
у плода они состоят из тканевых элементов, соответствующих 
возрасту плода, и теряют свой недифференцированный харак
тер к моменту рождения ребенка. Поэтому они не обладают
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полной автономностью и в них отсутствует способность к про
грессирующему росту. Этим зрелые тератомы отличаются от 
истинных доброкачественных опухолей. Тератоблаетома в сво
ем составе содержит незрелые недифференцированные ткани, 
не соответствующие возрасту носителя опухоли, способные к 
прогрессирующему росту, дают метастазы и являются истин
ными злокачественными опухолями.

Гистиоидные тератомы иначе называют г а м а р т о м а м и,, 
при злокачественном варианте — г а м а р т о б л а с т о м а м и. 
Гамартома от греч, hamartia — ошибка — опухоль из эмбрио
нальной ткани, задержавшейся в своей дифференцировке по 
сравнению с тканями носителя опухоли, развивающейся из из
быточно непропорционально развитых тканевых комплексов» 
например из избыточно развитых сосудов.

К гамартомам у детей относятся ангиомы, невусы, эмбрио
нальные опухоли внутренних органов, эмбриональные опухо
ли мезодермального и мезенхимального гистогенеза добро
качественные и злокачественные.

В группу гамартом включают также опухоли, развивающие
ся на основе п р о г о н о м  — остатков органов эмбрионально
го периода, не подвергшихся своевременной инволюции, на
пример опухоли из остатков спинной хорды, жаберных дуг,
гипофизарного хода и др.

Опухоли второго типа. К опухолям второго типа относятся 
те, которые возникают из э м б р и о н а л ь н ы х  к а м о и а л ь- 
н ы х т к а н е й ,  сохранившихся в центральной нервной систе
ме, в симпатических ганглиях и в надпочечниках в ходе нор
мального возрастного развития. Так, у ребенка в возрасте до 
одного года такие незрелые камбиальные закладки сохраня
ются под эпендимой желудочков мозга и постепенно исчезают 
к концу первого года после рождения. Незрелые клеточные 
элементы эмбрионального характера в виде симпатогоииев, с 
широкими потенциальными возможностями роста и диффе- 
ренцировки, сохраняются в мозговом слое надпочечников до 
10— 1 1 -летнего возраста.

Особенностью опухолей второго типа являются определен
ные возрастные периоды, в пределах которых, как правило, 
эти опухоли наблюдаются. Однако точно отграничить их от 
гамартом не представляется возможным и выделение этого 
ти п а  опухолей несколько условно. К опухолям второго типа 
можно отнести медуллобластомы, ретинобластомы, деироола-

СТОпухоли третьего типа. К ним относятся опухоли, которые 
возникают по т и п у  о п у х о л е й  в з р о с л ы х .  У детей по
давляющее большинство этих опухолей имеет мезенхималь
ный гистогенез, чаще всего встречаются гемобластозы, остео
генные опухоли и мезенхимальные опухоли мягких тканей. 
Эпителиальные доброкачественные опухоли — папилломы.
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полипы, у детей встречаются относительно часто. Эпителиаль
ные злокачественные опухоли (рак) у детей бывают редко и 
встречается преимущественно рак эндокринных желез и го
над.

Ч А С Т Н Ы Е  Ф О Р М Ы  О П У Х О Л Е Й 1 

ДИЗОНТОГЕНЕТИЧЕСКИЕ ОПУХОЛИ

Гамартомы и гамартобластомы сосудистого 
происхождения

Гемангиомы •— опухоли из кровеносных сосудов, обладают 
■автономным, прогрессирующим ростом в отличие от геман- 
гиоэктазий — местного расширения сосудов, три которых про
грессирующий рост отсутствует. У детей наблюдаются два

основных типа: к а п и л 
л я р н а я  и к а в е р н о з 
н а я  гемангиомы.

К а п и л л я р н а я ,  или г и- 
п е р т р о ф и ч е с к а я, ге-  

'  м а н г и о м  а—гамартома из 
пролиферирующих капилля
ров, имеет вид дольчатого 
узелка синеватого или крас
новатого цвета. Самая час
тая доброкачественная опу
холь у детей. Однако иногда, 
особенно у детей грудного 
возраста, начинает очень 
быстро расти. Редко встре
чаются гигантские врожден
ные частично капиллярные, 
частично кавернозные ге
мангиомы, сопровождаю
щиеся тромбопенией, мас
сивными кровотечениями со 
смертельным исходом (син
дром Казабаха—Мерритта) 
(рис. 37). Локализуются 
капиллярные ангиомы пре
имущественно в коже, ре
же-—в печени и других ор
ганах. Могут изъязвляться 
и тогда у детей грудного 
возраста служат источни-

Рис. 37. Гигантская капиллярная 
ангиома спины и шеи у девочки 
7 мес (синдром К азабаха—Мер- 
■ритта) (препарат А. Г. Т алалаева).

В данном разделе приводится описание опухолей, наиболее типичных 
для детей.
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Рис. 38 Капиллярная гемангиома. Окраска гематоксилин-эозином.
! Х250.

ком сепсиса. Состоят из капилляров с 2—3 слоями эндотелия. 
В просветах капилляров имеется кровь. Межуточную ткань- 
капиллярной ангиомы рассматривают как ангиобластическую 
эмбриональную ткань с высокой пролиферативной способно
стью (рис. 38, 39). В капиллярных ангиомах иногда встреча
ются участки кавернозного характера. Особенностью капил
лярных ангиом является инфильтративный характер роста, с 
чем связаны частые рецидивы после их удаления. Метастазов 
опухоль никогда не дает.

К а в е р н о з н а я  г е м а н г и о м а  — чаще порок разви
тия сосудов, чем истинная опухоль, встречается у детей реже,, 
чем капиллярная. Имеет вид сине-багрового узла губчатого 
строения в разрезе. Локализуется в печени, коже, желудоч
но-кишечном тракте и в других органах (рис. 40, 41). У детей 
грудного возраста изредка встречаются гигантские врожден
ные кавернозные ангиомы, занимающие до 2/3 объема печени, 
дети погибают от кровотечения. Кавернозные ангиомы состоят 
из сосудистых полостей, разделенных соединительнотканны
ми перегородками и выполненных кровью. Вследствие тром
боза полостей с организацией тромбов может наступить пол
ное рубцовое превращение ангиомы. В рубце обнаруживаются 
кровяные пигменты.
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Относительно часто у 
детей встречаются ге- 
м а н г и о э н д о  т е л  и о- 
м ы — капиллярные ан
гиомы с пролиферирую
щим эндотелием, которые 
растут очень быстро, но 
не метастазируют, и а н- 
г и о с а р к о м ы  — истин
ные злокачественные опу
холи из сосудов.

Ангиосаркома — плот
ная, бугристая опухоль, 
инфильтрирующая окру
жающие ткани, на разре
зе с очагами кровоизлия-

Рис. 39. Капиллярная геманги- 
ома верхней конечности с рез
ко выраженным инфильтриру
ющим ростом у девочки 6 мес. 
(препарат М. А. Скворцова).

Рис. 40. Кавернозная гемангио- 
ма печени у девочки 5 мес, 
умершей от кровотечения в 

брюшную полость.
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Рис 41 Кавернозная гемангиома печени. Окраска гематоксилин-эозином.
Х60.

Рис. 42. Врожденная гигантская ламфангиома шеи.

ний, некроза и кистами с кровянистым содержимым. Со
стоит из тяжей полиморфных веретенообразных, полигональ
ных и круглых клеток, среди которых видны щели и полости, 
напоминающие сосуды, заполненные плазмой или кровью. 
Между тяжами клеток имеется рыхлая сеть аргирофильных
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волокон. Локализация этих злокачественных опухолей может 
быть самая разнообразная; они чаще встречаются у детей в 
возрасте 3—5 лет.

Лимфангиомы встречаются у детей реже, чем гемангиомы. 
Различают простую и гипертрофическую лимфангиому. В ги
пертрофической лимфангиоме имеет место пролиферация эн
дотелия лимфатических капилляров, образование каверноз
ных полостей с муфтами из лимфоидных клеток в их стенках. 
Кавернозные лимфангиомы могут сопровождаться м а к р о -  
х е й л и е й  и м а к р о г л о с с и е й. Наблюдаются врожденные 
гигантские лимфангиомы шеи — Hygroma cysticum colli con
genitum, которые могут достигать размера с детскую голову 
(рис. 42). Опухоль прорастает органы шеи, приводит к ас- 
фикции или вторично инфицируется. Удаление ее невозможно. 
Опухоль состоит из многочисленных полостей, выстланных эн
дотелием, между ними имеется бедная клетками рыхлая ме
зенхимальная ткань, наблюдается пролиферация солидных 
тяжей из эндотелия и капилляров, за счет которых и осуще
ствляется инфильтрирующий рост. Редко у детей встречают
ся лимфангиосаркомы. ' ‘

Гамартомы и гамартобластомы 
поперечнополосатой мышечной ткани

Рабдомиома — доброкачественная опухоль из эмбриональ
ных мышечных клеток. Редкая опухоль, наблюдается преиму
щественно у детей. Локализуется в сердце и мышцах конеч
ностей в виде узла, достигающего иногда большого размера — 
до 10—15 см в диаметре, коричневатого цвета на разрезе, Со- 
стоит из клеток, напоминающих эмбриональные миобласты. 
имеющих то форму волокон, то крупных клеток со светлым 
ядром и широкой светлой цитоплазмой. Цитоплазма содержит 
много гликогена и в некоторых клетках — продольную и попе
речную исчерченность. Существование множественных врож- 
денных рабдомиом сердца в настоящее время поставлено под 
сомнение; их следует дифференцировать с первичным и вто
ричным гликогенозом (см. раздел «Дистрофии», стр. 32—37).

Рабдомиобластома, или эмбриональная рабдомиосарко- 
ма, злокачественная опухоль из отщепившихся эмбриональ
ных зачатков мышечной ткани. Состоит из крупных клеток с 
крупными, часто полиморфными ядрами, напоминающими эм
оциональные миобласты. В цитоплазме обнаруживается про
дольная и поперечная исчерченность (рис. 43)“ Локализуется 
у детей эктопично в органах малого таза: мочевом пузыре, вла
галище, клетчатке малого таза, в половых железах, реже в 
носоглотке и других органах. В области мочевого пузыря и 
влагалища имеет вид беловатых, полипозных, гроздевидных 
разрастаний, покрытых эпителием слизистой оболочки, откуда
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Рис. 43 Эмбриональная рабдомиосаркома. Окраска гематоксилин-эозином.
Х550.

Рис. 44. Ботриоидный полип влагалища у девочки Н/г лет (препарат 
И. О. Харит и В. Н. Суховой).
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Рис. 45. Ботриоидный полип (эмбриональная рабдомиосаркома) мочевого 
пузыря. Гроздевидные разрастания на широкой ножке в виде полипов 
здаются в полость мочевого пузыря. Окраска гематоксилин-эозином. Х15 

(препарат И. О. Харит и В. И. Суховой).

и название опухоли этой локализации — ботриоидный (от 
botryoides — гроздевидный) полип (рис. 44, 45). Это относи
тельно редкая злокачественная опухоль у детей. В виде бот- 
риоидного полипа встречается только у детей. Инфильтрируя 
органы малого таза, вызывает обструкцию мочевыводящих 
путей вплоть до развития уремии, изъязвляется, кровоточит, 
подвергается вторичному инфицированию. Метастазирует в 
регионарные лимфатические узлы и гематогенно в легкие.

Гамартобластомы внутренних органов

Нефробластома, или эмбриональная нефрома (опухоль 
Вильмса, аденосаркома) — злокачественная опухоль почки, 
развивающаяся из плюрипотентной почечной закладки — ме- 
танефрогенной ткани. Долго растет экспансивно, в пределах 
капсулы, сдавливая и оттесняя ткань почки (рис. 46). Иногда 
достигает гигантских размеров. На разрезе розовато-белого 
цвета, узловатого вида с очагами свежих и старых кровоиз
лияний. Позднее опухоль прорастает окружающие ткани и 
метастазирует гематогенно в легкие. Состоит из солидных по
лей или тяжей клеток с овальным или круглым ядром, в цент
ре которых формируются трубочки (рис. 47), напоминающие
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Рис. 46. Опухоль
Вильмса (эмбриональ
ная нефрома). В
верхнем полюсе опу
холи видна расплас
танная атрофичная 
ткань почки (препа
рат В. Н. Суховой).

Рис. 47. Опухоль 
Вильмса состоит из 
солидных тяжей, в 
центре их формиру
ются железистые 
структуры. Окраска 
гематоксилин-эози
ном. ХЮО (препарат 

В. Н. Суховой).
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почечные канальцы или подобие почечных клубочков. Между 
солидными полями и трубочками имеется рыхлая нежново
локнистая ткань с вытянутыми клетками. В ней могут встре
чаться различные производные мезодермы— поперечнополо
сатые и гладкие мышечные волокна, жировая клетчатка, со
суды, хрящ. За редким исключением нефробластома встреча
ется только у детей и по частоте у них занимает четвертое ме
сто среди других опухолей. Наблюдается у детей преимуще
ственно в возрасте от 1 года до 4 лет.

Гепатобластома, или эмбриональная гепатома, — это злока
чественная опухоль печени, развивающаяся из эмбриональ
ной плюрипотентной закладки. В виде многочисленных бело
вато-желтых узлов прорастает ткань печени, растет быстро, 
метастазирует в лимфатические узлы и гематогенно в легкие 
(рис. 48). Может продуцировать желчь как в основном узле, 
так и в метастазах. Состоит из солидных полей эмбриональ
ных печеночных клеток, среди которых встречаются трубочки 
и кисты, напоминающие желчные ходы. Степень дифференци- 
ровки печеночной ткани опухоли варьирует от случая к слу
чаю. Между солидными полями имеется рыхлая мезенхималь
ная ткань, содержащая иногда обильное количество сосудов 
синусоидного типа, вплоть до образования кавернозных поло
стей (рис. 49). В некоторых опухолях могут встречаться про
изводные мезенхимы и мезодермы — жировая ткань, хрящ, 
кость и иногда даже эмбриональная поперечнополосатая мы
шечная ткань. Редкая опухоль встречается преимущественно 
у детей грудного и раннего возраста. Смертельный исход мо
жет наступить у ребенка до развития метастазов от кровоиз
лияния в брюшную полость, так как опухоль богата сосу
дами к кровотечение возникает иногда при небольшой 
травме.

Тератомы и тератобластомы

Тератомы организмоидные и органоидные — это экспансив
но растущие опухоли, часто достигают большого размера, со
стоят из разнообразных тканевых структур, производных всех 
трех зародышевых листков. Тератобластома — это злокаче
ственный аналог тератомы, в ней всегда присутствуют поля 
незрелой активно пролиферирующей эмбриональной ткани 
часто неясного гистогенеза, которые могут комбинироваться 
с элементами зрелых тканей. Тератобластомы растут быстро 
и метастазируют. В метастазах обнаруживается при этом, как 
и в первичном узле, комбинация зрелых и незрелых тканей. 
Реже встречаются тератобластомы, состоящие только из не
зрелых тканей.

Тератомы имеют определенную типичную для них локали
зацию: яичники и яички, крестцово-копчиковая область, сре-
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Рис. 49. Гепатобластома состоит из солидных тяжей эмбриональных пече
ночных клеток. Окраска гематоксилин-эозином. х250.
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Рис. 50. Крестцово-копчиковая тератома состоит из разнообразных тканей
(мальчик 3 лет).

достение, забрюшинное пространство, зев, основание черепа. 
У взрослых чаще всего встречаются тератомы половых желез 
и средостения. Тератомы других локализаций встречаются 
преимущественно у детей. Самой частой локализацией тера
том у детей является крестцово-копчиковая область.

К р е с т ц о в о - к о п ч и к о в ы е  т е р а т о м ы  — самая ча
стая локализация тератомы у детей. Как правило, обнаружи
вается с рождения, встречается и у плодов, чаще у девочек. 
Большинство тератом этой локализации доброкачественные, 
организмоидные. Достигают иногда очень большого размера 
и тогда у плодов затрудняют течение родов. Могут выполнять 
полость малого таза, не повреждая при этом кости таза. Со
стоят из структур, напоминающих органы, и разнообразных 
тканей, например петель кишки, ткани печени, рудиментов ко
нечностей и др. (рис. 50, 51). Реже встречаются злокачествен
ные тератобластомы, когда наряду со зрелыми тканями пре
обладает рост карциномоподобных солидных или папилляр
ных структур (рис. 52). Папиллярные разрастания, по мне
нию Виллиса, являются производными сосудистых сплетений 
желудочков мозга. Крестцово-копчиковые тератобластомы 
растут быстро, метастазируют в паховые и тазовые лимфати
ческие узлы, в легкие и печень.
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Рис. 51. Органоидная крестцово-копчиковая тератома у девочки 1 мес. 
а — многослойный плоский эпителий; б — ж и ровая  клетчатк а; в — ж елези стая  ткань. 

О краска гем атоксилин-эозином . Х50.

Рис. 52. Крестцово-копчиковая тератобластома. Карциномоподобные со 
лидные клеточные поля. Окраска гематоксилин-эозином. х250.

7 Патологическая анатомия
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Г е р  а т о м ы  я и ч н и к о в .  У детей по сравнению со взро* 
елыми чаще встречаются злокачественные тератобластомы 
яичников, чем доброкачественные дермоидные кисты. Они 
имеют характер многокамерных кист, состоящих из зрелых 
тканей, однако между зрелыми тканями встречаются поля со
лидных разрастаний недифференцированного эмбрионального 
характера. 1акие тератобластомы могут давать метастазы в 
легкие. Наблюдаются случаи зрелых тератом у детей, состоя
щих из дифференцированных тканей, которые при оператив- 
ном удалении дают, однако, обсеменение по брюшине.

I  е р а т о м ы  я и ч е к  чаще встречаются в возрасте до
2 лет, нередко обнаруживаются с рождения. Тератомы яичек 
в противоположность тератомам яичников у детей чаще бы
вают доброкачественными. У взрослых, наоборот, они чаще 
бывают злокачественными. Злокачественные тератомы опи
сываются у мальчиков в возрасте 15— 16 лет, гистологически 
чаще состоят из производных эпителиальной ткани — плоско
го ороговевающего эпителия, слизистых желез, недифферен
цированной эпителиальной ткани.

З а б р ю ш и н н ы е  и м е з е н т е р и а л ь н ы е т е р а т о м ы .  
В большинстве случаев проявляются с рождения или в воз
расте от 1 года до 3 лет. Достигают большого размера, чаще 
встречаются у девочек. Располагаются преимущественно бли
же к диафрагме, чем к тазовой области, как правило, доб
рокачественные, очень редко бывают злокачественными. Круп
ные поликистозные и солидные тератомы с наличием незрелых 
тканей всегда подозрительны на злокачественные.

Т е р а т о м ы  з е в а  (врожденные полипы зева). Полипо
видные образования, встречающиеся у плодов и новорожден
ных. Располагаются в области верхнего купола глотки, отку
да растут в виде полиповидных разрастаний, покрытых ча
стично слизистой, частично кожей. Достигают иногда значи
тельного размера и тогда затрудняют роды. Как правило, со
стоят из зрелых тканей и рудиментарных органов. Иногда 
встречаются высокодифференцированные формы, соответст
вующие неполноценному второму близнецу, достигающему 
размера головы ребенка, прикрепленные в области челюстей 
или зева так называемого epignatus. Злокачественные тера
томы этой области встречаются редко.

В н у т р и ч е р е п н ы е  т е р а т о м ы .  В половине случаев 
внутричерепные тератомы, по данным Виллиса, злокачествен
ные, содержат эмбриональные растущие ткани. В редких слу
чаях юкстапинеальные тератомы бывают хорионэпителиомами. 
Дают гематогенные метастазы в легкие. Располагаются в об
ласти основания черепа, описаны у плодов и новорожденных. 
У мальчиков часто локализуются около шишковидной железы 
и могут сопровождаться эндокринными нарушениями в виде 
преждевременного полового созревания.
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ОПУХОЛИ ИЗ КАМБИАЛЬНЫХ ЭМБРИОНАЛЬНЫХ ТКАНЕЙ

Медуллобластома — это злокачественная опухоль из ней
роэктодермальных эмбриональных стволовых клеток — ме- 
дуллобластов. Состоит из овальных округлых клеток со скуд
ной, почти неразличимой цитоплазмой. Клетки складываются 
в розетки (образуют кольцевидные структуры), в центре ко
торых обнаруживаются клеточные отростки. Типичным явля
ется образование р и т м и ч н ы х  с т р у к т у р — в виде кле
точных рядов или колонок (рис. 53). Считают, что в процессе 
онтогенеза медуллобласты дифференцируются на нейробла- 
сты и спонгиобласты. Встречается преимущественно у детей, 
локализуется в области мозжечка по средней линии — по ли
нии смыкания медуллярной трубки. Опухоль мягкой конси
стенции, серовато-розового цвета, прорастает ткань мозга и 
мягкие мозговые оболочки. Метастазирует по ликворным пу
тям в пределах центральной нервной системы. Очень редко 
дает гематогенные метастазы в легкие.

Ретинобластома — злокачественная опухоль из эмбриональ
ных недифференцированных клеток сетчатки глаза. Некото
рые считают, что источником развития являются также ме
дуллобласты. Опухолевые массы серовато-желтого цвета, моз- 
говидной, мягкой консистенции. Опухоль состоит из круглых 
и овальных клеток, образует розетки, склонна к некрозам, ча
сто имеет вид муфт, расположенных вокруг сосудов. Некрозы 
легко обызвествляются. Ретинобластомы встречаются чаще у 
детей в возрасте до 2 лет, бывают врожденными, двусторон
ними, иногда возникают спонтанно, иногда имеют наследст
венный характер, наследственность доминантного типа. Опи
сываются единичные случаи спонтанного излечения. Опухоль 
прорастает окружающие ткани, приводит к выпячиванию гла
за, обезображивает лицо, прорастает область основания чере
па. Метастазирует в кости, печень, реже в легкие, а также в 
лимфатические узлы.

Нейробластома — злокачественная опухоль из стволовых 
клеток симпатических ганглиев и мозгового вещества надпо
чечников. Локализуется в области надпочечников или симпа
тических ганглиев шеи, грудной полости, забрюшинного про
странства. Может иметь мультицентрическое возникнове
ние—в обоих надпочечниках, в надпочечнике и в ганглиях 
грудной полости и др. Имеет вид узла в тонкой капсуле, ко
торая часто бывает проращена, разрушает надпочечник; на 
разрезе опухоль розовато-белого цвета, с многочисленными 
некрозами и кровоизлияниями (рис. 54). Гистологически опу
холь состоит из круглых лимфоцитоподобных клеток с гипер- 
хромным ядром и едва различимой цитоплазмой — симпа- 
тогониев, откуда название этого недифференцированного вида 
опухоли — с и м н а т о г о н и о м а .  Клетки образуют розетки
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Рис. 53. Медуллобластома у девочки 3 лет 2 мес. Отчетливые ритмичные 
структуры в центре рисунка. Окраска гематоксилин-эозйном. Х400.

Рис. 54. Нейробластома (симпа- 
тогониома) правого надпочечни
ка. Надпочечник полностью разру
шен, в нижнем полюсе видна 

почка.
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Рис 55. Нейробластома (симпатогониома). Клетки опухоли обРа 
зуют розетки. Окраска гематоксилин-эозином. X /oJ-

Рис. 56. Ганглионейрофиброма. Окраска гематоксилин-эозином. Х150.
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Рис. 57. Ю ношеская фиброма носоглотки у мальчика 14 лет. Ок
раска гематоксилин-эозином. Х'ЮО.

Рис. 58. Саркома Юинга. Окраска гематоксилин-эозином. Х250.

ak
us

he
r-li

b.r
u



саркомы (включая саркому Юинга) приходится 18% всех сар
ком у детей, хондросаркомы у детей встречаются редко. В по
ловине случаев о с т е о с а р к о м ы  локализуются в нижнем 
метафизе бедра, встречаются преимущественно у детей в воз
расте от 11 до 14 лет. Обладают очень быстрым прогрессиру
ющим ростом и широко метастазируют (морфологию подроб
нее см. в учебнике А. И. Струкова «Патологическая анато
мия», главу «Опухоли»),

Саркома Юинга наблюдается у детей в возрасте от 10 до 
18 лет, чаще локализуется в длинных трубчатых костях (в дна- 
ф и за х ) .  И м еет  вид б ел о вато -ж ел то ваты х  узлов с у ч асткам и  
некроза и кровоизлияний. Состоит из мелких клеток с ок
руглым ядром, образующих сплошные поля, с наличием тон
костенных сосудов (рис. 58) .  Гистогенез опухоли окончатель
на не изучен. Растет относительно медленно, дает поздние ге- 
м атогенны е м етастазы  в легкие, а т а к ж е  в кости скелета.
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Ч А С Т Ь  I I

ЧАСТНАЯ ПАТОЛОГИЧЕСКАЯ 
АНАТОМИЯ

ГЕМОБЛАСТОЗЫ 

ОСОБЕННОСТИ ГЕМОБЛАСТОЗОВ

Лейкозы представляют собой системное прогрессирующее 
разрастание кроветворных клеток опухолевой природы. Осо
бенностью лейкозов по сравнению с другими опухолями явля
ется с и с т е м н о с т ь  разрастания атипичных клеток крове
творного ряда. Прогрессирующий рост этих лейкемических 
или лейкозных клеток наблюдается в начале заболевания в 
органах кроветворения, затем захватывает факультативно
кроветворные органы, несущие функцию кроветворения толь
ко в период внутриутробного развития и в конце болезни на
блюдается всюду, где имеются элементы мезенхимы — по ходу 
сосудов, по интерстицию паренхиматозных органов и всех 
желез, по периневрию и строме слизистых оболочек и сероз
ных листков. Скопления разрастающихся в органах и тканях 
лейкемических клеток получили название л е й к е м и ч е 
с к и х  и н ф и л ь т р а т о в .  Рост лейкемических инфильтратов 
несколько отличается от инвазивного деструирующего роста 
злокачественных опухолей тем, что инфильтрат вызывает пре
имущественно не разрушение, а атрофию паренхимы органа, 
не выходя за пределы его капсулы. Поэтому орган при лей
козах хотя и значительно увеличивается в объеме и по весу, 
как правило, сохраняет свою форму. Разрастание клеток кро 
ветворного ряда при лейкозах сопровождается появлением их 
в периферической крови. Этот симптом типичен для лейкозов, 
при других опухолях не наблюдается. Как и при злокачест
венных опухолях, прогрессирующий автономный рост лейке
мических инфильтратов приводит рано или поздно к смерти
больного лейкозом.

Иногда лейкемические инфильтраты приобретают характер 
у з л о в а т ы х  о п у х о л е в ы х  р а з р а с т а н и й  с прораста- 
нием капсулы органа и окружающих тканей, т. е. появляются 
черты, характерные для роста злокачественных опухолей. 
Иногда лейкемический процесс может начаться с появления
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такого ограниченного узлового инфильтрата, который посте
пенно распространяется и принимает типичный для лейкозов 
системный характер.

Подобна предраку, при опухолях различают п р е д л е й -  
к о з (Н. А. Краевскии), который изучен как у эксперименталь
ных лгйвотных, так и у человека путем последовательного ана- 
лиза трепанобиопсий— взятия кусочков костного мозга спон- 
гиозы плоских тазовых костей. Установлено, что лейкозу 
предшествует угнетение кроветворения с временной стабилиза
цией хемопоэза на нижних границах нормы и дальнейшим пе
реходом к атипичной гиперплазии кроветворной ткани.

Клеткам лейкемических инфильтратов свойственна б и о л о 
г и ч е с к а я ,  м о р ф о л о г и ч е с к а я  и б и о х и м и ч е с к а я  
а н а п л а з и я .  Биологическая анаплазия заключается в поте
ре ими способности к дифференцировке, морфологическая — 
в сходстве лейкемических клеток, особенно при острых лейко
зах, с эмбриональными незрелыми клеточными формами. Био
химическая анаплазия выражается в падении окислительных 
процессов и преобладании процессов анаэробного гликолиза. 
В леикемических клетках соответственно падает активность 
окислительных ферментов, а также щелочной фосфатазы, на
рушается содержание углеводов, липидов, гистамина и дру
гих веществ.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  лейкозов и опухолей в со
временном понимании почти тождественны (см. учебник 
А. И. Струкова «Патологическая анатомия», раздел «Болезни 
системы крови»). Большинство патологов разделяют п о л и -  
э т и о л о г и ч е с к у ю  и м о н о п а т о г е н е т и ч е с к у ю  точку 
зрения на происхождение как опухолей, так и лейкозов. В на
стоящее время получила развитие м у т а г е н н а я  т е о р и я  
патогенеза лейкозов. Эта теория возникновение лейкозов свя
зывает с нарушением структуры Д Н К  и РН К  кроветворных 
клеток (И. А. Кассирский). Патологическая структура нукле
иновых кислот может возникнуть в соматических кроветвор
ных клетках при воздействии различных мутагенных экзоген
ных факюров или быть проявлением наследственной патоло
гии в результате мутации генов. Вопрос о наследственности 
лейкозов не находит достаточного подтверждения. Описаны 
преимущественно факты семейного заболевания. Больше дан
ных имеется о возникновении соматических мутаций крове
творных клеток. При изучении кариотипов лейкозных клеток 
и од тв е р ж даете я наличие изменений в наборе их хромосом. 
При остром лейкизе эти изменения имеются, но характер их 
непостоянный. Отмечается нормализация кариотипа при ре- 
миссии острого лейкоза, вызванной лечением. При хрониче
ском миелолейкозе почти постоянно обнаруживается умень- 
шение размера одной из аутосом 21-й и 22-й пары хромосом 
лейкозных клеток. Эта. аутосом а получила название фила
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дельфийской (кратко P h -хромосома) по названию города, где 
впервые были опубликованы эти данные. Филадельфийская 
хромосома обнаруживается у детей с болезнью Дауна. Дети 
с болезнью Дауна в 15—20 раз чаще болеют лейкозом. Пред
полагают, что у них имеется генетическая предрасположен
ность к болезням опухолевой природы. При облучении in vitro 
клеток крови детей с болезнью Дауна в них обнаруживается 
больше хромосомных нарушений по сравнению с клетками 
крови здоровых детей.

В 1908 г. Элерман и Банг доказали вирусную природу лей
козов кур. В 1950— 1951 гг. Гросс (L. Gross) показал, что лей
козы мышей также имеют вирусную этиологию. По данным 
Гросса, передача вируса лейкемии мышей осуществляется не 
как у кур путем прямого контакта особи с особью, т. е. по 
горизонтали, а путем трансплацентарной передачи вируса от 
матери к плоду, т. е. по вертикали. При этом Гросс при пере
вивке бесклеточного фильтрата от больных лейкозом мышей 
получал у новорожденных мышат лейкозы в 100% случаев. 
Морфологически эти привитые лейкозы имеют очень большое 
сходство с острыми лейкозами у детей.

Вирус лейкемии мышей удается культивировать на эмбрио
нальной ткани, где он -сохраняет свое лейкозогенное действие 
в течение нескольких недель; при электронной микроскопии 
он имеет определенные размеры и морфологию. В настоящее 
время удалось установить вирусную природу лейкозов у ряда 
млекопитающих: у крыс, хомяков, кошек. Получены данные, 
свидетельствующие о вирусной природе лейкозов собак, мор
ских свинок. Оказалось, что один и тот же вирус способен вы
зывать лейкозы у разных видов животных.

Дальнейшие поиски лейкозогенных вирусов у человека и у 
животных, в частности у рогатого скота, пока не дали четких 
результатов, но есть основание предполагать, что лейкозы че
ловека не являются в отношении вирусной их природы каким- 
то исключением.

Интересные данные получены при изучении э п и д е м и о 
л о г и и  л е й к о з о в —их частоты в разных странах, зависи
мости от пола, возраста и др. Установлено, что наиболее вы
сокая смертность от лейкозов наблюдается в Дании, Швеции, 
Норвегии, Израиле, США, Новой Зеландии, самая низкая — 
в Японии. В СССР самые высокие показатели смертности от 
лейкозов наблюдаются в Латвийской, Эстонской и Литовской 
ССР. В северных районах Литовской ССР обнаружены лей
козы у большого количества рогатого скота. У населения это
го района лейкозы встречаются чаще, чем в других районах 
Литовской ССР. Однако установить прямую контактную связь 
между заболевшими людьми и животными не удалось.

Эпидемиологические исследования лейкозов человека ука
зывают на очаговость возникновения лейкозов, т. е. на одно
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моментное появление случаев лейкозов у людей определенно
го местожительства. Так, например, наблюдалось появление 
вспышки лейкозов у детей в Портленде, живущих друг от дру
га не далее 4 км, с интервалом заболеваний не более 250 дней; 
подобные наблюдения имеют место также и в СССР. Интерес 
представляют данные о вирусной природе злокачественной 
лимфомы Беркитта (африканской лимфомы детей), которая 
наблюдается преимущественно у детей Восточного и Запад
ного побережья Африки и представляет собой типичную крае
вую патологию. Из лимфатических узлов больных африкан
ской лимфомой удалось выделить герпесоподобный вирус. 
В лимфобластах лимфомы А. П. Авцын описывает вирусопо
добные частицы. Этот же вирус выделен из лейкозных Власт
ных клеток человека. Однако окончательная вирусная приро
да лимфомы Беркитта и значение герпесоподобного вируса в 
возникновении лейкозов человека не выяснена.

На основании экспериментальных данных установлено, что 
лейкозогенный вирус передается у человека по вертикали (от 
матери к плоду), подобно вирусу Гросса. При этом лейкозо
генный вирус обладает иммунодепрессивными свойствами, 
вследствие чего у больного вместо иммунитета к вирусу воз
никает толерантность.

В эксперименте удается снять эту толерантность различны
ми активаторами иммунитета, что приводит к излечению от 
лейкозов у мышей. Однако, к сожалению, подобные экспери
менты не удаются в 100% случаев. Экспериментальные поис
ки в этом направлении весьма перспективны и приближают к 
решению проблему об излечимости лейкоза.

КЛАССИФИКАЦИЯ ГЕМОБЛАСТОЗОВ

Классификацию лейкозов нельзя рассматривать в отрыве 
от классификации других опухолей кроветворной ткани. Сре
ди опухолевых заболеваний кроветворные ткани — гемобла- 
стозов — можно выделить три основные группы. К первой 
групее относятся с и с т е м н ы е  о п у х о л е в ы е  з а б о л е 
в а н и я  кроветворной ткани — л е й к о з ы ;  ко второй — р е 
г и о н а р н ы е  о п у х о л е в ы е  з а б о л е в а н и я  кроветвор
ной ткани с возможной системностью поражения — з л о к а 
ч е с т в е н н ы е  л и м ф о м ы ;  к третьей группе — п о г р а 
н и ч н ы е  п р о л и ф е р а т и в н ы е  з а б о л е в а н и я  к р о в е 
т в о р н о й  т к а н и  —- г и с т и о ц и т о з ы .

Классификация гемобластозов претерпела значительные из
менения в связи с созданием нового представления о крове
творении (И. Л. Чертков, А. И. Воробьев, 1973). В вопрос о 
гистогенезе гемобластозов новая теория кроветворения вне
сла следующее.

108

ak
us

he
r-li

b.r
u



1 Основой современного представления о кроветворении 
являются новые данные о стволовой плюрипотентиои клетке 
гемопоэза Стволовые клетки закладываются .  костном моз
ге во гремя зародышевого развития в являют, » 
ми камбиальными клеточными элементами Для всех ростков 
гемопоэза, способными к самоподдержанию в течение ж:изн 
индивидуум а Наряду с этим установлено, что при регенер 
— Г о ' мозга ретикулярные клетки стромы костного 
мозга не явчяются источником стволовых клеток гемопоэза. 
Они представляют собой специализированные оседлые клет- 
ки стромы костного мозга. Этим в основном современное пред
с т а в л е н и е  о к р о в е т в о р е н и и  о т л и ч а е т с я  о т  п р о г р е с с и в н о й  д л я

емени унитарной теории кроветворения Даксимсь , 
который источником всех клеток гемопоэза считал РетикУ_ Р
ную  ̂клетку. Следователвно, «сходя „3 р е'т «-
гтч тения  о стволовой клетке гемопоэза, п о н я т и я  р 
к у л е з  р е т и к у л о л е й к  о з и р е т и к у л о с а р к о м а  не 
м о ? у т  с о о т в е т с т в о в а т ь  п р е д с т а в л е н и ю  о г е м о -  
б л а с т о з а х. Сказанное не исключает воз“ ° * ” ° " и

зу очевидно, не имеют прямого отношения к опухолевым

бТ Ш л Т и л о ЙСпТо ^ЫоеКРсС ;н ован и е понятие « н е д и ф ф е р е н -  
п п в Г н я  Ы й л е й к о з» как лейкоз, возникшии при опу

холевой трансформации стволовых недифференцированных 
ппртгтпргтвенников Цитохимические методы не дают

лежноети к 0ПР « — ^ в е Т н Т к о o L e „ L  n J -  

р ш о т е я т н а я * S K K ? Ä U  T “ ! ^ e Ä

»  -  п р е д ш е с т в е н н и к
за, эритропоэза, тромбопоэза. “ ° 3T^ y v„ e CKH неодно-

ёолными“  к а к °» р у т в о Лзникать при опухолевой траисфор-

„ а ц и и  к л е т о к  -  м о ж 'з .  с  п о м о щ ь ю  с о в р е м е н н ы х  и м м у н о л о г и ч е с к и х  le e  qm

появилась возможное' гь классифицировать гемобластозы и, в

щ у ю  клетку-предш ественника. Поэтому
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J ‘- Единственным источником макрофагов, в том числе и ги- 
иоцитов, в настоящее время большинство исследователей 

считают клетки крови моноцитарного ряда. Имеются основа
ния рассматривать пролиферативные заболевания гистиоци-

R чяпwr р3ктер3 как заболевания гемопоэтической ткани 
В зависимости от характера пролиферирующих клеток те

чения и прогноза с и с т е м н ы е о п у х о £ е в ы е з а б о л е в  а- 
н и я кроветворной ткани - л е й к о з  ы делят на о с т р ы е и  

и 4 е с к и е. Основным признаком острого лейкоза яв
ляется пролиферация недифференцированных или малодиф- 
f = P0BaHHbI^ блас™ы* лейкозных клеток с Наличием их 
в и п Т  P04f r ? H крови* злокачественность и быстрота тече- 
я«Рт°0ЛеЗНИ • 0сновньш признаком хронического лейкоза яв
ляется пролиферация дифференцированных лейкозных клеток 
с появлением их в периферической крови, относительная лоб-
гти пт0СТВеННОСТЬ и дл„ительность течения болезни. В зависимо
сти от содержания лейкозных клеток в крови различают лей-
! ^ и ч .е с к и и  (с высоким содержанием лейкозных клеток) 
с у б л е и к е м и  ч е с к и й, л е й к о п е н и ч е с к и й и а л е й  
к е м и ч е с к и й  (без появления лейкемических клеток в пери
ферической крови) в а р и а н т  ы т е ч е н и я л е й  к о з о в 

В зависимости от того, в каком из ростков гемопоэза вочни- 
“ Л  пролиФсРаШ1Я лейкозных клеток, выделяют г » с т о г  е-

ского л е й  кКойз 0Рва З Л И Ч Н Ы е  Ф ° РМЫ ° СТр° Г° и хр—
Цитохимические свойства бластных клеток позволяют раз

личать следующие гистогенетические ф о р м ы  о с т р о г о  
л е й к о з а ;  л и м ф о б л а с т н у ю  (чаще Т-зависимую) м и е- 
НУЮ п п п м Ю’ м о н о б л а с т н ую,  м и е л о м о н о б л а с т -
Н^ ю и E f  f  л о ц и т а р н у ю ,  э р и т р  о м и е л о б л а с т - 
н у ю  и н с д  и ф ф е р е ц и р о в а н н  у ю  (см таблицу «Ци
тохимическая характеристика острого л ей к о з« ) В приведен
ной таблице отражены основные цитохимические свойства 
бластных клеток по отношению к наличию и распределению  
оИЛ Ц= аЗМ6 гликогена> кислых мукополисахаридов, липи-

тол-эстеоазыНГ ВхТппеР° КСИДаЗЫ’ КЖЛ0Й ФасФатазы, а-наф- гол эстеразы и хлорацетат-эстеразы. Морфологический уя-
рактер дифференцированных клеток позволяет выделить ги-
стогенетические формы х р о н и ч е с к  о го л е й  к о з а  Чаше
встречается хронический м и е л о ц и т а  р н ы й лейкоз и
л и м ф о ц и т а р н ы й  лейкоз, последний Б-зависимого типа.

рием острого или хронического лейкоза 3аб0Левания не являете* крите-

“ “ в л а с т н ы *  или миеломоио-
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Реже наблюдается хронический м о н о ц и т а р н ы й, ч  и е л о* 
м о н о ц и т а р н ы й  и м и е л о э р и т р о ц и т а р н ы й .  Совсем 
редко встречается хронический м е г  а к а р и о ци  г а р н ы и, 
э о з и н о ф и л ь н ы й  и б а з о ф и л ь н ы й  л е й к о з .

Цитохимическая характеристика острого лейкоза

Форма острого 
лейкоза
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С И С Т Е М Н Ы Е  О П У Х О Л Е В Ы Е  З А Б О Л Е В А Н И Я  
К Р О В Е Т В О Р Н О Й  Т К А Н И

У детей наблюдаются чаще всего острые формы лейкозов, 
которые встречаются в 50% случаев всех злокачественных 
опухолей у детей, хронические — редко, в виде миелолепкоза. 
Острым лейкозом чаще болеют мальчики с момента рождения 
до 5 лет. Острые лейкозы у детей по сравнению с 0СТРЫ“ |  
лейкозами у взрослых характеризуются более выраженной 
широтой распространения лейкемического процесса  ̂ пораж 
нием, кроме кроветворных и факультативно-кроветворных ор-
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гоНмочгяПГ !гКп Ле/ КИХ’ ж елУдочно"кишечного тракта, головно
го мозга и его оболочек, сердца, магистральных я пупочных
осудов, эндокринных и экзокринных желез, кожи Однако

поражение половых органов и половых ж е ^ з  Т 'в з р о с л ы ?
встречается значительно чаще, чем у детей. У детей чаще чем
а Г Г в ^ ± ЮДаЮТСЯ Лейкозы с Узл°ватыми инфильтра- 

I n n l v Р • 0НИ встРечаются в ю,3% случаев общего
ственной , f HK03°B! .У детбй~ в 50 % случаев, Преимуще- твеннои локализацией узловых разрастаний у детей явля
ются вилочковая железа и лимфатические узль!, затем поч^и 
лимфатическим аппарат желудочно-кишечного тракта кост’ 
ныи мозг, легкие и дыхательные пути, серозные оболочки и 
портальный тракт печени. Для детей, з отличие от узловых 
яевыйСппНИИ У 1 зрослых> особенно типичным является опухо-
т е л ь н ы Г '™  п°̂  ВИЛ0ЧК0В0Й ж ^ е з ы .  Кроме эг Начи
тельные по объему опухолевые разрастания по порталь
ному тракту печени наблюдаются только у детей, причем у 
детей грудного и раннего возраста У взрослых подобных уз
ловых разрастании не встречается.

Леикемйческие и лейкопенические варианты течения остро
го лейкоза у детей встречаются почти одинаков сто 

Для острого лейкоза, как у детей, так и у взрослых, харак
терно появление в периферической крови л е й к е м и ч е  с к о* 
го « з и я н и  я» или провала -  hiatus leucemicus, т. е. наличия 
0Л ерИферИЧеСКШ| КР0ВН высокого процента бластных форм и 
мь Г » ? Х зрелых лейкоцитов, переходные созревающие фор- 
т е !  Ж ИМИ пряностью отсутствуют. Несмотря „а зн а ч и 
тельный объем лепкемических инфильтратов у детей втопич- 
ные изменения в паренхиматозных органах у них встречаются 
р еж е  чем у взрослы х. Р е ж е  н аб лю д аю тся  д и с т р ё ^ е с к и е  и 
некротические изменения в печени, миокарде и почках, почти 
не встречаются инфаркты селезенки и других органов Йсктю- 
чение со ставл яет  головной мозта, в котором ™ т т а  отагов  
размягчения и кровоизлияний у детей почти совпадает с ча- 

у взрослых. Считают, что разница в объеме вторич
ных изменении зависит, вероятно, от лучших условий крово-
опгянпв^чгорганов Ребенка по сравнению с кровоснабжением органов взрослых.

все™ встречаются острые Т-зависимые лимфо
бластные лейкозы. Миелобластные формы острого лейкоза

Р̂ Ж6' ЕЩ6 Р,6Же встРечаются острые монобласт- 
леикозы. К редким формам лейкоза у детей относятся 

также иромиелоцитарный лейкоз, эритромиелобластный лей- 
Огтт11-Н° ФИЛ* Н“ И ЛеИК23’ вРожДенный лейкоз, хлорлейкоз 

п п ^ “ ФОбЛаСТНЫИ Лей?03 у детей характеризуется 
жРРГТМы r , J - HHG ленкемнческ°й инфильтрацией вилочковой 
железы, лимфатических узлов, иногда лимфатического аппа
рата желудочно-кишечного тракта (рис. 59), слюнных желез.
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Рис. 59. Острый лимфобластный лейкоз у мальчика 5 !/2 лет. Опу
холевый рост в кишке.

Рис. 60. Опухолевый рост в области тимуса при остром лимфобла
стном лейкозе.

8 Патологическая анатомия
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лимфатической ткани дыхательных путей с распространением 
по корню легкого. При остром лимфобластном лейкозе осо
бенно часто наблюдается опухолевый рост в лимфатиче
ских узлах и в области вилочковой железы. Тимус может 
достигать гигантских размеров и увеличиваться в 30—40 раз 
по сравнению с возрастной нормой (рис. 60). Иногда лейке- 
мические инфильтраты выходят за пределы капсулы вилочко
вой железы, прорастают окружающие ткани переднего средо
стения и вызывают в клиническом течения явления сдавления 
органов грудной клетки. Опухолевая ткань имеет на разрезе 
беловато-розовый саркоматозный вид. В случаях лимфобласт
ного лейкоза процесс начинается с поражения вилочковой ж е
лезы или другой лимфоидной ткани и, постепенно распростра
няясь, принимает системный характер. Костный мозг на рас
пиле длинных трубчатых костей при лимфобластном лейкозе 
малиново-красного цвета, сочный, плотноватый. Селезенка 
значительно увеличена, на разрезе красноватая, сочная, фол
ликулы не различимы. Геморрагический диатез бывает выра
жен умеренно. Лимфобластные лейкозы хорошо поддаются 
лечению гормонами и цитостатическими препаратами. Удает
ся продлить жизнь детей даже на 5—9 лет от начала заболе
вания. Лейкемические инфильтраты при лимфобластном лей
козе состоят из недифференцированных бластных клеток с 
округлым ядром и почти не различимой базофильной цито
плазмой. Пероксидазные и суданофильные гранулы в цито
плазме отсутствуют, отмечаются крупные PAS-позитивные 
гранулы.

Острый миелобластный лейкоз характеризуется массивной 
лейкемической инфильтрацией преимущественно костного 
мозга, селезенки, печени, почек. Однако в процесс вовлекают
ся также лимфатические узлы и другие органы. Костный мозг 
на распиле имеет сероватый, иногда даже зеленоватый отте
нок, так называемый пиоидный костный мозг. Такого же цве
та бывают на разрезе лимфатические узлы, миндалины. При 
этой форме острого лейкоза опухолевые разрастания локали
зуются преимущественно в костном мозге, почках, слизистой 
оболочке желудка, половых железах и печени. В почках вид
ны множественные беловато-красноватого цвета узлы разме
ром с вишню (рис. 61), в желудке — бляшкообразные очаги 
с черноватым некротическим центром.

Лейкоз начинается с поражения костного мозга и очень бы
стро приобретает распространенный характер. Геморрагиче
ский диатез выражен значительно, наблюдаются кровоизлия
ния в серозные листки, слизистые оболочки, лоханки почек, 
смертельные кровоизлияния в головной мозг. Чаще, чем при 
лимфобластном лейкозе, бывают некрозы в полости рта, зе
ве, миндалинах. Лечение при миелобластной форме лейкоза 
не дает длительных и стойких ремиссий. Лейкемические ин
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фильтраты состоят из мие- 
лобластов и миелоцитов, 
большинство клеток дают 
положительную реакцию на 
пероксидазу (рис. 62), со- 
держат суданофильные 
включения, при PAS-реак- 
ции выявляется слабополо
жительное диффузное окра
шивание цитоплазмы. При 
миелобластном лейкозе бы
вает преимущественно лей- 
кемический вариант течения, 
поэтому в органах наблюда
ются лейкостазы, приводя
щие к расстройствам крово
обращения — кровоизлия
ниям в головной мозг, отеку 
и кровоизлияниям в просвет 
альвеол с последующим ин
фицированием и развитием 
пневмонии и др. Вариантами 
острого миелобластного лей
коза являются э о з и н о -

Рис. 61. Острый миелобластный лей
коз. Множественные опухолевые узло

вые инфильтраты в почке.

Рис. 62. Острый миелобластный лейкоз. Лейкемическая инфильтрация пе
чени. Клетки инфильтратов дают положительную реакцию на пероксидазу. 

Окраска по Гольдману. Х180.
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ф и л ь н ы й  и э р и т р о м и е л о б л а с т н ы й  л е й к о з ы .  
При эозинофильном лейкозе лейкемические инфильтраты со
стоят из миелобластов и миелоцитов с выраженной эозино
фильной зернистостью. При эритромиелобластном лей
козе, кроме пролиферации белого ростка, пролиферируют 
клетки эритроцитарного ряда. Пролиферация красного ро
стка наблюдается также при лейкозах в раннем детском 
возрасте.

Хронический миелолейкоз у детей отличается от хрониче
ского миелолейкоза взрослых меньшей продолжительностью 
течения (не более 2—3 лет). Чаще встречается у девочек в воз
расте 12— 13 лет. Характеризуется наличием пиоидного кост
ного мозга, значительным увеличением печени и селезенки 
вплоть до развития гепато- и спленомегалии. Вес селезенки 
может увеличиваться в 50 раз по сравнению с нормой. В от
личие от взрослых инфаркты в селезенке у детей встречаются 
редко. В конце болезни лейкоз принимает генерализованный 
характер с широким поражением многих органов — лимфати
ческих узлов, почек, легких, эндокринных и экзокринных же
лез. Лейкемические инфильтраты состоят из лейкоцитов раз
личной степени зрелости, начиная от бластов и кончая зрелы
ми сегментоядерными. Лейкемическое зияние в перифериче
ской крови отсутствует. Количество лейкоцитов, как правило, 
достигает высокого уровня — 3 -1 0 5 или 5 - 105 в 1 мл крови.

Врожденный лейкоз чаще встречается в виде миелобластно- 
го лейкоза или даже лейкоза с преобладанием миелоцитарных 
клеточных форм. Встречается как большая редкость и выяв
ляется или в первые дни, или в первый месяц после рождения. 
Как правило, матери детей с врожденным лейкозом сами 
лейкозом не болеют. Характерными особенностями врожден
ного лейкоза являются быстрота и тяжесть течения, застав
ляющая предположить развитие заболевания еще в феталь
ном периоде; высокий лейкоцитоз в периферической крови, 
иногда даже в виде гиперлейкемического варианта течения 
лейкоза; гепато- и спленомегалия, увеличение лимфатических 
узлов (рис. 63); массивная лейкемическая инфильтрация под
желудочной железы, портального тракта печени и перивеноз- 
ной ткани пупочной вены, имеющая иногда узловой характер; 
наличие кожных лейкемических инфильтратов и других (кро
ме печени) опухолевых узлов, например, в почках, слизистой 
оболочке желудка, в серозных листках. Геморрагический диа
тез выражен значительно и часто служит непосредственной 
причиной смертельного исхода у детей.

Врожденные лейкозы позволяют предположить транспла
центарную передачу (по вертикали) лейкозогенного агента 
человека. Однако, как правило, матери больных лейкозом но
ворожденных бывают здоровы, и только имеется единичный 
случай в мировой литературе (случай Крамбета), когда мать
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Рис. 63. Врожденный лейкоз, лейкемическая инфильтрация селезенки 
(спленомегалия) и лимфатических узлов брыжейки.

умерла от лейкоза после рождения ребенка, который в 
9-месячном возрасте тоже заболел лейкозом и умер. По
добные наблюдения указывают на возможность непосредст
венной транеплацентарной передачи лейкозогенного агента, 
который, однако, дает лейкоз одновременно у матери и у пло
да в каких-то исключительно предрасполагающих условиях.

П ри врож денны х лей ко зах  н аб л ю д ается  особенно м асси в 
ная  л ейкем и ческая  и н ф и льтраци я , и д у щ ая  по ходу пупочной 
вены и по портальном у тракту , где проходят  ее анастом озы  
(рис. 64). Т акое  распределен ие  лейкемического  и н ф и ль тр ата  
м ож ет  свидетельствовать  о распространении  лейкемического  
процесса  по ходу кровотока от м атери  к п лоду  и явл яется  т а к 
ж е  косвенным у казан и ем  на возм ож н ость  передачи  лейкозо 
генного вируса  человека  по вертикали .

Монобластный лейкоз относится к более редким формам 
лейкозов у детей. Характеризуется чаще лейкопеническим ва
риантом течения. Лейкемические инфильтраты состоят из 
разнообразных по величине и форме клеток (рис. 65). О ме
сте возникновения процесса при монобластных лейкозах вы
сказаться трудно. Костный мозг часто бывает поражен не то
тально, а в виде отдельных очагов, очаговый характер могут 
носить и инфильтраты по органам, часто встречается мало
характерная для других форм лейкозов локализация леике- 
мического процесса, например в мочеточниках, в пищеводе.
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Рис. 64. Врожденный лейкоз у девочки 3 дней. Печень, лейкемическая ин
фильтрация портального тракта.

, » •  ’  V # . ; . . .  *  •  *

Рис. 65. Монобластный лейкоз у мальчика 5 лет. Вид лейкемического ин
фильтрата. Окраска гематоксилин-эозином. Х250.

Чаще, чем при других формах лейкозов, наблюдаются некро
зы в легких, печени, в желудочно-кишечном тракте. Геморра
гический диатез выражен значительно.

Хлорлейкоз одна из форм недифференцированного лей
коза, встречается редко, чаще у мальчиков до 2—3-летнего
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возраста. Характеризуется выраженным морфологическим 
атипизмом клеточных элементов лейкемических инфильтра
тов, напоминающих клетки злокачественных опухолей. Про
цесс начинается с развития узловых опухолевых инфильтра
тов в области костей лицевого скелета, однако могут быть и 
другие локализации — ребра, длинные трубчатые кости ко
нечностей, грудина. Несмотря на значительный атипизм и на
личие узловых инфильтратов, широкого распространения 
по другим органам не наблюдается. Инфильтраты по органам 
(в печени, почках, селезенке) имеют относительно умеренный 
объем или могут отсутствовать, поэтому вес органов значи
тельно не увеличивается. Узловые инфильтраты на разрезе 
имеют выраженное хлоромное зеленоватое окрашивание, от
куда и название этого вида лейкоза. Геморрагический диатез 
бывает выражен значительно. Наблюдается как лейкемиче- 
ский, так и лейкопенический вариант течения.

Р Е Г И О Н А Р Н Ы Е  О П У Х О Л Е В Ы Е  З А Б О Л Е В А Н И Я  
К Р О В Е Т В О Р Н О Й  Т К А Н И  

С В О З М О Ж Н О Й  Г Е Н Е Р А Л И З А Ц И Е Й

Лимфогранулематоз наблюдается чаще у девочек школьно
го возраста, у детей грудного и раннего возраста по сравне
нию с лейкозами встречается крайне редко. Макрофоллику- 
лярная лимфобластома
Брилла — Симмерса также 
встречается у детей школь
ного возраста. Грибовидный 
микоз наблюдается у детей 
очень редко. Миеломную бо
лезнь и солитарную миело- 
му у детей мы не наблюда
ли. Если она и встречается, 
то, вероятно, как боль
шая редкость (см. учебник 
А. И. Струкова «Патоло
гическая анатомия», раз
дел «Болезни системы 
крови»).

Африканская лимфома 
Беркитта. Спорадические 
случаи встречаются на всех 
континентах. Однако в эква
ториальной Африке (Уган
да, Гвинея-Бисау, Нигерия) 
она наблюдается как энде- рис 6ß Аф нская лимфома Бер.
мическое заболевание, отку- китта (п0 в . М. Бергольцу и
да И название географиче- Н. В. Румянцеву).
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Рис. 68. Лимфогистиоцитарная злокачественная лимфома с гигантскими 
клетками. Окраска гематоксилин-эозином. Х250.
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ских областей — пояс лим
фомы. В этом поясе афри
канская лимфома встречает
ся у 70% среди всех злока
чественных новообразований 
детей. Дети болеют пре
имущественно в возрасте от 
5 до 7 лет, мальчики — в
3 раза чаще девочек. Рас
пространение опухоли огра
ничивается географической 
зоной с определенной годо
вой температурой и влажно
стью. Такое ограничение 
связывают с распростране
нием какого-то насекомого 
(клеща, комара?), являю
щегося переносчиком вируса 
лимфомы. Впервые предпо
ложение о вирусной этиоло
гии лимфомы высказали в 
1961 г. Беркитт и Дэвис.
Окончательно вирусная при
рода лимфомы не установле
на. Типичной локализацией 
опухоли являются челюсти 
(рис. 66), органы брюшной 
полости и забрюшинное про
странство. В конце болезни 
наступает генерализация с 
поражением костного мозга 
И М НО ГИХ  органов. Основны- рис 69. Злокачественная лимфома 
ми клеточными элементами кишки,
опухоли являются мелкие
лимфобластоподобные клетки, среди которых видны менее 
многочисленные макрофагальные крупные клетки со свет
лой широкой цитоплазмой, придающие опухоли типичный 
для нее вид « з в е з д н о г о  н е б а » .  В электронном микро
скопе в лимфобластах удается наблюдать вирусоподобные 
частицы.

Злокачественные лимфомы у детей среди сарком другого 
гистогенеза встречаются наиболее часто. Гистологически у де
тей можно различать три типа: злокачественную лимфому с 
типичной картиной «звездного неба», лимфобластную зло
качественную лимфому из однообразных лимфобластных опу
холевых клеток, реже встречаются смешанные лимфогистио- 
цитарные злокачественные лимфомы с гигантскими клетками 
(рис. 67 и 68). Последние чаще бывают у детей старше

121

ak
us

he
r-li

b.r
u



Рис. 70. Злокачественная лимфома желудка.

5 лет. Преимущественно болеют дети в возрасте от 3 до 5 лет. 
Имеются описания случаев врожденных злокачественных 
лимфом у детей в возрасте от 7 дней до 2 мес с локализацией 
в области поджелудочной железы, червеобразного отростка, 
селезенки, лимфатических узлов, почек. Первичный узел у де
тей дошкольного и школьного возраста может иметь разно
образную локализацию; чаще наблюдается в лимфатических 
узлах шеи, рото- и носоглотке, в лимфатических узлах брюш
ной полости и забрюшинных, лимфатическом аппарате ки
шечника и желудка (рис. 69 и 70), реже — в области лимфа
тических узлов средостения и др. Иногда отмечается двусто
роннее поражение яичников с обрастанием саркоматозной 
тканью органов малого таза.

Первичный узел имеет беловатый саркоматозный вид. Опу
холь обладает выраженным инфильтрирующим, часто стелю
щимся ростом. Деструирующего роста с разрушением тканей, 
как правило, не наблюдается. При генерализации в процесс 
вовлекаются лимфатические узлы, селезенка, реже костный 
мозг. Наблюдается гематогенная генерализация с поражением 
печени и почек, редко миокарда. Длительность заболева
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ния до 2 лет. Описаны переходы в лейкоз с широкой генера
лизацией злокачественной лимфомы и вымыванием бластных 
клеток в периферическую кровь.

Гипопластические состояния у детей встречаются намного 
реже гемобластозов (см. учебник А. И. Струкова «Патологи
ческая анатомия», раздел «Болезни системы крови»).

П О Г Р А Н И Ч Н Ы Е  П Р О Л И Ф Е Р А Т И В Н Ы Е  З А Б О Л Е В А Н И Я  
К Р О В Е Т В О Р Н О Й  Т К А Н И

Гистиоцитозы (синоним: гистиоцитоз X). К ним относятся 
э о з и н о ф и л ь н а я  г р а н у л е м а ,  б о л е з н ь  Л е т т е р е -  
р а—3 иве ,  б о л е з н ь  Х е н д  а—III ю л л е р а  — К р и с ч е- 
н а. Все эти формы гистиоцитозов чаще встречаются у детей, 
чем у взрослых. По Лихтенштейну, они являются формой одно
го и того же заболевания: 1) локальной, к которой относится 
эозинофильная гранулема кости, 2) диссеминированной ост
рой, к которой относится болезнь Литтерера — Зиве и 3) дис
семинированной подострой или хронической, к которой отно
сится болезнь Хенда—Шюллера—Крисчена. Точка зрения 
Лихтенштейна подтверждается переходом локализованных 
форм в диссеминированные, острых — в хронические.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  заболевания остаются не
выясненными. Некоторые авторы относят болезнь Хенда — 
Шюллера —- Крисчена к болезням накопления.

Эозинофильная гранулема чаще встречается у мальчиков 
школьного возраста, локализуется преимущественно в костях 
черепа или в проксимальных отделах трубчатых костей, пле
ча и бедра. В костях образуется дефект, выполненный опухо
левой тканью, представляющий собой разрастание гистиоци- 
тарных клеток с большим количеством эозинофилов. Течение 
хроническое. Прогноз благоприятный. После оперативного 
удаления дефект кости заполняется костной тканью.

Болезнь Леттерера—Зиве наблюдается у детей грудного воз
раста. Протекает остро с высокой температурой и высоким 
лейкоцитозом, с выраженным нейтрофильным сдвигом и ане
мией и по клиническому течению напоминает сепсис. Разрас
тание гистиоцитарных клеток с примесью гигантских и эози
нофилов наблюдается в коже, слизистых оболочках, легких, 
лимфатических узлах, селезенке, вилочковой железе, костном 
мозге. Иногда в гистиоцитарных клетках отмечается отложе
ние холестерина — ксантоматоз. В органах в области проли- 
фератов обнаруживаются очаги кровоизлияний и некроза, 
вследствие чего на разрезе лимфатические узлы, селезенка 
имеют пестрый вид. Разрастания в области вилочковой желе
зы имеют опухолевидный характер. Прогноз так же, как при 
лейкозах, неблагоприятный.

Болезнь Хенде—Шюллера— Крисчена (см. стр. 32).
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1

ИНФЕКЦИОННЫЕ БОЛЕЗНИ 

ОБЩЕЕ УЧЕНИЕ ОБ ИНФЕКЦИОННЫХ БОЛЕЗНЯХ

И н ф е к ц и о н н ы м и  б о л е з н я м и  (инфекциями) на
зываются заболевания, вызываемые различными микроорга
низмами преимущественно у предрасположенных к ним лю
дей. Они характеризуются воспалительными изменениями в 
одном или нескольких органах, протекают обычно цикличе
ски и сопровождаются иммунными процессами. Э т о  наиболее 
широко распространенные болезни, особенно у детей, у кото
рых они являются и частой причиной смерти.

Рассматривая роль микроорганизмов при инфекционных за
болеваниях, наиболее правильно оценивать их как э т и о л о 
г и ю — причину этих болезней. Все же остальные факторы 
состояние макроорганизма, воздействие внешней среды и др., 
лишь как условия.

Понятие этиологии следует отграничивать от понятия п а- 
т о г е н е з ,  которым обозначается механизм развития болез
ни, включающий ее возникновение (становление), развитие 
(течение) и исход. В сущности речь идет о динамическом сте
реотипном развертывании ряда функциональных и морфоло
гических реакций организма. Их качественная и количествен
ная стороны отражают его состояние, обусловленное наслед
ственными факторами, развитием до и после рождения, пере
несенными заболеваниями и, наконец, постоянными разнооб
разными воздействиями внешней среды. Все это вызывает 
индивидуальное разнообразие течения болезней.

В понятие «патогенез» включается м о р ф о г е н е з  болез- 
ней. Этим термином обозначается динамика развития морфо
логических изменений. Морфогенез инфекционных болезней 
может изучаться несколькими способами: 1) путем сопостав
ления секционных находок, в том числе у лиц, погибших слу
чайно по отношению к данной болезни; 2) путем исследова
ния биоптатов, взятых в динамике, или при их сопоставлении 
с данными вскрытий; 3) путем проведения эксперименталь 
ных исследований. Эксперимент имеет большое значение, гак 
как позволяет изучать патологический процесс в любой его
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стадии. Кроме того, в условиях эксперимента возможно отгра
ничить изменения, обусловленные определенным возбудите
лем, от вызванных другими агентами. Это весьма существен
но, так как на секционном материале чаще встречаются осо
бенно тяжело протекающие сочетанные инфекции. Оценивая 
проявления некоторых инфекций в эксперименте, следует пом
нить, что чувствительность разных животных к различным 
микроорганизмам резко отличается. Некоторыми инфекциями 
человека, например кишечными, болеют лишь обезьяны, у ос
тальных животных возникает кратковременный инфекционный 
процесс, не обладающий, как правило, чертами сходства с 
заболеванием человека. Изучение инфекций у нечувствитель
ных или малочувствительных к ним животных также пред
ставляет существенный теоретический интерес, так как  позво
ляет лучше понять те механизмы, при которых наступает вы
здоровление.

Все микроорганизмы — в о з б у д и т е л и  и н ф е к ц и о н 
н ы х  б о л е з н е й ,  развиваются в тканях или полостях орга
низма, иначе говоря паразитируют в нем. Некоторые из них, 
называемые облигатными паразитами, например многие виру
сы, вообще не могут существовать вне человеческого организ
ма. Наряду с ними имеется значительное число форм, пере
ходных к свободноживущим, — факультативных паразитов, 
которые могут размножаться как в организме животного, так 
и в окружающей организм среде.

В зависимости от того, откуда поступили возбудители бо
лезни в организм, все инфекционные заболевания разделяют
ся на две группы — с экзогенным и эндогенным инфицирова
нием.

Для большинства инфекционных заболеваний характерно 
поступление возбудителей извне — э к з о г е н н о е  и н ф и ц и 
р о в а н и е .  Оно происходит чаще всего от больного человека, 
реже от животного, изредка из воды или почвы, где могут оби
тать некоторые микроорганизмы — возможные возбудители 
заболеваний человека.

В любом случае микроорганизмы попадают прежде всего в 
органы и ткани, непосредственно граничащие с окружающей 
средой. Это происходит различными путями, чаще всего аэро- 
генно (при большинстве инфекций с помощью аэрозолей) и 
энтерально.

В других случаях инфекционный процесс возникает за счет 
микрофлоры, ранее имевшейся в том же организме. Такой 
процесс называется а у т о и н ф е к ц и о н н ы м .  Подобное 
заболевание возникает, например, в том случае, если при ка
ких-либо условиях, прежде всего при нарушении дренажных 
механизмов, бактерии из верхних отделов дыхательных пу
тей, полостей рта, глотки и даже пищевода попадают в лег - 
кие.
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Рис. 71. Н ачальная фаза стафилококковой пневмонии, 
а — вы ход нейтрофильного сегм ентоядерного лейкоцита (Л ) в просвет альвеялы  гпр 

содерж и тся  стаф и лококк (Ст) X 17 000; б -  ф агоц итоз \ е ^ о Ци 7 о Г  с т а ф „ л о ^ к к о в  
(С т). Х6000 (по Б. М. А риэлю ).

В месте первоначального контакта агента с тканями орга
низма, как правило, вскоре происходит размножение и в ре
зультате этого накопление данного микроорганизма. В даль
нейшем в данном участке возникает очаг воспаления, который 
называется первичным очагом (аффектом). Вместе с пора
женными регионарными лимфатическими узлами и идущими 
к ним лимфатическими сосудами он обозначается термином 
« п е р в и ч н ы й  к о м п л е к с » .

При большинстве инфекционных заболеваний отчетливые 
клинические симптомы возникают не сразу после заражения, 
а лишь через некоторый период, который называется и н к у 
б а  ц и о н н ы м. Его продолжительность может значительно 
колебаться прежде всего в зависимости от того, чем обуслов
лены основные признаки болезни — первичным очагом, на
пример при скарлатине, или процессами, возникшими в ре
зультате распространения возбудителя по организму больно
го, например, при оспе. В первом случае инкубационный пери
од будет коротким, во втором — более длительным. Кроме 
того, существенное влияние на длительность инкубационного
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Рис 72 Начальная фаза развития сальмонеллезной пневмонии.
-  сальмонеллы  (С) в ц итоплазм е лейкоц ита. Х13 200; б -  разруш енн ы е сальм онеллы  

(С) в ф аголизосом е (Л з) альвеолярного м акр о ф ага . Х27 ООО (по Б . М. А риэлю ).

периода оказывают вирулентность возбудителя и состояние
макроорганизма.

Характер возникающего патологического процесса связан с 
особенностями как макроорганизма, так и возбудителя болез
ни. В частности, при бактериальных инфекциях чаще всего 
наблюдается размножение возбудителей в просвете полостей, 
например альвеол и кишечника, что сопровождается отчетли
вой клеточной, преимущественно лейкоцитарной реакцией. 
Фагоцитоз бактерий лейкоцитами и макрофагами с их после
дующим разрушением (рис. 71 и 72) является одним из 
основных защитных механизмов при бактериальных инфек
циях.

При вирусных заболеваниях возбудители размножаются в 
основном внутриклеточно (рис. 73), лейкоцитарная реакция в 
этом случае отсутствует или слабо выражена.
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Рис. 73. Внутриклеточное расположение вирусов.
а скопление элем ен тарн ы х частиц  аденовирусов в ядре клетки альвеолярного эпи 
телия. Х12 000; б — то ж е. X43 ООО (по N ahm ias и д р .); в — скопление антигена виру
са гриппа А2 в виде крупного вклю чения в апикальной  части клетки бронхиального 
эпителия (срез). X 15 ООО; г—скопление того ж е антигена в виде м нож ественны х мелких 
вклю чений в ц итоплазм е клетки альвеолярного эпителия (м азок). X 18 ООО. О бработка 

лю минесцируюьцей специфической сывороткой.
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Инфекционный агент после своего размножения в области 
первичного очага может распространиться по организму. Этот 
процесс д и с  с е м и  н а ц и и  в о з б у д и т е л я  бывает выра
жен по-разному. Прежде всего возможно поступление возбу
дителя в лимфатические и кровеносные сосуды. Поступление 
бактерий в кровь называется бактериемией, а вирусов — ви- 
русемией. Такие изменения наблюдаются практически посто
янно на ранних стадиях развития любого воспалительного 
процесса. При этом иногда в ряде органов развиваются очаги 
воспаления той же этиологии, что обозначается уже как г е- 
н е р а л и з а ц и я  п р о ц е с с а .  Такие очаги являются вто
ричными и называются метастатическими. Возможно также 
распространение возбудителей болезни по ходу естественных 
трубок — интраканаликулярно. Так, например, возбудители 
могут распространяться по дыхательным путям и попадать 
при этом по бронхам из одной доли легкого в другую.

Терминология, употребляемая в отношении вторичных оча
гов, различна при разных заболеваниях. При некоторых из 
них, например при бактериальных пневмониях, такие очаги 
(гнойный менингит, артрит и др.) называют осложнениями. 
При других болезнях, например при сифилисе или кори, по
ражения, возникающие вне первичного аффекта, рассматри
вают как проявления генерализации. Такое различие в терми
нологии возникло исторически и связано с тем, что термин 
«осложнение» в приведенном значении появился в то время, 
когда еще не было известно о возбудителях инфекционных 
болезней и о путях их распространения в организме. При раз
боре разных нозологических единиц нельзя пользоваться раз
личными терминами для обозначения одного явления. По
скольку термин «генерализация» является более точным, мы 
отдаем ему предпочтение. Термин же «осложнение» будет 
использован для обозначения процессов: 1) возникших в свя
зи с основным инфекционным заболеванием, например вслед
ствие нарушения им защитных механизмов организма, но 
обусловленных другой микрофлорой; 2) явившихся последст
вием воздействия возбудителей или продуктов их жизнедея
тельности на организм больного. Примером последнего может 
служить гломерулонефрит, развившийся у больного скарлати
ной (см. стр. 316—327).

Помимо поражений, обусловленных местным воздействием 
возбудителя, при большинстве инфекционных болезней возни
кают и изменения, связанные с в о з д е й с т в и е м  т о к с и 
но в .  Они наблюдаются в органах лимфатической системы, 
особенно в регионарных лимфатических узлах и в вилочковой 
железе, где определяется рексис лимфоцитов и ретикулярных 
клеток (рис. 74). Так же объясняется возникновение в парен
химатозных органах (печень, почки, сердце) дистрофических 
изменений (рис. 75). Влияние микроорганизмов может быть
9  Патологическая анатомия 129
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Рис. 74. Мелкоглыбчатый распад лимфоцитов и ретикулярных клеток бры
жеечного лимфатического узла при сочетанной кишечной инфекции. Ок

раска гематоксилин-эозином. Х600.

Рис. 75. Ж ировая дистрофия печени при кишечной коли-инфекции. Окраска
Суданом. Х90.
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Рис. 76. Плазматическая клетка из очага воспаления, 
а — концентрическое располож ение м ем бран  эндоплазм атической  сети с больш им 
числом рибосом. Х32 400; б — скопление белка (гам м а-глобули н) в расш иренны х 

кан ал ьц ах  эндоплазм атической  сети. Х32 400 (по Б. М. А риэлю ).

связано и с вырабатываемыми ими ферментами. В частности, 
большое значение имеют ферменты типа гиалуронидазы и кол- 
лагеназы, лизирующие межуточную субстанцию соединитель
ной ткани, что приводит к  повышению проницаемости крове
носных сосудов, особенно капилляров.

В связи с повреждением сосудов токсинами в результате 
размножения возбудителей в просвете сосудов или в их эндо
телии вследствие изменения свертывающих и противосверты- 
вающих систем часто возникают циркуляторные нарушения, в  
том числе тромбозы. Они могут приводить к кровоизлияниям* 
например в надпочечники (синдром Уотерхауса—Фридериксе- 
на) (см. рис. 211), и очаговым некрозам (инфарктам) с после
дующим нарушением функции органа.

При любой инфекционной болезни возникают и м м у н о л о 
г и ч е с к и е  с д в и г и  в организме больного. Эти сдвиги на
ходят свое отражение и в морфологических изменениях и пре
жде всего в том, что происходит плазматизация органов лим
фатической системы и появляются лимфогистиоцитарные ин
фильтраты в строме органов. В плазматических клетках мож
но выявить вначале обильное развитие шероховатого эндо-
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плазматического ретикулума, а затем образование гамма- 
глобулинов (рис. 76). Все эти изменения принципиально сход
ны при разных заболеваниях, а также при вакцинации.

Весьма существенное влияние на течение инфекционного 
процесса оказывает с о с т о я н и е  м а к р о о р г а н и з м а ,  ко
торое в большинстве случаев определяет тяжесть заболева
ния.

Отчетливо определяется роль макроорганизма при сравне
нии течения одного и того же заболевания у больных разного 
возраста. Во внутриутробном периоде вначале отмечаются 
лишь альтеративные и репаративные изменения и только позд
нее, кроме того, и экссудативная реакция; несовершенны в 
этот период и иммунные процессы (см. стр. 77, 78). В течение 
первых месяцев и лет после рождения реактивные изменения 
лишь постепенно приближаются к тем, которые свойственны 
взрослым. Вследствие этого, так же как в связи со слабостью 
и ранимостью защитных барьеров, недоразвитием регулятор
ных механизмов, отмечается резко выраженная тенденция к 
распространению — генерализации процесса.

Существенное значение в течении любой инфекционной бо
лезни, кроме возраста, имеют конституция, эндокринный ста
тус, состояние иммунитета и целый ряд других факторов, оп
ределяющих реактивность организма. В частности, большое 
значение имеет состояние сенсибилизации организма, посколь
ку при повышенной чувствительности поступление даже очень 
небольшого количества агента может вызвать тяжелый пато
логический процесс.

При оценке изменений, которые обнаруживаются у умер
ших от инфекционных заболеваний, следует учитывать, что 
дети вследствие несовершенства иммунных и других систем 
организма иногда погибают при сравнительно небольших по
ражениях органов, при которых летального исхода у взрос
лых не наступает. Изучение только патологоанатомических 
материалов без тщательного выявления всей микрофлоры мо
жет стать причиной ошибочной оценки принципиальных отли
чий в морфогенезе некоторых инфекционных болезней у взрос
лых и детей. Так, например, для дизентерии взрослых считал
ся характерным фибринозный или язвенный колит. У детей 
же описывалось в основном катаральное воспаление, причем 
не только в дистальных отделах толстых, но и тонких кишок. 
Современные исследования, в том числе биоптатов кишечни
ка взрослых, показали, что такие отличия для самой дизенте
рии нехарактерны и что наиболее грубые морфологические 
изменения, в частности у взрослых, вызваны смешанной ми
крофлорой, а не только шигеллами.

Помимо особенностей, обусловленных свойствами возбуди
телей инфекционных болезней и отличиями в состоянии мак- 
роорганизма, серьезное значение в проявлениях и последстви
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ях этих заболеваний имеют и о с о б е н н о с т и  с т р о е н и я  
т о г о  о р г а н а ,  в к о т о р о м  р а з в и в а е т с я  в о с п а 
л и т е л ь н ы й  п р о ц е с с .  Так, например, при локализации 
стафилококковой инфекции в легких наиболее характерной ее 
чертой будет абсцедирование, которое иногда сопровождается 
развитием буллезной эмфиземы (см. стр. 166— 169). В кишеч
нике при этой инфекции возникает фибринозно-гнойное или 
гнойно-некротическое воспаление с изъязвлением (см. 
стр. 209—211), а в мозговых оболочках — гнойное воспаление 
(см. стр. 237).

Правильная оценка отличий в проявлениях и частоте ин
фекционных заболеваний, развивающихся в разные периоды 
времени и в различных странах, невозможна без учета тех 
изменений, которые постоянно происходят как с макро-, так и 
с микроорганизмами. С одной стороны, эти изменения проис
ходят в течение болезни, с другой — они обусловлены рядом 
воздействий внешней среды. Немалое влияние на течение бо
лезни оказывают социальные факторы, сопровождающиеся 
резким изменением условий жизни. В частности, большое зна
чение имеют все возрастающие контакты между людьми, про
живающими на разных континентах, и одновременно несрав
ненно меньшие контакты не только с дикими, но и с домаш
ними животными.

Весьма важно состояние иммунитета, которое все время из* 
меняется прежде всего в результате проведения вакцинаций.
В связи с этим, с одной стороны, большие контингенты людей 
становятся иммунными — не чувствительными к ряду инфек
ций, с другой — наблюдается повышенная чувствительность—• 
аллергия к чужеродным белкам.

Серьезное разностороннее влияние как на организм, так и 
на возбудителей оказывают лекарственные препараты, при- 
водящие к т е р а п е в т  и ч е с к и о б у с л о в л е н н о м у  па -  
т о м о р ф о з у  б о л е з н е й  (см. стр. 410—414).

Одни из этих препаратов оказывают влияние в основном не
посредственно на макроорганизм. К ним относятся, например, 
кортикостероиды. Они с успехом применяются при лечении 
многих болезней, однако при некоторых инфекциях, например, 
при пневмоцистозе легких или туберкулезе, приводят к про
грессированию заболевания.

Другие препараты, особенно антибиотики, воздействуя пре
имущественно на микроорганизмы, способствуют выработке 
последними новых свойств, резко изменяют взаимоотношение 
патогенных и непатогенных микроорганизмов и т. п. Оценивая 
результаты антибиотикотерапии, необходимо знать, что, поми
мо постоянной нечувствительности некоторых микроорга
низмов к каким-то определенным антибактериальным препа
ратам, возможно возникновение антибиотикоустойчивости в 
процессе лечения. Весьма важно, что такая устойчивость пред
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ставляет нередко временное явление, обусловленное тем, что 
популяции микробов, обладающие ею, по другим своим свой
ствам менее приспособлены к существованию в организме и 
поэтому после прекращения введения антибактериального 
препарата заменяются другими, неустойчивыми к нему попу
ляциями тех же микроорганизмов.

При последующем изложении патологической анатомии от
дельных инфекционных заболеваний они систематизированы 
по двум принципам. Прежде всего эти болезни сгруппирова
ны в зависимости от локализации основных изменений с целью 
вначале разобрать общее для поражения одного и того же 
органа при любой инфекции. Внутри каждого раздела разные 
болезни сгруппированы по этиологии: вначале разбираются 
вирусные, затем бактериальные и, наконец, вызванные гри
бами и простейшими. При этом излагаются отличия, связан
ные с особенностями отдельных микроорганизмов.

ИНФЕКЦИОННЫЕ БОЛЕЗНИ С ПРЕИМУЩЕСТВЕННЫМ 
ПОРАЖЕНИЕМ ОРГАНОВ ДЫХАНИЯ

Острые воспалительные процессы в органах дыхания встре
чаются весьма часто. Особенно большую роль эти болезни 
играют у детей грудного и раннего возраста, так как являются 
наиболее частым 'заболеванием у них и нередко причиной 
смерти.

Это в значительной степени объясняется о с о б е н н о с т я 
ми о р г а н о в  д ы х а н и я  в г р у д н о м  и р а н н е м  
в о з  р а с те . Так, гортань, трахея и бронхи у детей этого воз
раста отличаются прежде всего мягкостью хрящей и рыхло
стью слизистых оболочек. Они богаты кровеносными сосудами 
и относительно бедны эластической тканью и слизисты
ми железами, последние, кроме того, в первые месяцы после 
рождения располагаются поверхностно. Эти особенности, с 
одной стороны, приводят к неполноценности защитных меха
низмов бронхиального дерева (см. стр. 136), а с другой 
обусловливают более легкое возникновение у детей стеноти- 
ческих явлений, особенно в области гортани признаков лож- 
ног© крупа, что нередко отмечается при острых вирусных рес
пираторных инфекциях, особенно при парагриппе.

У детей первых месяцев жизни сегментарное строение лег
ких более выражено, чем у детей более старшего возраста. 
Относительно мощные межсегментарные соединительноткан
ные прослойки препятствуют контактному распространению 
воспалительного процесса вследствие непосредственного про- 
потевания серозного экссудата, в котором содержатся микро
бы. Поэтому у детей грудного и раннего возраста крупозная 
(долевая) пневмококковая пневмония наблюдается чрезвы
чайно редко.
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Полости альвеол у детей меньше, чем у взрослых, а меж- 
альвеолярные перегородки значительно богаче рыхлой сое
динительной и лимфоидной тканями, кровеносными и лимфа
тическими сосудами, но беднее эластическими волокнами. Это 
обусловливает более легкое возникновение сосудистых рас
стройств, а также воспалительных изменений в межуточной 
ткани. В то же время с такими же особенностями структуры 
легкого связано нередкое развитие у детей как полных, так и 
неполных ателектазов — спадений респираторных отделов 
легких. Наконец, этим же объясняется значительно большая 
частота у детей гематогенной и лимфогенной диссеминации 
возбудителя сначала по органу, а затем и по всему организму.

Следует также отметить, что у детей в возрасте до 6 мес 
в легких легко возникают распространенные гемодинамиче- 
ские нарушения, обусловленные несовершенством регулятор
ных систем.

Острые респираторные инфекции (пневмонии в широком 
смысле этого слова) классифицируются по четырем принци
пам: в зависимости от их этиологии, путей проникновения, 
локализации в органах дыхания и характера воспалительного 
процесса.

По этиологии они разделяются на несколько групп. Основ
ными являются острые вирусные респираторные инфекции 
(ОВРИ) и острые бактериальные респираторные инфекции 
(острые бактериальные пневмонии). Кроме того, возможны 
поражения легких, вызванные грибами (пневмомикозы) и 
простейшими (пневмоцистоз легких). Воспалительный про
цесс в органах дыхания очень часто вызывается не одним, а 
несколькими микроорганизмами. Возможны самые разнооб
разные сочетания вирусных, бактериальных и других респира
торных инфекций.

Упомянутые возбудители могут попадать в органы дыхания 
как последовательно, так и одновременно. Последовательно 
иногда наслаиваются не только две, но и три и даже более 
инфекций. В результате этого при недостаточно полном опре
делении этиологии может создаться неправильное впечатле
ние об одном хронически текущем процессе.

Если в органы дыхания возбудители попадают одновремен
но, то в данном случае возникает патологический процесс, вы
званный смешанной микрофлорой. Чаще всего это наблюда
ется при резком нарушении защитных механизмов, в частно
сти бронхиального дерева, когда создаются условия для почти 
неограниченного попадания в легкие инородных частиц и 
обильной разнообразной микрофлоры из полости рта и носо
глотки. В связи с этим в последующем развивается аспира- 
ционная очаговая пневмония.

В легких и в дистальных отделах дыхательных путей здоро
вого человека микроорганизмы не обитают. В остальных
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участках дыхательных путей некоторые из них могут обнару
живаться, хотя непостоянно и в незначительном количестве. 
Вследствие этого необходимой предпосылкой для возникнове
ния в легких инфекционного процесса является поступление в 
них микроорганизмов из других органов человека или из 
внешней среды. Заражение извне происходит, как правило, от 
больного человека или бактерио- и вирусовыделителя.

Микроорганизмы чаще всего попадают в легкие интракана- 
ликулярно (по трахее и бронхам) и значительно реже гемато
генным и лимфогенным путем. Существует два вида з а щ и т 
н ы х  д р е н а ж н ы х  м е х а н и з м о в  б р о н х и а л ь н о г о  
д е р е в а .

Первый механизм предупреждает попадание инородных ча
стиц в органы дыхания путем прикрывания надгортанником 
входа в гортань и закрытия голосовой щели. Нарушение это
го механизма наблюдается при поражении центральной нерв
ной системы, например при внутриутробной асфиксии, у боль
ных с кровоизлияниями в головной МОЗГ или с опухолями го
ловного мозга.

Второй вид дренажных механизмов предназначен для уда
ления попавших в дыхательные пути чужеродных частиц. Из 
них следует выделить кашлевой рефлекс, сокращение мышеч
ной оболочки и особенно транспортную и секреторную функ
ции эпителия слизистой оболочки дыхательных путей. При 
оценке функции мерцательного эпителия нужно помнить о 
возможности ее нарушения по разным причинам. Это может 
зависеть от структурного повреждения, вызванного чаще все
го предшествующей вирусной инфекцией. Иногда возможны 
кратковременные, часто рефлекторные функциональные изме
нения, например при охлаждении.

В зависимости от степени нарушения защитных механизмов 
бронхиального дерева все респираторные инфекции можно 
условно разделить на развившиеся без грубого нарушения 
этих механизмов и в связи с их резким нарушением. Развитие 
патологического процесса у больных без грубых нарушений 
дренажных механизмов обусловлено попаданием в органы ды
хания (вначале в верхние отделы дыхательных путей) неболь
шого количества достаточно вирулентных, обычно пневмо- 
тропных микроорганизмов. К ним относятся многие респира
торные вирусы и некоторые другие возбудители, в том числе 
наиболее патогенные пневмо- и стафилококки. Эти микроор
ганизмы поступают, как правило, извне. При резком наруше
нии дренажных механизмов в дыхательные пути поступает, 
нередко повторно, большое количество инородных масс, что 
называется а с п и р а ц и е й .  Наиболее часто в органы дыха
ния попадают следующие инородные частицы: в перинаталь
ном периоде — элементы околоплодных вод (роговые чешуй
ки, представляющие собой слущенные клетки эпителия кожи
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Рис. 77. Аспирированные элементы околоплодных вод (чешуйки, мекони- 
альные тельца и волоски) в просвете альвеол легкого новорожденного при 

асфиксии. Окраска гематоксилин-эозином. Х600.

Рис. 78. Аспирированный пласт многослойного плоского эпителия в просве
те бронха. Окраска гематоксилин-эозином. Х400.
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Рис. 79. Схема структурных единиц (ацинус, долька, сегмент, доля) лег
ких, пораженных воспалительным процессом. Цифрами обозначены сег
менты легкого и сегментарные бронхи (на левом рисунке — правое легкое,

на правом — левое).
А — аци нозная , Б — лобулярн ая , В — лобулярн ая  сливная , Г — сегм ентарная, Д  — 
д олевая , Е — п ери брон хиальн ая, Ж  — и нтерсти ци альная (м еж уточная) пневмония

(по А. И . С трукову).

Рис. 80. Д олевая крупозная пневмония. Макропрепарат.

Рис. 81. Крупноочаговая пневмококковая пневмония. Окраска гематокси-
лин-эозином.
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Рис. 82. Мелкоочаговая пневмококковая пневмония в стадии затихания. 
Окраска гематоксилин-эозином.

плода, меконий и волоски) (рис. 77), у детей более старшего 
возраста и у взрослых — пищевые массы, клетки плоского эпи
телия (рис. 78) и др. В ответ на аспирацию таких частиц воз
никает макрофагальная реакция. Пневмония же, называемая 
аспирационной, возникает лишь в том случае, если в органы 
дыхания наряду с указанными инородными частицами посту
пает достаточное количество микроорганизмов.

Воспалительные изменения в органах дыхания могут лока
лизоваться как в дыхательных путях (назофарингиты, ларин
гиты, трахеиты, бронхиты), так и в самих легких (собственно 
пневмонии) (рис. 79). Пневмонии разделяют при этом на до
левые (лобарные) (рис. 80) и очаговые (рис. 81, 82). Послед
ние в свою очередь могут быть разделены на мелкоочаговую 
(сублобулярную), крупно-очаговую (субсегментарную), сегмен
тарную и полисегментарную пневмонии. Расположение пнев
монических очагов в большой степени зависит от особенностей 
структуры легкого и прежде всего от строения бронхов (их 
длины, ширины и угла отхождения от бронха предыдущего 
порядка), поскольку это определяет условия для их очищения 
или, наоборот, для задержки слизи и другого содержимого, 
аэрации и т. д. Этим объясняется, что развитие пневмонии, 
особенно бактериальной, чаще всего начинается в задне-ниж
них отделах легких, преимущественно во 2, 6 и 9-м сег
ментах.
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Кроме того, выделяют интерстициальную (межуточную) 
пневмонию, при которой изменения локализуются в межуточ* 
ной соединительной ткани легкого. К ним относится прежде 
всего очень редко встречающийся воспалительный процесс, 
возникающий при лимфо- и гематогенной диссеминации бак
териальной микрофлоры. С известной оговоркой термином 
«межуточная пневмония» можно называть интерстициальные 
изменения при пневмоцистозе (см. стр. 179— 181), хотя они и 
являются местным проявлением иммуногенеза. Часть иссле
дователей ошибочно употребляют этот термин шире, обозна
чая им и невоспалительные процессы, например очень частые 
при вирусных респираторных инфекциях очаговые ателекта
зы, при которых резкое сближение межальвеолярных перего
родок симулирует их утолщение.

Далее, пневмонии классифицируются в зависимости от ха
рактера воспалительного процесса, выявляемого в органах 
дыхания — наличия того или иного экссудата в просветах 
альвеол и бронхов, состояния стенки бронхов и межальвео
лярных перегородок и др.

За  последние годы изменилось соотношение разных заболе
ваний с преимущественным поражением органов дыхания, что 
связано в основном с лечением, в частности антибактериаль
ным. В результате такого лечения в значительной мере устра
няется бактериальная микрофлора из органов дыхания. Имею
щиеся пока препараты не оказывают благоприятного влияния 
на течение вирусных инфекций. В связи с этим создаются ус
ловия для прогрессирования последних, в результате чего их 
клинические и морфологические проявления оказываются пре
обладающими. Определенные отличия в проявлениях респи
раторных инфекций нередко связывают и с аллергизацией 
больных под влиянием различных факторов и прежде всего 
лекарственных средств. Однако достаточно убедительных фак
тов, свидетельствующих об изменении морфологических про
явлений пневмоний именно в результате аллергизации орга
низма, не имеется.

В И Р У С Н Ы Е  И Н Ф Е К Ц И И  

ВИРУСНЫЕ РЕСПИРАТОРНЫЕ ИНФЕКЦИИ

О с т р ы е  в и р у с н ы е  р е с п и р а т о р н ы е  и н ф е к ц и и  
( О В Р И ) .и л и  о с т р ы е  р е с п и р а т о р н ы е  з а б о л е в а 
н и я  (О РЗ), п р е д с т  а в л я ю т с о б о й  г р у п п у  с х о д 
н ы х  по  к л и н и ч е с к и м  и м о р ф о л о г и ч е с к и м  п р о 
я в л е н и я м  б о л е з н е й  с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о 
р а ж е н и е м  д ы х а т е л ь н ы х  п у т е й ,  а т а к ж е  л е г к и х .  
К ним относятся: грипп, парагрипп, респираторно-синцитиаль
ная (PC), аденовирусная, а также некоторые другие вирус
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ные инфекции ’. До 50-х годов они рассматривались суммар
но. В период эпидемий гриппа их нередко относили к этой бо
лезни, а в другое время обозначали как гриппоподобные ост
рые катары верхних дыхательных путей. Заражение при всех 
заболеваниях этой группы происходит от больных людей или 
вирусоносителей.

ОВРИ являются весьма частыми заболеваниями и встреча
ются у людей любого возраста, особенно в осенне-зимний пе
риод, когда создаются условия для их возникновения (охлаж
дение и д р .) . Наибольшее значение эти болезни имеют у де
тей. В разные годы соотношение различных ОВРИ меняется, 
что подтверждается и патологоанатомическими данными. Это 
объясняется тем, что вспышка какого-либо инфекционного 
заболевания может наблюдаться лишь при наличии достаточ
ной неиммунной прослойки среди населения, в частности сре
ди детей грудного и раннего возраста. По мере же сокращения 
такой прослойки вспышка этого заболевания становится не
возможной до появления новых чувствительных к болезням 
контингентов.

Инкубационный период при ОВРИ обычно равен несколь
ким дням, реже нескольким часам. Длительность клинических 
проявлений неосложненной болезни в среднем составляет не
делю, реже больше.

Изменения органов дыхания

Наиболее характерным является преимущественное п о р а 
ж е н и е  э п и т е л и я  с л и з и с т о й  о б о л о ч к и  д ы х а 
т е л ь н ы х  п у т е й .  Однако возможны, особенно у детей пер
вых месяцев жизни, в связи с особенностями их реактивности, 
изменения в респираторных отделах органов дыхания, а так
же в печени, кишечнике, головном мозге и др.

Размножение вирусов происходит внутриклеточно, как пра
вило, особенно при РНК-вирусах, в цитоплазме, реже — в ос
новном при ДНК-вирусах, в ядре клетки (см. рис. 73). Если 
образуется большое скопление вирусов, оно может быть об
наружено не только при электронномикроскопическом иссле
довании, но и при иммунофлуоресцентной и световой микро
скопии. В пораженных клетках возникают различные измене
ния. Часть их является выражением повреждения, возникше
го в связи с жизнедеятельностью вируса, в результате чего 
наблюдаются дистрофические и даже некротические измене
ния. При благоприятном течении заболевания через несколько 
дней возникают реактивные изменения, которые заключаются 
в уплотнении белков цитоплазмы вокруг частиц вируса, от-

1 Поражение органов дыхания может быть вызвано, судя по клинико- 
вирусологическим данным, еще некоторыми вирусами (риновирусы, реови- 
русы и др ), однако их патологическая анатомия неизвестна.
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*

I
Рис. 83. Фуксинофильные включения в мерцательном эпителии дыхатель
ных путей. Окраска основным фуксином — метиленовым синим. Х1350. 
а — в клетке эпителия трахеи  при группе А2 (м азок); б — в клетках  бронхиального 

эпителия при парагриппе (срез).

граничении и, возможно, в их уничтожении. Такие участки в 
цитоплазме клеток называются окси- или фуксинофильными 
включениями (рис. 83), поскольку они лучше всего выявля
ются при окраске основным фуксином. В дальнейшем проис
ходит отторжение части цитоплазмы клетки с этими включе
ниями. В случае гибели клетки размножившийся вирус осво
бождается и вскоре внедряется в другие, до того интактные 
клетки. Такие изменения захватывают, как правило, большин
ство клеток эпителия.

В связи с действием вируса возникают также выраженные 
в различной степени воспалительные изменения в дыхатель
ных путях, а иногда, особенно у детей грудного и раннего воз
раста, в респираторных отделах.

Очень х а р а к т е р н ы  д л я  в с е х  О В Р И  н а р у ш е н и я  
к р о в о о б р а щ е н и я ,  о с о б е н н о  в л е г  к и х. Они заклю
чаются Е полнокровии, выпотевании серозной жидкости и не
больших кровоизлияниях. Такие изменения возникают пре
имущественно тогда, например при гриппе, когда наблюдают
ся наибольшая степень токсикоза и связанное с этим повреж
дение кровеносных сосудов. Последнее проявляется в разрых
лении, отеке и некоторой гомогенизации стенок сосудов. У де
тей грудного возраста при наиболее резких нарушениях про-
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Рис. 84. Очаговый ателектаз при вирусной респираторной инфекции, на
поминающей интерстициальную пневмонию, 

а — общий вид. О краска гем атоксилин-эозином . Х300; б — арги роф ильная  строма лег- 
кого. И м прегнация серебром по Ф уту. Х300.

ницаемости сосудистых стенок происходит довольно массив
ное поступление в полости альвеол и мелких бронхов белков 
крови. У них на стенках альвеол и альвеолярных ходов неред
ко образуются гиалиновые мембраны — плотные лентовидные 
белковые массы, подобные тем, которые имеют место у ново
рожденных при асфиктических состояниях (см. стр. 394—398).

Помимо расстройств кровообращения, в результате нару
шения иннервации, образования сурфактанта возникают че
редующиеся небольшие участки ателектаза, нередко непол
ного, и острой эмфиземы (рис. 84).

При выздоровлении от острой вирусной респираторной ин
фекции ликвидируются возникшие ранее сосудистые и воспа
лительные изменения. Происходит регенерация эпителия ды
хательных путей, который в виде тяжа уплощенных клеток 
нарастает на дефект слизистой оболочки (рис. 85).

Макроскопические изменения органов дыхания при ОВРИ 
незначительны и заключаются в основном ib катаральном вос
палении дыхательных путей и в образовании в легких неболь
ших участков умеренного уплотнения темно-красного или си
нюшно-красного цвета.
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Рис. §5. Регенерация бронхиального эпителия. На дефект слизистой обо
лочки нарастает пласт однослойных клеток. Окраска гематоксилин-эози

ном. Х250.

Грипп

Г р и п п  (influenza) в ы з ы в а е т с я  Р Н К - в и р у с а м и  
т о г о  ж е  н а з в а н и я  (Myxovirus influenzae). Название бо
лезни происходит от слов «influenza» (итал. — влияние) и 
«gripper» (франц. — схватить). Грипп возникает в виде эпиде
мий, однако наблюдаются также небольшие вспышки и спора
дические случаи заболевания. В прошлом грипп был не толь
ко часто встречающимся заболеванием, но и нередкой причи
ной смертельных исходов. При гриппе и в настоящее время все 
еще наблюдаются смертельные исходы, в основном среди де
тей первых лет жизни.

В первые часы болезни морфологические изменения весьма 
незначительны. Однако возбудитель может быть уже выяв
лен при иммунофлуоресцентном исследовании в клетках эпи
телия, в основном слизистой оболочки верхних дыхательных 
путей (см. рис. 73). Вирус по мере размножения образует 
значительные скопления, которые могут быть обнаружены и 
при световой микроскопии в виде базофильных включений в 
цитоплазме клеток. Одновременно выявляются повреждения 
слизистой оболочки: возникают дистрофические изменения

144

ak
us

he
r-li

b.r
u



Рис 86 Вирусная пневмония при гриппе А2 (Гонконг). Видны многочис
ленные ' крупные одноядерные клетки. Окраска гематоксилин-эозином.

Х600.

Рис. 87. Трахеит при гриппе А2 с регенерацией эпителия, который имеет 
вид многослойного. Окраска гематоксилин-эозином. Х300.

Ю Патологическая анатомия
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клеток эпителия, нарушаются связи между ними и затем про- 
исходит их отторжение, обычно частичное. Наряду с этим в мес
тах скопления вируса происходит деструкция ультраструктур 
цитоплазмы с образованием в дальнейшем фуксинофильных 
включений (см. рис. 83). В подслизистом слое дыхательных пу
тей определяются умеренный отек, полнокровие и небольшие,, 
преимущественно лимфоидные инфильтраты. В просвете дыха
тельных путей на этой стадии болезни содержатся слущенные- 
эпителиальные клетки, а также немногочисленные макрофа
ги, нейтрофильные лейкоциты, немного серозной жидкости и 
слизи. В респираторных отделах легких выявляются в основ
ном нарушения кровообращения в виде острого полнокровия, 
мелких кровоизлияний и накопления в некоторых альвеолах 
серозной жидкости. Эти изменения, обусловленные повышен
ной проницаемостью капилляров в результате токсического 
повреждения, наблюдаются не только в легких, но и в других 
органах, в том числе и в головном мозге. Значительно реже, 
в основном у детей грудного и раннего возраста, в легких об
разуются очаги воспаления с экссудатом, состоящим в основ
ном из макрофагов с примесью нейтрофильных лейкоцитов и 
эритроцитов.

При гриппе А2 (Гонгонг, Англия) наблюдается более вы
раженная гипертрофия клеток альвеолярного эпителия 
с превращением их в очень крупные одноядерные клетки, 
нередко значительно превышающие по размеру обычные аль
веолярные макрофаги (рис. 86). На ранних стадиях болезни 
в таких клетках можно обнаружить гриппозный антиген.

Через несколько дней после начала заболевания возникают 
явления регенерации эпителия дыхательных путей (рис. 87). 
Они заключаются в том, что вначале в поврежденных участ
ках слизистой оболочки появляются недифференцированные 
уплощенные эпителиальные клетки. Затем они складываются 
в несколько рядов и придают эпителию вид полиморфного или 
даже многослойного плоского. В дальнейшем, как правило, 
происходит их дифференцировка в обычный мерцательный 
эпителий.

Макроскопически при неосложненном гриппе наблюдается, 
как правило, катаральное воспаление дыхательных путей с 
гиперемией слизистой оболочки и незначительными желтова
тыми наложениями на ней. Легкие мало изменены. На обыч
ном красноватом фоне воздушной легочной ткани в задне
нижних отделах легких иногда определяются умеренно выра
женные очаговые уплотнения темно-красного цвета. Кроме 
того, отмечается также повышенная воздушность (эмфизема- 
тозность) передних отделов легких. При гриппе, осложненном 
бактериальной, в частности стафилококковой инфекцией 
(рис. 88), воспаление часто приобретает геморрагический или 
абсцедирующий характер (см. стр. 166— 169).
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Парагрипп

П а р а г р и п п  (parain
fluenza) в ы з ы в а е т с я  
Р  Н К-в и р у с а м и т о г о  
ж е  н а з в а н и я  (P a 
ramyxovirus influenzae). 
Свое название он получил 
от сходства с гриппом 
(para — греч. возле). Он 
встречается у людей лю
бого возраста, но особен
но часто у детей первых 
лет жизни. Парагрипп 
возникает в виде вспышек 
или спорадических забо-

Рис. 88. Геморрагический тра- 
хеоброихит при осложненном 

гриппе. М акроирепарат.

Рис. §9. Бронхит при парагрип
пе 2.

а — подуш кообразны е разрастан и я  
эпителия. О краска гематоксилин- 
эозином. Х600: б — антиген вируса 
п арагри пп а 2 в клетке м ерц ательно
го  эпителия (м азок). О бработка лю- 
минесцирую щ ей специфической сы 

вороткой. Х1300.
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левании. У детей грудного и раннего возраста он изредка 
является причиной смерти.

Морфологические изменения, возникающие при парагриппе, 
подобны тем, которые отмечаются при гриппе (см. рис. 87), 
Некоторые их отличия состоят в более частом поражении гор
тани, что при жизни может сопровождаться явлениями стено
за (ложного крупа), а также нередко в развитии небольших 
подушкообразных разрастаний эпителия слизистой оболочки 
преимущественно мелких бронхов и бронхиол (рис. 89). В рес
пираторных отделах происходит умеренная гипертрофия аль
веолярного эпителия и накопление в некоторых альвеолах се
розного экссудата с примесью отдельных макрофагов, эритро
цитов и иногда лейкоцитов.

Наряду с этим определяются общие для всех ОВРИ рас
стройства кровообращения и другие изменения.

Респираторно-синцитиальная инфекция

Р е с н и р а т о р н  о-с и н ц и т и а л ь н а я  (PC) и н ф е к ц и я  
в ы з ы в а е т с я  P H  К-в и р у с о м  т о г о  ж е  н а з в а н и я  
(Rs. Bronchovirus syncytialis), относящимся к миксовирусам. 
Название вируса и вслед за этим заболевания связано с тем, 
что в культурах тканей под воздействием этого возбудителя 
респираторной инфекции возникают «симпласты». РС-инфек- 
ция часто встречается у лиц разного возраста. Наиболее тя
жело она протекает у детей первых месяцев жизни и приводит 
иногда к смертельному исходу. Заболевание возникает в виде 
небольших вспышек или спорадических случаев.

P C -вирус, как и остальные респираторные вирусы, размно
жается в клетках эпителия дыхательных путей. Однако в от
личие от гриппа и парагриппа максимальные изменения воз
никают в мелких и средних бронхах. В пораженных участках 
наблюдаются характерные изменения клеток эпителия, заклю
чающиеся в том, что они несколько увеличиваются в размере, 
делаются более светлыми, затем происходит их размножение, 
в результате чего возникают многорядные довольно нежные 
сосочковидные выросты, занимающие иногда значительную 
часть просвета бронха (рис. 90). В респираторных отделах 
наблюдается умеренная гипертрофия и гиперплазия клеток 
альвеолярной выстилки, изредка с тенденцией к образованию 
сосочковидных разрастаний. Возникают также мелкие очаги 
воспаления с накоплением в просветах альвеол преимущест
венно макрофагального экссудата. Наряду с этим отмечаются 
изменения, общие для всех острых вирусных респираторных 
инфекций, а именно расстройства кровообращения, мелкооча
говые ателектазы и эмфизема. По мере выздоровления проис
ходит рассасывание экссудата и отторжение гиперплазирован- 
ного эпителия, что выявляется уже через несколько дней.
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Рис 90. PC -инфекция. Окраска гематоксилин-эозином, 
а - б р о н х и т  и вирусная пневмония. Х135; б - с о с о ч к о в и д н ы е  разр астан и я  эпителия

в бронхе. Х600.

Макроскопически изменения органов дыхания выражены 
умеренно и заключаются в наличии катарального трахеоброн- 
хита, небольших красноватых очагов умеренного уплотнения 
в задних отделах легких и повышенной воздушности их пе
редних участков.

Аденовирусная инфекция

А д е н о в и р у с н а я  и н ф е к ц и я  в ы з ы в а е т с я  Д Н К '  
в и р у с а м и  т о г о  ж е  н а з в а н и я  ( A d e n o v i r u s ) .  Название 
вируса и болезни объясняется тем, что он впервые был выде
лен из аденоидов. Этому заболеванию подвержены люди раз 
ного возраста, однако чаще всего дети первых лет жизни, у ко
торых эта инфекция нередко является и причинои смерти, з а 
болевание возникает в виде вспышек или спорадических слу

Изменения на ранних стадиях болезни наблюдаются преж
де всего в эпителии дыхательных путей и альвеолоцитах. Ядра 
пораженных клеток постепенно увеличиваются вследствие по
явления в них вирусного включения (см. р и с .7 3 ) .  Вначале 
оно довольно светлое и относительно бедно ДНК, позднее 
вследствие ее накопления становится базофильнее хроматина 
ядра, от которого оно отделяется узкой зоной просветления
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Рис. 91. Пневмония с гигантскими одноядерными клетками при аденови
русной инфекции. Окраска гематоксилин-эозином. Х900.

(рис. 91). Эпителиальный пласт нередко разрыхляется и его 
клетки отторгаются в просвет бронха поодиночке или пласта
ми. В просвете бронхов и альвеол появляется богатая белка
ми жидкость, которая не растекается по полости как при оте
ке или при бактериальной пневмонии, а имеет вид капелек, 
хлопьев или нитей. В состав экссудата при этой вирусной 
пневмонии, значительно более выраженной, чем при других 
ОВРИ, входит также небольшое число эритроцитов, макрофа
гов и нейтрофильных лейкоцитов. Позднее клетки экссудата и 
пораженного эпителия подвергаются необычному для других 
инфекций мелкоглыбчатому распаду с образованием базо- 
фильных круглых телец разной величины (рис. 92). Нередко 
отмечаются значительные изменения кровеносных сосудов в 
виде отечности и разволокнения их стенок, а иногда и тромбо
за. Выраженными бывают также дисфункциональные изме
нения в легких в виде очаговых ателектазов и эмфиземы.

При затихании процесса происходит постепенное рассасы
вание экссудата и регенерация эпителия, дисфункциональные 
изменения (очаговые ателектазы и эмфизема) сохраняются 
дольше.

Макроскопические изменения умеренны. Имеется катараль
ный ларинготрахеобронхит, который заключается в незначи
тельном полнокровии слизистой оболочки дыхательных путей 
и в скудных желтоватых наложениях на ней. В легких неза-
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Рис. 92. Некротический бронхит при аденовирусной инфекции. Окраска 
гематоксилин-эозином. X 100.

висимо от длительности болезни определяются небольшие 
красного или темно-красного цвета западающие очаги с глад
кой влажной поверхностью разреза.

Изменения других органов

Одновременно с изменениями в органах дыхания при про
грессирующем течении ОВРИ возникают о б щ и е  и з м е н е 
н и я  в о р г а н и з м е  б о л ь н о г о ,  к о т о р ы е  с в я з а н ы  
п р е ж д е  в с е г о  с в о з д е й с т в и е м  т о к с и н о в  в и р у с а .  
Они проявляются в расстройствах кровообращения, обуслов
ленных в основном нарушением проницаемости сосудов. Рас
стройства кровообращения заключаются в полнокровии, уме
ренном отеке, иногда сопровождаются появлением периваску- 
лярных кровоизлияний. Такие изменения наиболее выражены 
при гриппе. Кроме того, в паренхиматозных органах выявля
ются обычно умеренные белковая и жировая дистрофии.

У детей грудного и раннего возраста при ОВРИ в ряде внут
ренних органов нередко наблюдаются воспалительные изме
нения. В частности, возможно развитие очагового острого ге
патита, несколько напоминающего эпидемический гепатит (см. 
стр. 219—223). Своеобразные изменения возникают и в органах 
пищеварительного тракта. В них нередко наблюдается пора
жение эпителия слизистой оболочки, особенно тонких кишок,
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Рис. 93. Специфическое поражение тонкой кишки при вирусных респира
торных инфекциях. Окраска гематоксилин-эозином, 

а — разрастан и е  эпителия и его р асп ад  при п арагриппе. Х600; б — р азрастан и е  эпи
телия с его вакуоли заци ей  при P C -инф екции. Х300; в — образован ие гигантских одно

ядерны х гиперхром ны х клеток при аденовирусной инфекции. Х1350.

сходное с поражением эпителия дыхательных путей (рис. 93). 
Однако более закономерен при всех ОВРИ очаговый, преиму
щественно альтеративный энтерит или энтероколит с карио- 
рексисом эпителия (рис. 94). Он сопровождается умеренным 
отеком подслизистой оболочки и изменениями в лимфатиче-
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Рис 94 Энтерит при сочетанной вирусной респираторной инфекции. Ок
раска гематоксилин-эозином.

ском аппарате кишечника с преобладанием в нем рексиса 
ретикулярных клеток и лимфоцитов. М акР0СК°пически пора
жение кишечника мало заметно. Оно заключается в незначи 
тельной очаговой гиперемии слизистой оболочки и наличии во
дянистого содержимого в его просвете. Возможно также раз
витие очагового миокардита с образованием небольших кру 
локлеточных инфильтратов в межмышечных соединительн - 
тканных прослойках. Сходные изменения наблюдаются в по 
ках и других органах. Все эти изменения являются выражени 
ем  генерализации ироцееса. У взрослых, больных ОВРИ нос- 
палительные изменения внутренних органов в такой выражен 
ной форме не выявляются.

Осложнения

К в и р у с н ы м  п о р а ж е н и я м  о р г а н о в  д а х а н и я
п о ч т и  з а к о н о м е р н о  п р и с о е д и н я ю т с я  б а к т е р  
а л ь н ы е  в связи с чем п н е в м о н и я  с т а н о в и т с я  в и  
р У с н о-б а к т е р и а л ь н о й. Такая большая частота наслое
ния вторичной инфекции обуловлена резким нарушением за 
щитных механизмов бронхиального дерева (см. стр.
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которое возникает вследствие повреждения при ОВРИ слизи
стой оболочки дыхательных путей.

В этих случаях морфологические проявления болезни дела
ются резко выраженными. Например, при сочетании ОВРИ, 
в частности гриппа, и стафилококковой инфекции возникает 
резко выраженный геморрагический трахеобронхит. Иногда 
при гриппе, осложненном тяжелой вторичной бактериальной 
пневмонией, возникает так называемое «большое пестрое 
легкое», которое в 20-е годы XX века считалось характерным 
для гриппа. Такое изменение органов дыхания обусловлено 
сочетанием расстройств кровообращения, очагов гнойного вос
паления и острой очаговой эмфиземы.

КОРЬ

К о р ь  (morbilli) п р е д с т а в л я е т  с о б о й  о с т р о е  и н- 
ф е к ц  и о н н о е з а б о л е в а н и е с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  
п о р а ж е н и е м  о р г а н о в  д ы х а н и я ,  л и м ф а т и ч е с к о й  
с и с т е м ы  и к о ж и .  Название болезни является уменьши
тельным от слова «morbus» (лат.) — болезнь. Возбудителем 
кори является РНК-вирус (Polynosa morbillorum), относя
щийся к миксовирусам.

Корью могут болеть люди разного возраста, чаще всего де
ти моложе 5 лет. Заражение происходит аэрозольным путем. 
Инкубационный период длится в среднем 9— 10 сут. Клиниче
ские проявления заболевания продолжаются около 2—3 нед. 
Корь возникает в виде небольших вспышек и спорадических 
случаев, в прошлом наблюдались также эпидемии этой болез
ни. В настоящее время корь встречается реже, чем раньше. 
Летальность при правильном лечении кори практически отсут
ствует, поскольку имеется возможность ликвидировать те вто
ричные бактериальные осложнения, от которых в прошлом по
гибало большинство детей.

Вирус кори попадает прежде всего в органы дыхания, в ко
торых после внедрения в клетки эпителия происходит его раз
множение. В пораженных участках возникает воспалительный 
процесс, который имеет характер в основном серозно-макро- 
фагального. Весьма типичной является примесь немногочис
ленных многоядерных гигантских клеток, образующихся из 
эпителия (рис. 95). Вскоре п р о и с х о д  и т д  и с с е м  и н а ц и я  
в и р у с а  п о  о р г а н и з м у  в основном гематогенным путем. 
Во многих органах, особенно в тех, которые относятся к лим
фатической системе, возникает гиперплазия ретикулярных 
клеток. Иногда в них, в частности в миндалинах и червеобраз
ном отростке (рис.95, б), образуются гигантские многоядерные 
клетки.

Макроскопически процесс в это время носит характер ка
тарального конъюнктивита, фарингита, ларинготрахеобронхи-
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Рис. 95. Корь. Окраска гематоксилин-эозином.
а —• пневмония с гигантскими многоядерны ми клеткам и. Х600; б — в слизистой обо
лочке червеобразного отростка с увеличенным числом нейтроф ильны х лейкоцитов и 

лим ф оцитов содерж атся  гигантские многоядерны е клетки. Х350.

та; кроме того, в легких обнаруживаются, как правило, не
большие пневмонические очаги красного цвета. В дальнейшем 
развивается специфичное для кори поражение слизистых обо
лочек ( э н а н т е м а )  и кожи ( э к з а н т е м а ) .  Вначале возни
кают изменения слизистой оболочки зева и полости рта, а 
позднее — мягкого неба. В этих участках определяются пол
нокровие, очаговый отек с вакуолизацией клеток эпителия и 
небольшие, преимущественно гистиоцитарные инфильтраты. 
Макроскопически энантема вначале имеет вид мелких очаж
ков красного цвета. Вскоре центральные участки в результа
те слущивания поверхностных слоев эпителия становятся бе
ловатыми. Такие очаги при наиболее типичной локализации 
на слизистой оболочке щек, расположенные против нижних 
малых коренных зубов, называются пятнами Вельского—Фила
това—Коплика. Позднее появляется крупнопятнистая папулез
ная сыпь на коже: вначале за ушами, затем на лице, шее, ту
ловище и, наконец, на конечностях, больше на разгибательных 
поверхностях.
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В период выздоровления постепенно ликвидируются все из
менения, обусловленные вирусом кори. На коже в это время 
в течение нескольких дней определяется очаговая бурая пиг
ментация.

При кори очень часто возникают вторичные инфекционные 
поражения органов дыхания бактериальной или вирусной 
этиологии. Проявления болезни в этом случае резко изменя
ются и приближаются к тем, которые характерные для наслаи
вающейся инфекции. Наибольшая тяжесть изменений отме
чается при осложнении кори стафилококковой инфекцией.
В подобных случаях возникают панбронхит, иногда деструк
тивный, и абсцедирующая пневмония (см. стр. 166— 169). В слу
чае смертельного исхода в это время в органах дыхания не 
выявляется типичных для кори гигантских клеток. Следует 
также отметить, что у больного корью возможно обострение 
предсуществовавших хронических инфекционных процессов 
(туберкулез и др.).

МИКОПЛАЗМЕННАЯ ПНЕВМОНИЯ

М и к о п л а з м е н н а я  п н е в м о н и я  ( м и к о п л а з м о з  
л е г к и х )  п р е д с т а в л я е т с о  б о й  о с т р о е и н ф е к ц и о н -  
н о е  з а б о л е в а н и е  с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о р а ж е 
н и е м  л е г к и х .  Его возбудителем является микоплазма 
(Mycoplasma pneumoniae), своеобразный микроорганизм, ко
торый занимает промежуточное место между вирусами и бак
териями (рис. 96, а, б). По химическому составу микоплазму 
чаще относят к бактериям, однако по клиническим и морфо
логическим проявлениям заболевание ближе к вирусным рес
пираторным инфекциям, с которыми его в прошлом объединя
ли под названием первичных атипических пневмоний (ПАП). 
Микоплазменная пневмония является одной из частых респи
раторных инфекций.

Заражение происходит от больных и бактериовыделителей 
в основном а э р о з о л ь н ы м  п у т е м ,  однако в о з м о ж н о  и 
т р а н с  п л а ц е н т а р н о е  з а р а ж е н и е .  Болеют люди раз
ного возраста, в том числе и дети. Длительность клинических 
проявлений болезни составляет несколько недель.

Попавший в органы дыхания агент частично размножается 
в просвете дыхательных путей и альвеол, однако в основном 
он внедряется в клетки бронхиального и альвеолярного эпите
лия (см. рис. 96, а). Эти клетки значительно увеличиваются за 
счет цитоплазмы (см. рис. 96, г). Она делается светлой, пени
стой; в ней же выявляется возбудитель, вокруг которого имеет
ся небольшое просветление, напоминающее вакуоль. В даль
нейшем пораженные клетки отторгаются в просвет альвеолы 
(см. рис. 96, в). Помимо них, в пневмонических очагах местами 
обнаруживается примесь немногочисленных лейкоцитов и эри-
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Рис. 96. Микоплазменная пневмония.
в — м икоплазм а, расп олагаю щ аяся  в клетке альвеолярного эпителия. Х87 ООО (по G ay  и 
A ttrid g e); б — м икоплазм ы  разной величины в клетке альвеолярного эпителия (м а 
зо к ). О бработка специфической лю минесцирую щ ей сывороткой. Х1300; в — р езкая  ги
пертроф ия клеток альвеолярного эпителия. О краска гем атоксилин-эозином . Х600; 
V — десквам ированны е клетки альвеолярного эпителия, содерж ащ и е в цитоп лазм е ми

коплазм ы . О краска азур-эозином . Х1350,
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троцитов, а также небольшого количества серозной жидко
сти. Нередко в легких возникают также очаговые ателекта
зы и эмфизема. Иногда при более длительном течении бо
лезни развиваются и интерстициальные воспалительные изме
нения.

Макроскопически легкие в пораженных участках несколько« 
уплотнены, темно-красного или вишневого цвета.

Возможно также поражение других органов, что особенно- 
часто наблюдается при внутриутробном развитии инфекции. 
При этом чаще всего возникает поражение почек с размноже
нием микоплазм преимущественно в цитоплазме эпителия ка
нальцев, что сопровождается дистрофическими изменениями 
этих клеток типа вакуолизации и ацидофильной коагуляции.

Б А К Т Е Р И А Л Ь Н Ы Е  И Н Ф Е К Ц И И

К о с т р ы м  б а к т е р и а л ь н ы м  р е с п и р а т о р н ы м  и н 
ф е к ц и я м  о т н о с я т с я  б а к т е р и а л ь н ы е  п н е в м о 
н и и  и к о к л ю ш .

БАКТЕРИАЛЬНЫЕ ПНЕВМОНИИ

О с т р ы е  б а к т е р и а л ь н ы е  п н е в м о н и и  п р е д -  
с т а в л я ю т с о б о й г р  у п п у в о с п а л и т е  л ь н ы  х и н ф е к -  
ц и о н н ы х  п р о ц е с с о в  в л е г к и х ,  с х о д н ы х  по  о с н о в 
н ы м  к л и н и ч е с к и м  и м о р ф о л о г и ч е с к и м  п р о я в 
л е н и я м .  Наиболее характерной чертой бактериальных пнев
моний является накопление экссудата в респираторных отде
лах легких, что сопровождается потерей воздушности, уплот
нением и увеличением в объеме пораженного участка. Возбу
дителем этих пневмоний являются кокки (пневмо-, стафило-,. 
стрептококки и др.) и реже палочки (Фридлендера, инфлуэн- 
цы и др.). Очень часто воспалительный процесс в легких вы
зывается смешанной бактериальной микрофлорой, иногда с 
преобладанием тех или иных микроорганизмов повсюду или 
только в некоторых очагах.

Острые бактериальные пневмонии встречаются весьма ча
сто, однако развиваются почти всегда как осложнение раз
личных других заболеваний. Это связано с тем, что для воз
никновения пневмоний крайне важным является наличие ус
ловий, заключающихся прежде всего в нарушении защитных 
механизмов бронхиального дерева. В частности, у детей бак
териальные пневмонии часто являются осложнением вирус
ных респираторных инфекций. Это наблюдается настолько за
кономерно, что создается впечатление, что первично бакте
риальных пневмоний у детей не бывает. Бактериальные пнев
монии нередко являются непосредственной причиной смерти 
детей.
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При бактериальных пневмониях возможно экзогенное зара
жение от больных людей или бактериовыделителей, что чаще 
всего наблюдается при пневмониях, вызванных наиболее ви
рулентными бактериями. Остальные пневмонии являются 
аутоинфекционными процессами. Длительность клинических 
проявлений болезни обычно составляет 1—2 нед.

Изменения органов дыхания

Размножение возбудителей при острых бактериальных рес
пираторных инфекциях вначале происходит в области зева 
или в верхних дыхательных путях и только затем микробы 
бронхогенно распространяются в легкие. Воспалительный про
цесс возникает, как правило, в респираторных бронхиолах или 
в альвеолярных ходах. Это объясняется задержкой в них бак
терий вследствие резкого расширения в  этом участке просве
та дыхательной трубки и значительно меньшей возможности 
выведения микробов прежде всего в результате отсутствия в 
самых дистальных отделах респираторного тракта мерцатель
ного эпителия. В дальнейшем в процесс вовлекаются и альве
олы.

Альтеративный компонент воспаления выражен обычно сла
бо. Вначале отмечается только полнокровие стенок тех струк
турных образований легкого, в полости которых находятся и 
размножаются бактерии. Вскоре возникает, как правило, от
четливо выраженная фаза экссудации, которая начинается с 
выпотевания в полости альвеол плазмы крови — серозной 
жидкости. Затем к ней присоединяется все возрастающее ко
личество нейтрофильных лейкоцитов. В ряде случаев при по
ступлении в очаг воспаления грубодисперсных белков крови 
происходит выпадение фибрина. Пролиферативные изменения 
при подавляющем большинстве острых бактериальных пнев
моний выражены незначительно.

Существенное влияние на морфологические проявления 
болезни оказывает характер образуемых бактериями токси
нов. Большинство эндотоксинов омертвения тканей не вызы
вают. В случае же образования экзотоксинов, которые отно
сятся к ферментам, обладающим лизирующими ткани свойст
вами, например выделяемым патогенными стафилококками и 
стрептококками, возникает некроз клеток экссудата, а неред
ко и самой легочной ткани. Кроме того, отмечается резкое 
усиление проницаемости кровеносных сосудов.

Распространение воспалительного процесса в легком может 
происходить различными путями. Чаще всего генерализация 
происходит in о д ы х а т е л ь н ы м  п у т я м  — и н т р а к а н а -  
л и к у л я р н о .  Это наблюдается в том случае, если очаг вос
паления связан с бронхом. Например, при стафилококковой 
пневмонии гной, содержащий микроорганизмы, постоянно по
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ступает в дыхательные пути. Он частично удаляется с мокро
той, частично же, попадая в другие отделы легкого, обуслов
ливает развитие в них новых очагов воспаления. Возможно 
также к о н т а к т н о е  р а с п р о с т р а н е н и е  микробов, 
это наблюдается -при резко выраженной экссудации серозной 
жидкости, которая как бы растекается вместе с возбудителем 
через поры в межальвеолярных перегородках. Нередко на
блюдается сочетание обоих видов распространения инфекции 
в легких.

Если пневмония заканчивается выздоровлением, то первым 
признаком этого является исчезновение возбудителей. В даль
нейшем происходит рассасывание экссудата — сначала сероз
ной жидкости, а затем клеток. Лейкоциты распадаются и ча
стично фагоцитируются альвеолярными макрофагами, число 
которых резко увеличивается на этой стадии процесса. Макро
фагами же в основном рассасывается и фибрин, хотя некото
рую роль могут сыграть и протеолитические ферменты лейко
цитов. Постепенно в местах воспаления начинают выявляться 
одни макрофаги. В дальнейшем эти клетки, так же как и ос
тальные составные части экссудата, удаляются частично че
рез бронхи с мокротой, частично же рассасываются по лим
фатическим путям.

Макроскопически очаги бактериальной пневмонии обычно 
легко выявляются. Их вид зависит от характера экссудата, 
последний же определяется особенностями как реакции мак- 
роорганизма, так и возбудителя процесса.

Оценивая роль тех или других микроорганизмов в возник
новении воспалительного процесса, следует учитывать, что 
принципиально такой же патологический процесс возникает 
и при введении бактериальных токсинов, во всяком случае 
некоторых.

Пневмококковая пневмония

Пневмония, вызванная пневмококком (Diplococcus pneumo
niae), возникает у людей любого возраста в виде спорадиче
ских случаев или заболеваний небольших групп людей. Пнев
мококковая пневмония является одной из наиболее частых 
бактериальных пневмоний. Эта пневмония излечивается суль
фаниламидными препаратами и рядом антибиотиков, особен
но пенициллином.

Пневмококковая пневмония протекает с разными клинико- 
анатомическими проявлениями, поэтому ее п р и н я то  д е 
л и т ь  на  к р у п о з н у ю  и о ч а г о в у ю .  Крупозная пневмо
кокковая пневмония обычно вызывается пневмококками I— 
III типов. В классическом варианте это заболевание встреча
ется только у взрослых и у детей старшего возраста. Редкость 
долевых пневмоний у детей раннего возраста зависит в основ-
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Рис. 97. Крупозная пневмококковая пневмония.
а — пневмококки в серозном экссудате. О краска по Грам у—В ейгерту. X 1300; б — сероз- 

но-лейкоцитарны й экссудат. О краска гем атоксилин-эозином . Х120.

НОМ от особенностей структуры легкого ребенка (см. стр. 134). 
Возбудители очаговой пневмококковой пневмонии относятся 
преимущественно к IV типу. Эта пневмония не имеет харак
терного течения, свойственного типичной крупозной пневмонии. 
Однако встречаются случаи, когда при небольшом размере 
очага могут возникать общие изменения, характерные для 
крупозной пневмонии. Это свидетельствует об условности раз
деления крупозной и очаговой пневмококковых пневмоний.

Крупозная пневмококковая пневмония. Крупозная пневмо
ния является наиболее тяжелой формой пневмококковых пнев
моний. На самой ранней стадии развития она представляет 
собой небольшой очаг серозного воспаления, располагающий
ся обычно в задних или задне-боковых отделах легких 
(рис. 97, а). Ткань полнокровна. Серозная жидкость с размно
жающимися в ней пневмококками проникает через отверстия 
в межальвеолярных перегородках в соседние альвеолы. Про
цесс таким путем очень быстро захватывает значительную 
часть легкого, нередко целую его долю. Макроскопически лег
кое увеличено в объеме, его ткань в этом месте резко отечна, 
темно-красного цвета. Эти изменения нередко обозначают 
термином «стадия прилива».

В дальнейшем наблюдается все возрастающее выхождение 
нейтрофильных лейкоцитов, нередко сочетающееся с выпаде
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нием фибрина (рис. 97, б). Экссудат постепенно выполняет 
весь просвет альвеол, которые вследствие этого увеличивают
ся в размере. Межальвеолярные перегородки же делаются ма
локровными и кажутся истонченными. Пневмококки в это вре
мя фагоцитируются лейкоцитами и затем исчезают. Все же на 
границе с неизмененной тканью в случае прогрессирования 
крупозной пневмонии продолжает обнаруживаться серозная 
жидкость с микробами. Макроскопически измененная часть 
доли или даже нескольких долей легкого увеличены до его 
размера при вдохе, равномерной плотной консистенции (см 
рис. 80). На разрезе легкое серого цвета, поверхность его при 
наличии в экссудате фибрина зернистая, а без него гладкая. 
Такое поражение обозначается как серая гепатизация, по
скольку по консистенции легкое напоминает печень.

Значительно реже у больных с нарушенной проницаемостью 
сосудов, в частности при гиповитаминозе С, болезнях крови 
и др., а также при возникновении пневмонии на фоне застой- 
ного полнокровия к экссудату присоединяется большое коли
чество эритроцитов. Макроскопически поражение имеет те же 
размеры, что и при серой гепатизации, но поверхность разре
за серо-красного или темно-красного цвета. Такие изменения 
называют красной гепатизацией. Таким образом, серая и 
красная гепатизации являются вариантами морфологических 
проявлений крупозной пневмонии, а не обязательными после
довательными стадиями этого заболевания.

В случае, если пневмония была вызвана пневмококками, об
ладающими выраженными капсулами, экссудат при макроско
пическом исследовании может иметь слизистый характер.

В период выздоровления, уже в ближайшее время после 
снижения температуры, из легкого исчезают пневмококки, 
вслед за этим рассасывается серозный экссудат по периферии 
очага воспаления. В гепатизированной части также отмеча
ются признаки затихания процесса. Последние заключаются 
в распаде лейкоцитов, в сморщивании фибрина и в появлении 
большого числа макрофагов (рис. 98). Такие участки грани
чат с альвеолами, в которых содержится воздух. В дальней
шем происходит рассасывание и этого экссудата. Макроско
пически по мере рассасывания экссудата легкое принимает 
обычный цвет, однако его эластичность остается в течение не' 
которого времени нарушенной, вследствие чего орган бывает 
дряблым.

В пораженной части легкого в воспалительный процесс во
влекаются межуточная ткань, лимфатические сосуды и регио
нарные лимфатические узлы. Соединительная ткань отечна, 
может быть инфильтрирована лейкоцитами. Лимфатические 
сосуды нередко расширены, содержат рассасывающийся из 
альвеол экссудат. Аналогичные изменения выявляются и в 
лимфатических узлах корня легкого.
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Рис. 98. Фибринозно-макрофагальный экссудат на поздней стадии крупоз
ной пневмонии. Окраска по Граму — Вейгерту. ХЗОО.

Обычно в процесс вовлекается плевра. В ее ткани происхо
дят такие же изменения, как и в соединительнотканных про
слойках легкого, а на поверхности образуются небольшие 
фибринозные наложения, не содержащие пневмококков (па- 
рапневмонический плеврит).

Очаговая пневмококковая пневмония. Эта пневмония раз
вивается преимущественно в задних отделах долей легких 
(см. рис. 81, 82).

При гистологическом исследовании начальные изменения 
обнаруживаются на границе между терминальными бронхио
лами и респираторными отделами. В связи с этим на ранних 
стадиях лейкоцитарный экссудат содержится лишь в брон
хиолах, а в близлежащих альвеолах имеется только серозная 
жидкость. Вскоре воспалительный процесс захватывает аци- 
нус, часть дольки и даже большой участок легочной ткани. 
В типичных случаях такой очаг воспаления имеет характер
ное строение. В центральной части очага, включающей брон
хиолы, все полости выполнены лейкоцитарным экссудатом, 
иногда с примесью фибрина. По периферии очаг окружен зо
ной отека, в которой обнаруживаются свободно лежащие 
пневмококки. Зона микробного отека может быть различной 
по ширине. Чем шире эта зона, тем крупнее очаги воспаления 
и значительнее выражена тенденция к слиянию таких очагов. 
Межальвеолярные перегородки полнокровны.
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Изменения бронхов при очаговых пневмококковых пневмо- 
ниях выражаются в экссудативном воспалении со скоплением 
лейкоцитарного экссудата в их просвете. В лимфатических со
судах легкого и в лимфатическиих узлах наблюдаются те же 
изменения, что и при крупозной пневмонии, однако они выра
жены слабее.

Вначале очаги пневмококковой пневмонии макроскопически 
обнаруживаются с трудом. Позднее они начинают выявлять
ся (в виде участков уплотнения красного или серого цвета, не
сколько выступающих над окружающей легочной тканью. 
Поверхность их разреза гладкая, реже мелкозернистая. Во
круг очагов иногда можно заметить узкую сочную полоску 
темно-красного цвета. Такие очаги поперечником в несколь
ко миллиметров или сантиметров нередко сливаются в более 
крупные фокусы, что иногда ведет к поражению большей ча
сти доли легкого.

Пневмония, вызванная палочкой Фридлендера 1

Пневмония, вызванная палочкой Фридлендера (Klebsiella 
pneumoniae), может быть у людей любого возраста. Она во
зникает в виде спорадических случаев или групповых заболе
ваний, но значительно реже, чем пневмококковая. Эта пневмо
ния имеет очаговый или долевой характер. Пневмония, вы
званная палочкой Фридлендера, поддается лечению стрептоми
цином и антибиотиками широкого спектра действия. Примене
ние же сульфаниламидных препаратов и пенициллина не дает 
желаемого результата.

При микроскопическом исследовании в участках с самыми 
острыми изменениями обнаруживаются палочки Фридлендера, 
окруженные умеренным количеством довольно густой белко
вой жидкости. Аналогичные изменения при прогрессировании 
пневмонии выявляются по периферии очагов. Позднее к экс
судату присоединяются лейкоциты, однако они никогда не вы
полняют альвеолы так плотно, как это бывает при пневмокок
ковой пневмонии (рис. 99). Фибрина мало, он располагается 
преимущественно в периферических участках долек, около 
соединительнотканных прослоек.

Типичной чертой данной пневмонии является нередкое об
разование в результате тромбоза сосудов обширных инфарк
тообразных некрозов легочной ткани, занимающих иногда до 
трети доли легкого (рис. 100). В таких участках некрозу под
вергаются как клетки экссудата, так и сама ткань легкого.

1 Пневмонии могут быть вызваны и другими грамотрицательными па
лочками, в том числе и палочкой инфлюэнцы (Афанасьева — Пфейфера) 
и кишечными. Морфологические проявления этих пневмоний малохарак
терны — они сходны с изменениями, наблюдающимися при очаговой пнев
монии, вызванными маловирулентным пневмококком.
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Рис. 99. Фагоцитированные или лежащ ие свободно возбудители (палочки 
Фридлендера) в очаге пневмонии с лейкоцитарным экссудатом. Импрег

нация серебром по Левадити. X 1300.

Рис. 100. Участок некроза клиновидной формы при пневмонии, вызванной 
палочкой Фридлендера. Окраска гематоксилин-эозином. Размеры сохра

нены.
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У больных с длительным течением пневмонии, в частности 
при лечении пенициллином, в экссудате обнаруживается боль
шое количество макрофагов. У большинства умерших в участ
ках с более старыми изменениями выявляются лимфангиты и 
лимфадениты. Лимфатические сосуды в этих местах расши
рены, в них содержатся лейкоциты и значительное число мик
робов.

Изменения бронхов, межуточной ткани и плевры сходны с 
описанными при пневмококковой пневмонии.

Макроскопически легочная ткань в очагах поражения рез
ко уплотнена, розовато-серого или реже серого цвета, неред
ко с участками кровоизлияний. Поверхность разреза слегка 
зернистая или гладкая. От ткани легкого часто исходит запах 
пригорелого мяса. Характерной, хотя и непостоянной особен
ностью пневмонии является слизеподобный вид экссудата, 
стекающего с поверхности разреза легкого. Последнее объяс
няется наличием большого числа микробов, имеющих капсу
лы из мукополисахаридов. Такой же характер имеет и мокро
та, выделяемая больным.

Стафилококковая пневмония

Пневмония, вызванная стафилококком (Staphylococcus), 
наблюдается у людей любого возраста, в том числе у детей 
первых лет и даже дней жизни, особенно как осложнение ост
рых вирусных респираторных инфекций. Эта пневмония возни
кает в виде спорадических случаев, реже как заболевание 
небольших групп людей и является мелкоочаговой, однако 
довольно часто приобретает характер сливной очаговой. Ста
филококковая пневмония является одной из наиболее частых 
и тяжело протекающих пневмоний и до настоящего времени 
нередко заканчивалась смертельным исходом. Стафилокок
ковая пневмония не поддается лечению сульфаниламидными 
препаратами и многими антибиотиками. Положительное дей
ствие оказывают только некоторые препараты широкого спе
ктра действия — эритромицин, мономицин и др.

При микроскопическом исследовании на самых ранних ста
диях заболевания в бронхах, а также в респираторной ткани 
обнаруживаются скопления стафилококков. В этих участ
ках вскоре появляется серозный или серозно-геморрагиче
ский экссудат, вначале с очень небольшой примесью лей
коцитов.

В дальнейшем очаги воспаления приобретают характерную 
зональность строения (рис. 101). В центральных участках 
пневмонических очагов содержится много стафилококков. 
В области их скоплений возникают некротические изменения. 
В случаях огромного скопления стафилококков респиратор
ные отделы могут приобретать своеобразный вид: межальвео-
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Рис. 101. Стафилококковый трахеит и пневмония, осложнившие грипп, 
а  — скопления стаф илококков на поверхности трахеи , лиш енной эпителия. П о д л еж а 
щ ие ткани  резко полнокровны, сод ер ж ат  ры хлы е клеточны е и нф и льтраты . О краска 
азур-эозином . Х220; б — небольш ой абсцесс в легком . Он содерж и т скопления стаф и 

л ококков  и окруж ен  альвеолам и , вы полненными ф ибрином. О краска по Грам у—Вейгер-
ту. Х220.

лярные перегородки лишаются ядер, в альвеолах же содер- 
жатся только микробы. Обычно некрозу-лизису подвергают
ся только некоторые клетки экссудата вблизи скоплений мик
робов. В окружности участка некроза накапливаются лейко
циты, которые фагоцитируют стафилококки. Наконец, в пери
ферических участках пневмонического очага в альвеолах мо
жет содержаться фибринозный и далее серозный экссудат. 
Характерным является отсутствие в этой зоне бактерий. При 
значительной деструкции легочной ткани формируются аб
сцессы.

Стафилококковая пневмония нередко сопровождается 
очень тяжелой интоксикацией. При более легком течении про
цесса некротические и перифокальные токсические изменения 
в виде зоны с серозным или фибринозным экссудатом выра
жены слабо и могут даже отсутствовать. В этом случае в оча
гах воспаления содержится в основном лишь лейкоцитарный 
экссудат.

На ранних стадиях выздоровления в очагах стафилококко
вой пневмонии постепенно исчезают микробы и одновременно 
зона с серозной жидкостью по периферии. В дальнейшем иа-
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Рис. 102. М елкоочаговая абсцедирующая стафилокок
ковая пневмония. М акропрепарат.

блюдается рассасывание остального экссудата. Все же не
редко полного восстановления не происходит и возникает хро
нический воспалительный процесс (см. стр. 181 — 183).

Макроскопически в легких чаще всего выявляются множест
венные мелкие, иногда сливающиеся очаги абсцедирующей 
пневмонии (рис. 102). Они красного или темно-красного цве
та, с небольшими серовато-желтыми участками расплавления, 
в центральной части. При таких пневмониях нередко на пер
вое место выступает поражение бронхов — в этом случае на 
месте некротизированных бронхов о б р а з у ю т с я  а б с ц е с 
с ы удлиненной формы. Реже в легких обнаруживаются оди
ночные, довольно крупные пневмонические очаги, располагаю
щиеся подплеврально. При них особенно часто возникает 
п и о п н е в м о т о р а к с — очень типичное осложнение при 
стафилококковой пневмонии. У некоторых больных возникает 
интерстициальная (межуточная) буллезная эмфизема (см. 
стр. 184, 185). При этом в передних отделах легких видны «пу- 
з ы р  и» разной величины — от нескольких миллиметров до
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Рис. 103. Буллезная эмфизема при стафилококковой 
пневмонии. Микропрепарат.

'2 см и более в поперечнике (рис. 103). Они мало проявляют- 
-ся клинически и могут сравнительно быстро меняться и по ко
личеству, и по размеру.

Стрептококковая пневмония

Пневмония, вызванная стрептококками (Streptococcus), на
блюдается у людей разного возраста, однако чаще у детей 
первых лет жизни. Эта пневмония возникает в виде споради
ческих случаев или как заболевание небольших групп людей. 
В прошлом она составляла значительную часть бактериаль
ных пневмоний, в настоящее же время встречается редко.

Стрептококковая пневмония хорошо поддается лечению пе
нициллином.

Стрептококковая пневмония проявляется по-разному. Н аи
более тяжело протекают очаговые некротические поражения 
легких, которые в типичной форме встречаются при скарла
тине (см. стр. 258—262) как первичный очаг при экстрабуккаль-
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Рис. 104. Некротизирующая стрептококковая пневмония. Окраска по Гра
му — Вейгерту. X 220.

ной скарлатине или как проявление бронхогенной генерали
зации из миндалин в первые дни заболевания. Они сразу вы
зывают тяжелое общее состояние больного, не соответствую
щее объему местных поражений.

При микроскопическом исследовании в центре очагов обна
руживается огромное количество стрептококков. Ткань брон
хов или легкого быстро некротизируется (рис. 104). В альвео
лах вокруг участка некроза содержится фибринозный выпот 
с примесью вначале отдельных лейкоцитов, а затем и значи
тельного их количества. На этой стадии заболевания отчетли
во виден фагоцитоз стрептококков лейкоцитами. Ближе к пе
риферии расположены альвеолы, выполненные серозным без- 
микробным экссудатом. В бронхах как в области очага, так и 
вне его имеется некротический или гнойный процесс. Обычно- 
соответственно очагу в легких некротизируется плевра. Ха
рактерным является развитие лимфангита с распространени
ем процесса от очага к корню легкого с последующим пора
жением регионарных лимфатических узлов. В лимфатических 
узлах на ранних стадиях заболевания развивается гиперплазия 
ретикулярных клеток, а в расширенных краевых синусах вы
падает фибрин. Позднее, при проникновении в лимфатические- 
узлы стрептококков, возникают некроз и гнойное расплавле
ние. Макроскопически при этом наиболее тяжелом варианте- 
течения стрептококковой пневмонии выявляются, как прави
ло, одиночные очаги неправильной формы с поперечником в.
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1—2 см, реже большого размера, расположенные лодллев- 
рально, несколько чаще в нижних долях. Эти очаги на ранних 
■стадиях неясно очерчены, серовато-красного цвета, дряблова
ты. На более поздних стадиях развития центральные участки 
очага становятся серыми или беловатыми и размягчаются. 
Они четко отграничиваются от уплотненных периферических 
участков пневмонического очага, темно-красного, реже серо
вато-красного цвета.

Значительно чаще при стрептококковой пневмонии некро
тические изменения выражены незначительно. При этом в 
бронхах и в соответствующих им альвеолах содержится 
преимущественно лейкоцитарный экссудат. В местах рас
положения стрептококков клетки экссудата нередко лишают
ся ядер, вследствие чего он превращается в бесструктурную 
массу. Перифокальные токсические изменения выражены сла
бее. Макроскопически эти пневмонии имеют вид небольших 
серых или серо-красных очагов, редко сливающихся друг с 
другом.

Изменения других органов

При бактериальных пневмониях, помимо местного пораже
ния органов дыхания, в о з н и к а ю т  и о б щ и е  и з м е н е -  
я и я в о р г а н и з м е б о л ь н о г о .  Они в основном обусловле-

Рис. 105. Фибринозно-гнойный стафилококковый плеврит. Окраска азур-
эозином. X I 10.
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ны воздействием токсина 
и неполноценной оксиге- 
нацией крови. В таком 
случае при морфологиче
ском исследовании выяв
ляются дистрофические 
изменения паренхиматоз
ных органов, прежде все
го миокарда.

Кроме того, преиму
щественно у детей ранне
го возраста, возможно 
развитие внелегочных из
менений, связанных с 
диссеминацией возбуди
телей и генерализацией 
процесса. Последнее мо
жет осуществляться все
возможными путями: по 
протяжению, лимфоген- 
но, гематогенно и интра- 
каналикулярно, причем 
нередко одновременно по 
нескольким путям.

Из таких внелегочных 
поражений наибольшее 
значение имеют процес
сы, обусловленные л и м- 
ф о г е н н ы м  (плеврит, 
перикардит, перитонит и

Рис. 106. Эмпиема плевры. Сухой мак- медиастинит) и г е ма -  
ропрепарат из коллекции Н. И. Пирого- ТО г е н н ы м  (воспаление 

ва. тех же серозных оболо
чек, менингит, эндокар

дит, артрит и др.) распространением. Иногда, в частности в 
верхних отделах дыхательных путей, развиваются воспали
тельные изменения и в результате и н т р а к а н а л и к у л я р -  
н о й  диссеминации. При выраженной генерализации, сопро
вождающейся образованием гнойников в других органах, 
заболевание может рассматриваться уже как сепсис. В возник
новении всех этих процессов существенное значение имеют 
местные условия, способствующие их развитию.

Чаще всего при пневмониях возникают плевриты (рис. 105). 
Они могут развиваться как в разгар болезни ( п а р а п н е в -  
м о н и ч е с к и е  п л е в р и т ы  — от лат. слова «para» — воз
ле) , так и в конце болезни ( м е т а п н е в м о н и ч е с к и е п л е -  
в р и т ы — от лат. слова «meta» — после).

На ранних стадиях развития плеврит обычно носит харак
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тер серозного. В это время отмечается умеренное полнокро
вие плевры и накопление в ее полости небольшого количества 
несколько мутноватой желтоватой жидкости. Реже плеврит 
бывает вначале фибринозным. В этом случае на пораженной 
доле легкого имеются нежные пленчатые наложения желтова
того цвета. В дальнейшем плеврит приобретает характер гной
ного или чаще фибринозно-гнойного. В этом случае в полости 
плевры содержится гной, количество которого может доходить 
у ребенка до нескольких десятков миллилитров. Обычно на 
плевре, особенно на висцеральной, выявляются довольно мас
сивные пленчатые наложения. При деструктивных изменениях 
в легких, особенно при стафилококковых пневмониях, может 
возникать сообщение бронха с плевральной полостью, что при
водит к развитию не только гнойного плеврита (эмпиемы 
плевры, рис. 106), но и пиопневмоторакса, при котором в пле
вральной полости будет, помимо гноя, воздух.

Осложнения

О с л о ж н е н и я  о с т р ы х  б а к т е р и а л ь н ы х  п н е в м о 
н и й  ч а щ е  в с е г о  о б у с л о в л е н ы  н а с л о е н и е м  в т о 
р и ч н о й  и н ф е к ц и и .  Таково происхождение а б с ц е с с о в  
и г а н г р е н ы  легкого, нередко развивающихся на фоне 
пневмококковой пневмонии. Как уже указывалось, абоцедиро- 
вание возникает, как правило, при наличии стафилококковой 
микрофлоры. Морфологические изменения в этом случае ста
новятся аналогичными описанным выше (ем. стр. 166— 169).

В случае присоединения гнилостной, в частности фузоспи- 
рохетозной микрофлоры, возникает гангрена легкого. Эти мик
робы часто находятся в полости рта, особенно при гингивитах. 
Возбудители могут распространяться интраканаликулярно в 
легкое. Однако патогенное значение они приобретают лишь 
при резких изменениях состояния макроорганизма, особенно 
при гиповитаминозе С.

При микроскопическом исследовании обнаруживается рас
пространенный некроз ткани легкого. Эти участки постепенно 
переходят в отечную ткань. При менее бурном прогрессирова
нии процесса можно видеть вал из лейкоцитов и макрофагов. 
В очаге поражения содержится огромное количество различ
ных микробов. Среди них, особенно по периферии очага, пре
обладают спирохеты. Макроскопически в легком обнаружива
ется чаще одиночный крупный очаг, занимающий значитель
ный участок доли. При прогрессировании процесса подобный 
очаг имеет буровато- или зеленовато-черный цвет. В дальней
шем в этом месте образуется полость, содержащая клочьевид
ные распадающиеся массы такого же цвета. Они издают рез
кий неприятный запах. В ряде случаев процесс может принять 
хроническое течение.
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В и с х о д е  о с т р ы х  п н е в  мо  н и й возможно также раз
витие х р о н и ч е с к о й п н е в м о н и и  (см. стр. 181— 183). Ч а
ще всего это происходит при хроническом течении абсцеди- 
рующих поражений. Определенное значение может иметь и 
нарушение рассасывания фибрина с последующей организа
цией его. Такой процесс называется к а р и и ф и к а ц и е й, так 
как легкие в этом случае становятся мясистыми (от лат. сло
ва «carro» — мясо). Карнификация чаще наблюдается при тех 
формах пневмоний, при которых бывает выражен фибриноз
ный характер воспаления, т. е. чаще всего при пневмококковой 
крупозной пневмонии.

КОКЛЮШ

К о к л ю ш  (pertussis) п р е д с т а в л я е т  с о б о й  о с т р о е  
и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е  с п р е и м у щ е с т в е н 
н ы м  п о р а ж е н и е м  д ы х а т е л ь н ы х  п у т е й .  Название 
болезни происходит от слов «coqueluche» (франц.)— капю
шон, «tussis» (лат.) — кашель с усилительной приставкой 
«per» (лат.). Возбудителем является бактерия коклюша (Bor
detella pertussis).

Коклюшем болеют дети в основном не старше 5 лет. Обыч
но он возникает в виде небольших вспышек. Инкубационный 
период длится, как правило, 5—8 сут, длительность клиниче
ских проявлений составляет до П/2—3 мес. В последние годы 
коклюш встречается значительно реже и протекает легче, чем 
раньше, прежде всего вследствие широко проводимых профи
лактических мероприятий (массовая иммунизация детей и 
др.). Смертность при надлежащем лечении не отмечается.

Размножение бактерий коклюша происходит в основном на 
слизистой оболочке дыхательных путей (рис. 107, а). Под воз
действием токсинов этих бактерий возникают дистрофические 
изменения эпителиальных клеток, которые частично слущива- 
ются. Одновременно в просвете дыхательных путей накапли
вается небольшое количество серозного экссудата с примесью 
нейтрофильных лейкоцитов и макрофагов. Эти клетки погло
щают возбудителей, однако по мере накопления последних ф а
гоциты нередко некротизируются. В стенках бронхов обычно 
определяются небольшие круглоклеточные инфильтраты.

У ослабленных детей, особенно у детей, перенесших ОВРИ, 
происходит проникновение бактерий коклюша бронхогенным 
путем в респираторные отделы легких. У этих детей возника
ют мелкие очаги пневмонии. В таких участках альвеолы со
держат серозно-макрофагально-лейкоцитарный или фибриноз- 
но-макрофагально-лейкоцитарный экссудат с большим количе
ством свободно лежащих коклюшных палочек (рис. 107, б).

В результате воздействия коклюшного токсина в централь
ной нервной системе возникает стойкий очаг возбуждения, что
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Рис. 107. Коклюш.
а -  катаральны й бронхит. Н а поверхности слизистой оболочки расп олагаю тся  скопле
ния коклю ш ных палочек, имею щ ие вид полосы. О краска  тионином по Николю . Х300, 
б — очаговая  пневмония с ф и бринозно-м акроф агально-лейкоцитарны м  экссудатом . 
О краска гематоксилин-эозином . Х135; в -к о к л ю ш н ы е  палочки, л еж ащ и е  свободно или 
ф агоцитированны е. О краска тионином по Николю . Х1350 (препараты  А. П. Т арасовой).

служит причиной появления у больного в середине болезни 
весьма с в о е о б р а з н о г о  с у д о р о ж н о г о  к а ш л я .  По
следний слагается из значительного числа выдыхательных 
кашлевых толчков с последующим глубоким вдохом ^и закан
чивается выделением вязкой слизи, а иногда рвотой и даже 
потерей сознания с судорогами. По мере развития судорож
ного кашля возникает очаговая острая альвеолярная и изред
ка интерстициальная эмфизема, которая особенно резко вы
ражена в передних отделах легких. В задних участках легких 
эмфизема чередуется с мелкими очагами ателектаза. В местах 
ателектаза бронхи сокращены. Отмечаются выраженные рас
стройства кровообращения ив виде полнокровия, очаговых кро
воизлияний и участков отека легких. При затихании болезни 
экссудат рассасывается, происходит регенерация эпителия, 
позднее ликвидируются и функциональные изменения.

Макроскопически на ранней стадии заболевания отмечает
ся умеренное полнокровие дыхательных путей с небольшими 
полужидкими наложениями на слизистой оболочке. На раз
резе ткань легких хрустит, полнокровна, с усиленным рисун
ком бронхов. В респираторных отделах легких, в основном в
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их задних отделах, определяются немногочисленные мелкие 
очаги уплотнения серого или серо-красного цвета. Позднее в 
легких начинают резко преобладать явления эмфиземы (см. 
стр. 183— 185), в основном альвеолярной. Тяжелая интерсти
циальная эмфизема легких может осложниться воздушной 
эмболией головного мозга.

В других органах, преимущественно в конъюнктиве и скле
ре глаз, реже в коже лица, слизистой оболочке полости рта и 
носа, а также в головном мозге, отмечаются расстройства 
кровообращения, местами с плазмо- и геморрагиями. Локали
зация этих изменений в бассейне верхней полой вены объяс
няется топографической близостью этого отдела кровеносной 
системы к грудной полости, вследствие чего внезапное сильное 
повышение давления в последней во время приступов кашля 
вызывает наибольшие застойные явления в области головы и 
шел. Возможны также надрывы уздечки языка, обусловлен
ные травмой ее о зубы при судорожном кашле.

М И К О З Ы

11 и е в м о м и к о з а м и н а з ы в а ю т с я  о с т р ы е  и х р о 
н и ч е с к и е  в о с п а л и т е л ь н ы е  п р о ц е с с ы  в о р г а 
н а х  д ы х а н и я ,  в ы з в а н н ы е  н и з ш и м и  р а с т е н и я -  
мп  — г р и б а м и .  Патогенными для человека* могут быть 
около 500 их видов. Болеют микозами люди любого возраста, 
в том числе и дети. Пневмомикозы могут быть первичными, 
т. е. развиться в органе, до того не пораженном, и вторичны
ми при хронической пневмонии, туберкулезе легких и др. 
Среди пневмомикозов наибольшее значение имеют кандида- 
микоз и плесневые микозы.

КАНДИДАМИКОЗ ЛЕГКИХ

В о з б у д и т е л е м  к а н д и д а м и к о з а  (candidamyco- 
s is ) , и л и  м о н и л и а з а ,  я в л я ю т с я  д р о ж ж е п о д о б н ы е  
г р и б ы  р о д а  c a n d i d a .  Название заболеваний происхо
дит от слов «candida» (лат.) -—- снежно-белая и «myces» 
(греч.) -— гриб. Эти грибы широко распространены в природе. 
Все же чаще всего заражение происходит от больных или но
сителей грибов. Как правило, первично поражаются верхние 
отделы пищеварительного тракта (см. стр. 211—213), а затем 
вторично — в результате интраканаликулярной диссемина- 
ции — органы дыхания.

Кандидамикоз легких является довольно редким заболева
нием. Он возникает спорадически и развивается исподволь, 
В случае введения антибиотиков этот микоз встречается не
сколько чаще, что связано прежде всего с дисбактериозом. 
Болезнь длится несколько недель и даже месяцев.
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ф ? ,  л  ж

С . * ш

Рис. 108. Кандидамикоз легких.
а — среди преимущ ественно лейкоцитарного экссудата  со д ерж атся  дрож ж еп одобн ы е 
грибы. О краска по Грам у—В ейгерту. Х600; б — очаговое разрастан и е  грануляционной 
ткани, состоящ ей из эпителиальны х клеток, а т а к ж е  из гигантских м ногоядерны х 

клеток и лим ф оцитов. О краска гем атоксилин-эозином . Х300.

Грибы размножаются в просвете бронхов и альвеол. Изред
ка наблюдается прорастание стенки бронхов нитями псевдо
мицелия. В местах расположения грибов происходит накопле
ние лейкоцитарного экссудата, иногда с примесью серозной 
жидкости и макрофагов (рис. 108, а). Часть клеток Candida, 
несмотря на свои большие размеры, фагоцитируется лейкоци
тами и макрофагами. Через несколько недель после начала 
болезни наряду с такими изменениями в легких развиваются 
очаговые разрастания грануляционной ткани, богатой эпите- 
лиоидными и гигантскими клетками (рис. 108, б). Эта реакция 
возникает не только на живые и мертвые клетки гриба, но 
даже на их химические составные части (липиды и полисаха
риды).

Макроскопически изменения легких малохарактерны. 
В острой стадии болезни они представляют собой катараль
ный бронхит и пневмонию с небольшими очагами сероватого 
или красновато-серого цвета, довольно четко отграниченными 
от окружающей ткани. На более поздних стадиях развития 
бывают видны небольшие участки грануляционной ткани се
роватого цвета.
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Ри с. 109. Плесневый пневмомикоз (мукороз). Окраска гематоксилин-эози
ном.

а — разрастан и я  мицелия гриба, врастаю щ его  в пристеночный тромб, в вене. В округ 
очаг некротизирую щ ей пневмонии. Х60; б — бронхит. Р азрастан и е  гриба в просвете

бронха. ХЗОО.

ПЛЕСНЕВЫЕ МИКОЗЫ ЛЕГКИХ

И х  в о з б у д и т е л я м и  я в л я ю т с я  н е к о т о р ы е  и з  
п л е с е н е й ,  о с о б е н н о  с е м е й с т в  а с п е р г и л л о в ы х  
(Aspergillus) и м у к о р о в ы х  (Mucor) г р и б о в .  Плесне
вые грибы широко распространены в природе. Заражение ими 
человека происходит в основном с пылью при уборке гнилого 
сена или зерна и т. п. Возможно также заражение от голубей, 
в зобе которых нередко гнездятся плесени.

Плесневыми микозами могут болеть люди любого возраста. 
Они возникают редко. Длительность инкубационного периода 
и характер клинических проявлений различны в зависимости 
от массивности инфицирования.

В области расположения плесневых грибов, преимуществен
но в дыхательных путях, вначале развивается острое воспале
ние с серозно-лейкоцитарным экссудатом. Однако довольно 
быстро клетки экссудата и легочная ткань подвергаются не
крозу (рис. 109). Такие очаги окружены зоной альвеол, вы
полненных серозным экссудатом, иногда с небольшой при
месью фибрина. Плесневые грибы прорастают в стенки брон
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хов, а также кровеносных сосудов, что сопровождается их 
тромбозом. Макроскопически в легких обнаруживаются оди
ночные или множественные ясно очерченные беловато-желтые 
очаги, отделяющие мутную жидкость.

В случае дальнейшего прогрессирования болезни вокруг 
очагов некроза развивается грануляционная ткань. Позднее 
происходит ее созревание. На этой стадии процесс приобрета
ет некоторое сходство с фиброзно-кавернозным туберкулезом 
легких.

П Р О Т О З О Й Н Ы Е  И Н Ф Е К Ц И И  

ПНЕВМОЦИСТОЗ ЛЕГКИХ

П н е в м о ц и с т о з  л е г к и х  ( п н е в м о ц и с т н а я  и л и
п л а з м о ц е л л ю л я р н а я п н е в м о н и я ) п р е д с т а в л я е т  
с о б о й  х р о н и ч е с к о е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а 
н и е  с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о р а ж е н и е м  л е г к и х .  
Его возбудителем является простейшее — пневмоциста (Pneu
mocystis carinii).

Заражение пневмоцистами происходит в основном а э р о- 
з о л ь н о  от больных людей или домашних животных, а так
же от выделителей этого простейшего. Пневмоцистозом чаще 
всего болеют дети первых месяцев после рождения, особенно 
недоношенные. Точная длительность инкубационного периода 
неизвестна. Длительность заболевания составляет несколько 
месяцев. Пневмоцистоз легких возникает в виде небольших 
вспышек или спорадических случаев. Заболевание протекает 
тяжело и нередко заканчивается смертельным исходом.

Размножение пневмоцист происходит на поверхности слизи
стой оболочки бронхов и особенно часто в просветах альвео
лярных ходов и альвеол. Возбудитель может обнаруживаться 
также в цитоплазме клеток бронхиального эпителия и альвео
лярной выстилки. В участках с острыми изменениями содер
жится значительное количество простейших. Они могут нахо
диться в вегетативной форме или в в и д е  ц и с т  (рис. 110, а). 
Вокруг свободно лежащих пневмоцист в результате их жизне
деятельности появляются о б л а к о в и д н ы е  б е л к о в ы е  
м а с с ы ,  п р и н и м а ю щ и е  з а т е м  в и д  п е н ы ,  с о с т о я 
щ е й  в о с н о в н о м  из  н е й т р а л ь н ы х  м у к о п о л и с а -  
х а р и д о в (рис. 110, б, в ) . Клетки в этих участках практиче
ски отсутствуют, лишь изредка в них обнаруживаются отдель
ные нейтрофильные лейкоциты и макрофаги. Пенистые массы 
постепенно уплотняются, становятся грубыми, комковатыми. 
Вокруг них появляются макрофаги, рассасывающие эти мас
сы. Следует отметить, что в разных участках легкого процесс 
находится, как правило, на различных стадиях развития.

В острой стадии болезни отмечаются, кроме того, очаговые 
ателектазы, чередующиеся с эмфизематозно расширенными
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Рис. 110. Пневмоцистоз легких, 
а — p neum ocysta  c a r in ii — вегетати вн ая  
ф орм а и ф орм ирую щ аяся циста, окру
ж енны е нитевидны ми образован иям и  в 
альвеоле. Х16 000 (по C am pbell); б — 
пневмоцисты  в просвете альвеолы . О к
р аск а  реактивом  Ш иф ф а. Х600; в — пе
нистые белковы е массы  в просвете а л ь 
веол. О краска реактивом  Ш иф ф а. Х300.
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альвеолами, в просвете которых и происходит накопление опи
санных масс. В местах с более старыми изменениями, преиму
щественно перибронхиально, возникают характерные реактив
ные изменения в межуточной ткани. Они заключаются в появ
лении в межальвеолярных перегородках многочисленных 
плазматических клеток с небольшой примесью макрофагов, 
лимфоцитов и единичных нейтрофильных лейкоцитов. Позднее 
может происходить фиброзирование таких межальвеолярных 
перегородок.

Макроскопически л е г к и е  з н а ч и т е л ь н о  у в е л и ч е 
н ы в о б ъ е м е, не спадаются после вскрытия грудной поло
сти. Их ткань в задних отделах безвоздушна, на разрезе глад
кая, серо-фиолетового или серо-красного цвета. Поверхность 
разреза суховата, при надавливании она может отделять не
много слизисто-кровянистых масс. Такое же содержимое иног
да имеется и в бронхах. Передние отделы легких воздушны, 
нередко эмфизематозны.

Поражения других органов при пневмоцистозе не описаны, 
поэтому можно думать, что диссеминации этого возбудителя 
не происходит.

Х Р О Н И Ч Е С К И Е  Н Е С П Е Ц И Ф И Ч Е С К И Е  
В О С П А Л И Т Е Л Ь Н Ы Е  З А Б О Л Е В А Н И Я  

О Р Г А Н О В  Д Ы Х А Н И Я

Х р о н и ч е с к и е  н е с п е ц и ф и ч е с к и е  в о с п а л и т е л ь 
н ы е  з а б о л е в а н и я  о р г а н о в  д ы х а н и я  я в л я ю т с я
с б о р н о й г р у п п о й р а з л и ч н ы х п р о ц е с с о в ,  р а з в и в 
ш и х с я ,  к а к  п р а в и л о ,  в р е з у л ь т а т е  н е b л  а  г о и р ь 
я т н о г о  т е ч е н и я  о с т р ы х  р е с п и р а т о р н ы х  и н ф е к 
ций.  Эти процессы имеют разный патогенез и резко отлича
ются по своим проявлениям. Выделяют: собственно х р о к и- 
ч е с к у  ю п н е в м о н и ю ,  б р о н х оэ  к т  а т и ч  е с к у ю б о 
л е з н ь ,  э м ф и з е м у  л е г к и х  (см. учебник А. И. Струкова 
«Патологическая анатомия», главу «Болезни органов дыха
ния»),

ХРОНИЧЕСКАЯ ПНЕВМОНИЯ

Хроническая пневмония чаще всего возникает в исходе абс- 
цедирующей пневмонии, обычно при поздно начатом или не
полноценном лечении. В этом случае в легких, можно видеть, 
хронические абсцессы (рис. 111). Их стенки образованы гра
нуляционной тканью, превращающейся затем в наружном 
слое в рубцовую. В полости такого абсцесса содержится гной' 
с множеством возбудителей процесса, чаще всего стафилокок
ков. Поскольку такая полость практически всегда связана с 
бронхами, ее содержимое может поступать в дыхательные пу
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Рис. 111. Хронический абсцесс легкого.
а  —■ абсцесс окруж ен  пиогенной мембраной. О краска гематоксилин-эозином . Разм еры  

сохранены ; б — стенка абсцесса инф ильтрирована лейкоцитам и . Х300.

ти. Содержимое такой полости частично выделяется наружу 
с мокротой, частично же попадает интраканаликулярно в 
другие отделы лег>_ ызывает в них образование аналогич
ных абсцессов.

При достаточно энергичном антибактериальном лечении, 
начатом после развития описанных деструктивных изменений 
в легких, возбудитель погибает, а содержимое абсцесса рас
сасывается. В этом случае он превращается в кистовидное об
разование, выстланное эпителием, который нарастает со сто
роны бронха, соединяющегося с этой полостью. В последней 
легко может снова развиться воспалительный процесс, обус
ловленный уже иной, нередко малопатогенной микрофлорой. 
Этому способствует катаральное воспаление дыхательных пу
тей, сопровождающееся накоплением в кисте слизи.

Х р о н и ч е с к а я  п н е в м о н и я  у некоторых больных п р о 
т е к а е т  с резко в ы р а ж е н н ы м  р а з р а с т а н и е м  с о е 
д и н и т е л ь н о й  т к а н и .  Такие изменения обозначаются тер
мином « п н е в м о с к л е р о з » .  Ряд исследователей относят к
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хронической пневмонии и склеротические процессы в легких, 
являющиеся остаточными после перенесенной острой пневмо
нии.

У д е т е й  хроническая пневмония иногда возникает н а  ф о 
не п о р о к о в  р а з в и т и я  о р г а н о в  д ы х а н и я  (см. 
стр. 368—370).

БРОНХОЭКТАТИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ

Бронхоэктатическая болезнь заключается в развитии воспа
лительных и деструктивных изменений в бронхах. Структура 
стенок бронхов нарушена, в них видны выраженные в различ
ной степени воспалительные инфильтраты и разрастания сое
динительной ткани. Просветы бронхов расширены, вне обост
рения в них содержится слизь, а при обострении — катараль
ный или даже гнойный экссудат. Макроскопически в зависи
мости от характера расширения различают м е ш к о в и д н ы е  
броыхоэктазы — при расширении бронха на ограниченном 
участке или ц и л и н д р и ч е с к и е  при более распространен
ном процессе, захватывающем бронх на значительном протя
жении. В дальнейшем процесс может распространиться на 
окружающую легочную ткань с развитием в ней воспаления.

При хронической пневмонии и бронхоэктатической болезни 
возможно возникновение внелегочных осложнений. Они за 
ключаются в дистрофических процессах в паренхиматозных 
органах, в том числе в амилоидозе, не наблюдающемся при 
острых пневмониях. Иногда происходит также генерализация 
процесса, проявлением которой чаще всего бывают абсцессы 
головного мозга. Хроническая пневмония, иногда вследствие 
редукции сосудистого русла, сопровождается гипертензией в 
малом круге кровообращения с последующим развитием ги
пертрофии правого желудочка сердца, нередко заканчиваю
щейся его недостаточностью.

Вопрос о частоте хронической пневмонии и бронхоэктатиче
ской болезни является спорным, поскольку различные иссле
дователи обозначают этим термином разные изменения. Если 
термином «хроническая пневмония» называть только разо
бранные выше процессы, то это заболевание у детей следует 
считать редким.

ЭМФИЗЕМА ЛЕГКИХ

Э м ф и з е м о й  в ш и р о к о м  с м ы с л е  с л о в а  н а з ы 
в а ю т  т а к о е  с о с т о я н и е  л е г к и х ,  п р и  к о т о р о м  в 
н и х  н а б л ю д а е т с я  и з б ы т о ч н о е  с о д е р ж а н и е  в о 
з д у х а .  У взрослых эмфизема легких часто протекает хрони
чески и нередко является основным заболеванием (см. учебник 
А. И. Струкова «Патологическая анатомия», главу «Болезни
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'Рис. 112. Острая альвеолярная эмфизема при острой вирусной респиратор
ной инфекции. Окраска гематоксилин-эозином. X I 10.

.легких, связанные с изменением их объема»), У д е т е й  же 
эмфизема легких возникает обычно о с т р о  п р и  р е с п и р а 
т о р н ы х  з а б о л е в а н и я х  и является, как правило, к о м 
п е н с а т о р н ы м  п р о ц е с с о м .  В зависимости от локализа
ции избыточного воздуха эмфизема легких разделяется на 
а л ь в е о л я р н у ю  и и н т е р с т и ц и а л ь н у ю .

А л ь в е о л я р н а я  э м ф и з е м а  легких характеризуется 
избыточным накоплением воздуха в полостях легкого, располо
женных дистальнее терминальной бронхиолы (рис. 112). При 
этом полости альвеол расширяются, а межальвеолярные пере
городки истончаются. Такие изменения наблюдаются, как пра
вило,'на ограниченных участках легких, в основном в их пе
редних отделах при многих острых респираторных инфекциях. 
Эмфизема легких в этих случаях имеет только симптоматиче
ское значение. Макроскопически легкие, особенно в передних 

•отделах, увеличиваются, становятся светло-розового цвета, 
«пушистыми». Иногда по их переднему краю даже невоору
женным глазом можно различить мелкие пузырьки.

При и н т е р с т и ц и а л ь н о й  (межуточной) э м ф и з е м е  
легких воздух появляется в межуточной ткани легкого. Такие 
изменения могут возникать при повреждении стенок бронхов 
или альвеол. Чаще это наблюдается при стафилококковых
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пневмониях, сопровождающихся деструктивными изменения
ми. В этом случае в стенке мелкого бронха может возникнуть 
вентильный механизм, с помощью которого в межуточную' 
ткань накачивается воздух. В дальнейшем он распространя
ется по легкому, преимущественно в его передние отделы, в 
которых возникают крупные пузыри газа, т. е. образуется бул
лезная интерстициальная эмфизема (см. рис. 103). Рентгено
логи нередко обозначают их как «газовые пузыри». Эти изме
нения являются острыми и в дальнейшем бесследно исчеза
ют, лишь изредка они осложняются пневмотораксом. Интер
стициальная эмфизема может возникнуть также при коклю
ше в связи с сильным кашлем, когда возможны разрывы меж- 
альвеолярных перегородок.

ИНФЕКЦИОННЫЕ БОЛЕЗНИ С ПРЕИМУЩЕСТВЕННЫМ 
ПОРАЖЕНИЕМ ОРГАНОВ ПИЩЕВАРЕНИЯ

Болезни, основным проявлением которых являются воспа
лительные изменения в органах пищеварительного тракта, 
встречаются часто. Основные поражения при заболеваниях 
данной группы локализуются в миндалинах (тонзиллит), пи
щеварительном тракте" (гастрит, энтерит и колит) и печени 
(гепатит).

т о н з и л л и т

Т о н з и л л и т о м  н а з ы в а е т с я  о с т р о е  и л и  х р о н и 
ч е с к о е  в о с п а л е н и е  л и м ф а д е н о и д н о й  т к а н и  
г л о т к и ,  п р е и м у щ е с т в е н н о  н е б н ы х  м и н д а л и н  
(tonsillae). Тонзиллит возникает или как самостоятельное 
заболевание, или как одно из проявлений многих инфекци
онных заболеваний, особенно скарлатины и дифтерии (см. 
стр. 253—262). Очень часто тонзиллиты встречаются у де
тей, что объясняется прежде всего частотой у них этих з а 
болеваний.

ОСТРЫЙ тонзиллит

О с т р ы й  т о н з и л л и т  ( а н г и н а )  п р е д с т а в л я е т е  о- 
б о й  г р у п п  у о с т р  ы х и н ф е к ц и о н н ы х з а б о л е в а н и й ,  
в ы з в а н н ы х  р а з л и ч н ы м и  б а к т е р и я м и ,  о с о б е н н о  
г е м о л и т и ч е с к и м  с т р е п т о к о к к о м ,  и в и р у с а м и ,  
п р е и м у щ е с т в е н н о  а д е н о в и р у с а м и .  Следует отме
тить, что очень часто тонзиллит вызывается не одним, а не
сколькими возбудителями. В этом случае агент, вызвавший 
первоначальное поражение, например аденовирус, будет спо
собствовать внедрению второго возбудителя, например стрел-
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то- или стафилококка. Эти микроорганизмы, попав в минда
лины извне, могут сразу вызвать заболевание или до того су
ществовать в них иногда в течение нескольких недель. В этом 
случае их размножение и последующее развитие тонзиллита 
обусловливаются неблагоприятными внешними условиями 
(охлаждение и др.), которые, ослабив макроорганизм, нару
шают имевшиеся симбнонтные отношения.

Болеют острым тонзиллитом люди любого возраста, в том 
числе и дети. Инкубационный период и клинические проявле
ния болезни обычно продолжаются несколько дней.

При наиболее легких формах или на ранней стадии более 
тяжелого острого тонзиллита эпителий миндалин, особенно в 
области крипт, резко инфильтрирован лимфоцитами с приме
сью нейтрофильных лейкоцитов. Местами определяется раз
рыхление эпителиального слоя и десквамация части его кле
ток. Крипты несколько расширены, в них содержатся слущен- 
ные клетки эпителия, немного лимфоцитов, лейкоцитов, зер
нистые массы распада и иногда инородные частицы (расти
тельные и др.). Здесь же выявляется бактериальная микро
флора. Макроскопически миндалины, а иногда и дужки полно
кровны. На поверхности могут быть легко снимающиеся сли
зисто-гнойные наложения. Такая ангина называется катараль
ной.

При большей степени повреждения к содержимому, имев
шемуся ранее в криптах, присоединяется значительное число 
лейкоцитов, появляется также немного фибрина. Крипты мо
гут быть прикрыты отечной слизистой оболочкой. Такие участ
ки миндалины будут иметь вид слегка возвышающихся жел
товатых или желтовато-белых точек. Наряду с этим возмож
но образование мелких гнойничков под слизистой оболочкой. 
I  акие изменения, сочетающиеся с резкой гиперемией минда
лин, называются фолликулярной ангиной. Если болезнь про
грессирует, эти массы накапливаются в криптах в еще боль
шем количестве и выстоят из них. Кроме того, процесс неред
ко распространяется на расположенные вблизи участки сли
зистой оболочки. Такое поражение обозначается уже как л а 
кунарная ангина.

В случае, если к экссудату примешивается еще больше фиб
рина, что в наиболее выраженной форме наблюдается при 
дифтерии, возникает фибринозная ангина, при которой плен
чатые наложения фибрина с примесью частично распадаю
щихся лейкоцитов полностью или частично покрывают поверх
ность миндалин (см. рис. 147 и 148).

При тяжелых ангинах, вызванных наиболее вирулентным 
гемолитическим стрептококком, развиваются некротические 
изменения не только эпителия, но и лимфоидной ткани мин
далин (см. рис. 148 и 159). Такое поражение называется не
кротической ангиной.
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При стрептококковых и стафилококковых ангинах возмож
но также развитие гнойного воспаления. В этом случае возбу
дители распространяются как в глубь миндалины, так и за ее 
пределы. Это сопровождается развитием или интратонзилляр- 
ного, или паратонзиллярного абсцесса.

На проявления острого тонзиллита оказывают существен
ное влияние и особенности макроорганизма, прежде всего со
стояние кроветворной системы. В частности, при таких забо
леваниях, как лейкозы и анемии, тонзиллиты чаще, чем обыч
но, имеют некротический характер.

При остром тонзиллите, как правило, поражаются обе мин
далины, однако интенсивность воспалительных изменений в 
них обычно неодинакова.

Заболевание может не ограничиться местным процессом в 
миндалинах. В этом случае происходит диссеминация возбу
дителя, обычно лимфогенная, которая сопровождается воспа
лительными изменениями в регионарных лимфатических уз
лах (лимфаденитом). Заболевание, как правило, заканчива
ется выздоровлением с полной ликвидацией возникших пора
жений. Все же при деструкции части миндалины, например 
при скарлатине, в ней возникают рубцы и, кроме того, оста
ется эпителизирующийся в дальнейшем дефект. Наконец, у 
других больных после перенесенного острого тонзиллита в 
миндалине сохраняются остаточные воспалительные измене
ния. В дальнейшем возможно обострение процесса или по
вторное возникновение на таком фоне острого тонзиллита 
другой этиологии. Все это может привести к развитию хрони
ческого тонзиллита.

ХРОНИЧЕСКИЙ ТОНЗИЛЛИТ

Х р о н и ч е с к и й  т о н з и л л и т  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  
д л и т е л ь н о т е к у щ е е с п е р и о д и ч е с к и м и о б о с т р е -  
н и я м и в о с п а л е н и е  н е б н ы х ,  а у д е т е й  и н о с о г л о 
т о ч н о й  м и н д а л и н .  Заболевание протекает по-разному. 
Болеют хроническим тонзиллитом люди любого возраста, но 
особенно часто дети. Заболевание длится до нескольких лет. 
В одних случаях оно многие годы почти не проявляется кли
нически, в других — отмечаются частые повторные обостре
ния. Возможно, это связано с тем, что не все изменения мин
далин, которые рассматриваются как хронический тонзиллит, 
на самом деле, особенно у детей, являются хроническим вос
палением. К ним же, в результате отсутствия четких критери
ев для определения нормального строения миндалин, относят 
гиперплазию миндалин, отражающую общую конституцио
нальную гиперплазию лимфоидной ткани. Оценивая состояние 
такой миндалины, нужно также помнить о том, что у детей 
первых лет жизни этот орган часто более развит, чем у взрос-
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Рис. 113. Хронический тонзиллит. Крипта расширена, ее эпителий различ
ной толщины, определяется гиперкератоз; в других участках он резко 
инфильтрирован клетками, преимущественно лимфоцитами. Окраска гема

токсилин-эозином. X I 10.

лых. В этом случае не только масса его лимфоидной ткани 
относительно больше, но в ней значительно больше вторичных 
фолликулов.

Микрофлора при хроническом тонзиллите чрезвычайно по
лиморфна и выделяется, как правило, в разных сочетаниях. 
Все же наибольшее значение имеют стрептококки. В развитии 
хронического тонзиллита, помимо инфекции, существенную 
роль играет изменение реактивности организма в результате 
аллергической перестройки, вызванной прежде всего гемоли
тическим стрептококком.

Поражения миндалин при хроническом тонзиллите поли
морфны (рис. 113, 114). Достаточно закономерно возникают 
изменения эпителиального покрова, особенно в криптах. Они 
заключаются в инфильтрации эпителия лимфоцитами, плазма
тическими клетками, а при обострении и нейтрофильными 
лейкоцитами. Инфильтрация местами настолько значительна, 
что стирается граница между эпителием и подлежащей лим
фоидной тканью. Возникает также чрезмерное слущивание 
эпителия — целыми пластами, в других же случаях наблюда
ются явления гиперкератоза или, наоборот, резкое истончение 
эпителиальной выстилки. Гиперкератоз наряду с пролифера-
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Рис. 114. Хронический тонзиллит. Гиперплазия лимфоидной ткани, в глу
бине миндалины имеются разрастания соединительной ткани. Окраска ге

матоксилин-эозином. Х75.

тивными процессами в паренхиме и накоплением в устьях 
крипт уплотненного вследствие высыхания отторгшегося эпи
телия, фибрина и других масс (пробки) может привести к 
закрытию устий преимущественно извилистых крипт. В этом 
случае в дистальных участках таких крипт накапливается со
держимое, что вызывает расширение их просвета и иногда 
даже образование ретенционных кист. В случае гибели эпите
лия в стенке крипты видны нередко выстоящие в просвет раз
растания грануляционной ткани.

В паренхиме миндалины отмечаются как гиперплазия, так 
и инволюция лимфоидных фолликулов. Гиперплазия лимфо
идной ткани с образованием крупных фолликулов, имеющих 
четко отграниченные центральные и периферические зоны, 
считается особенно характерной для хронического тонзилли
та у детей. Однако это весьма трудно отграничить от невоспа
лительной гиперплазии миндалины.

Нередко определяются отдельные, иногда значительные 
участки грануляционной ткани, богатой лимфоцитами. При 
длительном течении хронического тонзиллита выявляются 
разрастания уже грубоволокнистой, иногда гиалинизирован- 
ной соединительной ткани. В тканях, окружающих миндали
ну, возникают очаговые, преимущественно периваскулярные

189

ak
us

he
r-li

b.r
u



инфильтраты, состоящие из лимфоцитов, гистиоцитов и плаз
матических клеток. Кроме того в перитонзиллярной ткани оп
ределяются разрастания грубоволокнистой соединительной 
ткани. Во многих мелких кровеносных сосудах имеются скле
роз и пролиферация эндотелия, а также тромбоз, находящий
ся на разных стадиях развития.

При обострении хронического тонзиллита под влиянием не
благоприятных факторов внешней среды или в связи с супер
инфекцией наряду с изменениями, характерными для хрони
ческого тонзиллита, возникают процессы, описанные при ост
ром тонзиллите.

Поражение миндалин при тонзиллите протекает относитель
но легко и само по себе не имеет существенного значения. Од
нако оно может явиться причиной развития таких очень тя
желых инфекционно-аллергических хронических заболеваний, 
как гломерулонефрит, ревматизм и другие болезни соедини
тельной ткани (см. стр. 293—313). Особенно велика вэтом слу
чае роль хронической и повторно развивающейся стрептокок
ковой инфекции. Она, сенсибилизируя организм, приводит к 
аутоагрессивному процессу. В настоящее время показано, что 
гемолитический стрептококк группы А способен к абсорбции 
соединительнотканных мукополисахаридов. В дальнейшем 
эти стрептококки, нагруженные мукополисахаридамп челове
ка, становятся антигеном. К ним вырабатываются антитела, 
которые затем вызывают деструкцию основного вещества сое
динительной ткани.

Г А С Т Р И Т ,  Э Н Т Е Р И Т ,  К О Л И Т

Э т о  б о л ь ш а я  г р у п п а . к а к  п р а в и л о ,  о с т р о  п р о 
т е к а ю щ и х  и н ф е к ц и о н н ы х  б о л е з н е й ,  и м е ю щ и х  
н а и б о л ь ш е е  з н а ч е н и е  в с т р а н а х  с н и з к и м  у р о в 
н е м  с а н  и т а р н о - г и г и е н и ч е с к и х  у с л о в и й  ж и з н и  
н а с е л е н и я .  Особенно часто эти заболевания возникают у 
детей грудного и раннего возраста. Несмотря на то что пищева
рительный тракт к рождению ребенка достаточно подготовлен 
как структурно, так и функционально, у детей грудного и ран
него возраста наблюдается неустойчивость процессов пищева
рения и межуточного обмена. Это связано с незрелостью фер
ментативных систем и регуляторных механизмов вследствие 
незаконченности миелинизации нервных волокон. В частности, 
при кишечных инфекциях у таких детей значительно быстрее 
происходит всасывание из просвета кишечника токсинов, ко
торые затем поступают в лимфатическую и кровеносную си
стему. Существенное значение имеет и недоразвитие в груд
ном и раннем возрасте лимфатического аппарата пищевари
тельного тракта, способствующее развитию кишечных инфек
ций.
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И н ф е к ц и о н н ы е  п о р а ж е н и я  п и щ е в а р и т е л ь 
н о г о  т р а к т а  в з а в и с и м о с т и  о т  э т и о л о г и и  м о г у т  
б ы т ь  р а з д е л е н ы  на  в и р у с н ы е  и б а к т е р и а л ь н ы е ,  
а также на в ы з в а н н ы е  г р и б а м и  и п р о с т е й ш и м и .  
Следует отметить, что в кишечнике еще чаще, чем в органах 
дыхания, наблюдаются изменения, вызванные несколькими 
возбудителями. Сказанное так же, как и необходимость по
стоянно отграничивать этих возбудителей от непатогенной 
микрофлоры кишечника, делает очень сложной задачу разли
чать поражения кишечника по этиологии.

Возбудители кишечных инфекций отсутствуют в организме 
здорового человека. Кроме того, большая их часть не обитает 
и во внешней среде. В связи с этим заражение происходит, как 
правило, от больного человека или от бактериовыделителя.

Основным п у т е м  инфицирования является и н т р а к а н а -  
л н к у л я р н ы й  — э н т е р а л ь н  ы й, при котором возбудители 
с загрязненной пищей или водой попадают в верхние отделы 
пищеварительного тракта. Возникает ли в дальнейшем инфек
ционный процесс и как он будет протекать, в значительной 
степени зависит от нормального функционирования желудка, 
поскольку в обычном желудочном соке при достаточной дли
тельности нахождения пищевых масс большинство, а иногда 
почти все микроорганизмы погибают.

Микроорганизмы, прошедшие через этот защитный барьер, 
попадают в кишечник и начинают в нем размножаться. Как 
правило, это происходит в просвете кишечника. В результате 
прямого или опосредованного действия токсинов нарушаются 
процессы всасывания, возникают циркуляторные расстройства 
и воспалительные изменения в стенке органа, выпотевает жид
кая часть крови в просвет кишечника, наблюдается гиперсек
реция слизи, а иногда и деструктивные изменения эпителия 
слизистой оболочки с последующей его десквамацией. Все эти 
изменения при разных кишечных инфекциях выражены неоди« 
наково как но интенсивности, так и по соотношению пораже
ний разных отделов пищеварительного тракта. Наряду с мест
ными изменениями, обусловленными воздействием токсинов, 
при наиболее тяжелых формах кишечных инфекций возника
ют и общие проявления токсикоза с нарушением функции ря
да органов.

Макроскопические изменения кишечника заключаются в 
разжижении содержимого, к которому присоединяются в раз
ном количестве слизь и реже кровь. Наряду с этим определя
ется полнокровие, а иногда и более грубые изменения стенки 
кишечника, вплоть до изъязвлений.

В результате потери жидкости при кишечных инфекциях, 
особенно при холере, возникает обезвоживание (эксикоз), в 
результате чего резко ухудшается состояние больных, особен
но детей первых месяцев и лет жизни.
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При выздоровлении по мере затихания воспалительного 
процесса происходит рассасывание экссудата, наблюдаются 
регенераторные процессы. Последние наиболее четко выраже
ны со стороны эпителия. Они заключаются в нарастании из 
ростковых зон (в глубине крипт) на дефект слизистой оболоч
ки пласта, состоящего вначале из одного слоя уплощенных 
эпителиальных клеток (см. рис. 121). В дальнейшем происхо
дит дифференцировка этой эпителиальной выстилки в свойст
венную данному отрезку кишечника.

Все кишечные инфекции протекают в последние годы гораз
до легче, чем раньше, и даже без лечения гораздо реже закан
чиваются летальным исходом. Наиболее вероятной причиной 
этого является изменение патогенных свойств энтеробактерий, 
в частности шигелл, под влиянием применяемых уже в тече
ние нескольких десятилетий этиотропных средств.

Еще большие отличия от ранее описывавшихся проявлений 
кишечных инфекций отмечаются в случае применения совре
менных способов лечения — антибактериальными препарата
ми и средствами, направленными против токсикоза, эксикоза 
и др. В результате этого врач, работающий в современных 
условиях, видит, как правило, лишь легкие формы с относи
тельно умеренными структурными изменениями. Следует от
метить, что за последние годы среди кишечных инфекций не 
возросла роль вирусных инфекций, как это произошло при 
респираторных заболеваниях (см. стр. 140). Это объясняется 
скорее всего наличием в кишечнике обильной непатогенной 
бактериальной микрофлоры.

БАКТЕРИАЛЬНЫЕ ИНФЕКЦИИ

Б а к т е р и а л ь н ы е  к и ш е ч н ы е  и н ф е к ц и и  я в л я ю т 
с я  н а и б о л е е  в а ж н ы м и  и ч а с т ы м и  з а б о л е в а н и я 
м и  э т о й  г р у п п ы 1. К ним относятся болезни, вызываемые 
в основном микроорганизмами семейства кишечных бактерий: 
д и з е н т е р и я ,  к о л и э н т е р о к о л и т  ( к и ш е ч н а я  ко-  
л и-и н ф е к ц и я ) ,  б р ю ш н о й  т и ф  и другие с а л ь м о н е л 
л е з ы .  Реже эти заболевания вызываются другими микроор
ганизмами— вибрионом холеры и стафилококками.

Воспалительные изменения в кишечнике очень часто вызы
ваются не одним, а несколькими микроорганизмами, что свя
зано с богатством разнообразной микрофлоры в его содержи
мом. Ее представители могут присоединиться к первоначаль

1 Возможность поражения пищеварительного тракта, особенно у детей 
грудного и раннего возраста, различными вирусами, относящимися как к 
энтеропатогенным, так и к респираторным (см. стр. 151— 153), не вызывает 
сомнения. Клинически в этих случаях преобладает диарея с водянистым 
стулом. Патологическая анатомия вирусных инфекций с единственным или 
хотя бы основным поражением пищеварительного тракта почти не изучена.
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ному агенту и способствовать прогрессированию воспалитель
ного процесса. Возможна также суперинфекция и за счет аген
тов, поступивших в пищеварительный тракт извне, на фоне 
уже возникшей кишечной инфекции. Особенно большое значе
ние имеет присоединение вторичной инфекции на поздних ста
диях острых кишечных инфекций (см. стр. 209—213). Кроме 
такого повторного инфицирования, возможно также одновре
менное заражение несколькими агентами. В этом случае пато
логический процесс окажется вызванным смешанной микро
флорой, в его же проявлениях будут преобладать изменения, 
обусловленные наиболее патогенным возбудителем.

Холера

Х о л е р а  (cholera) я в л я е т с я  о с т р е й ш и м  и н ф е к 
ц и о н н ы м  з а б о л е в а н и е м  из  г р у п п ы  к а р а н т и н 
н ы х  с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о р а ж е н и е м  ж е л у д 
к а  и т о н к и х  к и ш о к .  Название болезни происходит от 
слова «choul rah» (евр.) — дурная болезнь, или от слова 
«cnole» (греч.)— желчь и слова «rheo» (греч .)— течь. Воз
будителями холеры являются холерные вибрионы разных био
типов (Vibrio cholerae asiaticae, El-Tor).

Холерой болеют люди любого возраста. Инкубационный пе
риод в среднем длится 2—3 сут или меньше. Клинические про
явления болезни длятся несколько дней или недель. Холера, 
как правило, носит эпидемический характер. Несмотря на то 
что холера протекает тяжело, при правильном лечении (анти
биотики, введение больших количеств жидкости и др.) смерт
ность в настоящее время невелика.

Источником заражения является больной человек или виб- 
рионовыделитель. Инфицирование происходит теми же путя
ми, что и при других кишечных инфекциях. Поскольку возбу
дитель холеры может длительное время существовать в воде, 
возможны заболевания при питье зараженной воды.

В острой первоначальной фазе болезни происходит бурное 
размножение холерного вибриона в верхних отделах желудоч
но-кишечного тракта, особенно в двенадцатиперстной кишке. 
В ней можно обнаружить огромные скопления возбудителя, 
располагающиеся на поверхности слизистой оболочки.

В стенке тонкой кишки, а также желудка при микроскопи
ческом исследовании в случае тяжелого течения болезни пре
обладают резко выраженные отек и полнокровие, отмечаются 
также мелкие кровоизлияния (рис. 115). При более легком 
течении эти явления выражены слабее. В таком случае в стро- 
ме слизистой оболочки выявляются значительные скопления 
клеток, среди которых преобладают лимфоидные и плазмати
ческие. Закономерно возникают дистрофические изменения 
эпителия. Нередко на значительном протяжении происходит
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Рис. 115. Резкие расстройства кровообращения в тонкой кишке при холере, 
десквамация эпителия. Окраска гематоксилин-эозином. Х135 (препарат

А. К. А геева).

его слущивание, что в значительной мере объясняется отеком 
подлежащих тканей. Эти изменения обусловлены воздействи
ем токсинов из просвета желудочно-кишечного тракта. Такие 
поражения обозначаются как холерный энтерит и гастроэнте
рит. Аналогичные изменения возникают и в толстых кишках, 
однако в них эти изменения нерезко выражены.

Макроскопические изменения в пищеварительном тракте в 
наиболее тяжелых случаях весьма характерны (рис. 116). 
Кишки, особенно тонкие, резко расширены, переполнены бес
цветной или розоватой жидкостью, иногда слегка окрашенной 
желчью. Эта жидкость напоминает по своему виду рисовый 
отвар. Стенка кишки, в частности ее слизистая оболочка, уме
ренно полнокровна.

Нередко отмечается водянистый характер желчи в желч
ном пузыре вследствие тех же нарушений, что и в ки
шечнике.
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Рис. 116. Тонкая кишка при холере (по Н. И. Пирогову).

Столь выраженное накопление жидкого экссудата в просве
те кишечника объясняется прежде всего накоплением в эпи
телиальных клетках аденозинмонофосфата (АМФ) в резуль
тате расщепления под воздействием токсинов АТФ. Это сопро
вождается выделением ионов калия и натрия, а с ними и воды 
в просвет кишечника.

Выраженной диссеминации холерных вибрионов за преде
лы органов пищеварения, по-видимому, не происходит. Отме
чается в основном лишь бактериемия. Возможно также попа
дание возбудителя в легкие интраканаликулярным путем.

Значительно более выражены изменения, обусловленные 
резким нарушением обмена, г л а в н ы м  о б р а з о м  в о д н о 
го. Они заключаются прежде всего в обезвоживании. Послед
нее наблюдается в том случае, если не проводится лечение пар
ентеральным введением жидкостей. Обезвоживание проявля
ется в уменьшении органов и тканей в объеме, вследствие 
чего кожа делается как бы избыточной и «висит» на таком 
больном. Кроме того, отмечается западение глаз, сухость се
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розных оболочек и др. Выявляются также дистрофические из
менения паренхиматозных органов. У умерших определяется 
раннее и резко выраженное трупное окоченение. Период бо
лезни, при котором отмечаются максимальные нарушения об
мена, обозначается термином «альгидный».

Острый период холеры может закончиться смертельным ис
ходом, выздоровлением и, наконец, у больного иногда разви
вается картина х о л е р н о г о т и ф о и д а .

Х о л е р н ы й  т и ф о и д  — это не стадия болезни, обуслов
ленная сенсибилизацией, как предполагали раньше, а прояв
ление осложнения этой болезни прежде всего в результате 
п р и с о е д и н е н и я  в т о р и ч н о й ,  в о с н о в н о м  б а к т е 
р и а л ь н о й  м и к р о ф л о р ы ,  особенно стафилококков, напо
добие того, как это происходит при дизентерии (см. стр. 198— 
199). В это время основные изменения развиваются уже не в 
желудке или в тонких кишках, а в толстых кишках. В них воз
никает фибринозное, чаще дифтеритическое воспаление сли
зистой оболочки с серыми или серовато-зелеными наложения
ми. В дальнейшем могут образоваться и язвы.

При холере возможно развитие и других осложнений. В ча
стности, наблюдается поражение почек в виде н е к р о т и ч е 
с к о г о  н е ф р о з а ,  а также гломерулонефрита, сопровожда
ющихся уремией.

Дизентерия

Д и з е н т е р и я  (Dysenteria bacterialis) п р е д с т а в л я е т  
с о б о й  о б ы ч н о  о с т р о  п р о т е к а ю щ е е  и н ф е к ц и о н 
н о е  з а б о л е в а н и е  с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о р а ж е 
н и е м  к и ш о к ,  о с о б е н н о  п р я м о й  и с и г м о в и д н о й .  
Название происходит от слов «dys» (греч.) — расстройство, и 
«enteron» (греч.) — кишечник. Возбудителем дизентерии явля
ется группа родственных бактерий — шигелл (дизентерийных 
палочек), названных так по имени К- Shiga.

Дизентерией болеют люди любого возраста и особенно ча
сто дети. Инкубационный период неопределенный (от несколь
ких часов до нескольких дней). Длительность клинических 
проявлений болезни до нескольких недель. Дизентерия возни
кает в виде вспышек или спорадических случаев. В прошлом 
она являлась довольно частой причиной смерти, особенно де
тей грудного и раннего возраста. При своевременном и пра
вильном применении современных методов лечения смертель
ный исход при дизентерии не встречается.

Шигеллы, попав в пищеварительный тракт с загрязненной 
пищей или водой, начинают довольно быстро размножаться в 
просчете кишечника (рис. 117, а). Изредка шигеллы внедря
ются в цитоплазму, в основном предварительно поврежден
ных эпителиальных клеток слизистой оболочки (рис. 117, б).
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Рис. 117. Катаральный энтероколит при дизентерии.
а _ш игеллы в просвете киш ечника. О бработка специфической лю м инесцирую щ ей сы 
вороткой Х1000; б — ш игеллы  в просвете крипты  и в ц итоплазм е одной из клеток 
эпителия! О краска азур-эозином . Х1300; в — резкое ослизнение и частичная  д еск в ам а 
ция эпителия слизистой оболочки прямой киш ки. О краска  гем атоксилин-эозином . Х300.

Под влиянием токсина шигелл, всасывающегося из просвета 
кишечника, в слизистой оболочке возникают гиперсекреция 
слизи и частичная десквамация эпителия, расстройства крово
обращения в виде полнокровия, отека, стаза и мелких крово
излияний в строме слизистой оболочки (рис. 118, в). Ток
сины повреждают также интрамуральный нервный аппарат 
кишечника (мейсснерово и ауэрбахово сплетения), в котором 
обнаруживаются дистрофические изменения и гибель нейро
нов. В клинике при этом наблюдаются спастические сокраще
ния мышечной оболочки кишки, от которых зависят частые 
позывы (тенезмы), характерные для дизентерии. Кроме того, 
отмечается неравномерная, обычно умеренная инфильтрация 
слизистой оболочки нейтрофильными лейкоцитами, лимфоцИг 
тами, а также единичными плазматическими и тучными клет
ками. Умеренно выраженные расстройства кровообращения 
наблюдаются и в подслизистой оболочке.

В лимфатическом аппарате кишечника, так же как и в 
брыжеечных лимфатических узлах, шигеллы гистобактерио- 
скопически, как правило, не выявляются. Здесь, как и при дру
гих состояниях, сопровождающихся токсикозом, происходит 
рексис части лимфоцитов и ретикулярных клеток. Кроме того,
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в лимфатическом аппарате отмечаются умеренные отек и лей
коцитарная инфильтрация.

В просвете кишечника определяются слизь, слущенные 
клетки эпителия, немногочисленные нейтрофильные лейкоци
ты и отдельные эритроциты.

Макроскопические изменения стенки кишечника на этой ста
дии заболевания выражены умеренно. Они заключаются в 
том, что преимущественно в его дистальных отделах, особенно 
в прямой и сигмовидной кишках, отмечаются набухание и не
равномерное покраснение слизистой оболочки, а также не
большая отечность подслизистой. В просвете кишечника со
держатся полужидкие или жидкие массы, богатые слизью. Та
кие изменения называются о с т р ы м  к а т а р а л ь н ы м  к о 
л и т о м ,  или э н т е р о к о л и т о м ,  когда процесс захватывает 
и тонкие кишки.

В других, относительно редких, случаях поражение кишеч
ника при дизентерии может носить дифтеритический или яЗ' 
венный характер. Это описывается при наиболее токсигенных 
штаммах шигелл, особенно Григорьева—Шига. Все же такое 
поражение чаще возникает в том случае, если оно обусловле
но не только одними шигеллами, но и шнгелламн с другой мик
рофлорой, оказывающей некротизирующее действие на ткани 
организма (см. ниже).

Выраженной гемато- и лимфогенной диссеминации шигелл 
не происходит. В связи с этим изменения, отмечающиеся в 
других органах, обычно скудны. В лимфатических узлах, осо
бенно в регионарных, наблюдается гиперплазия, в связи с чем 
они становятся сочными, серого цвета. При смерти от т о к с и 
ч е с к о й  д и з е н т е р и и  в первые дни болезни отмечаются 
острое набухание головного мозга, анемические пятна в пече
ни и выраженные дистрофические изменения внутренних ор
ганов.

Местные осложнения в кишечнике обусловлены присоеди
нением к дизентерийной инфекции другой микрофлоры — ста
филококков, а также грибов рода Candida, патогенного про
тея фузоспирохетозной микрофлоры и др. В этом случае 
возникают значительно более тяжелые изменения с участками 
некротизации слизистой оболочки, иногда на большую глуби
ну (рис. 118). Некротизированная ткань может быть прониза
на нитями фибрина и преимущественно распадающимися 
лейкоцитами. Подлежащие ткани в области такого повреж
дения полнокровны, отечны и значительно инфильтрированы 
лейкоцитами. После отторжения некротических масс образу
ются изъязвления.

Макроскопически в этих случаях поражение чаще всего но
сит характер я з в е н н о г о  к о л и т а  (рис. 119, б ) . Язвы нмеют 
различную форму, диаметр их может достигать нескольких, а 
иногда и многих миллиметров. Слизистая оболочка между ними
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Рис. 118. Дизентерия с наслоением стафилококковой инфекции.
а —фибринозный колит. С лизистая оболочка н еразличим а. Н а  поверхности ф и бриноз
но-лейкоцитарны х налож ений  имею тся скопления стаф илококков. О краска  по Грам у— 
Вейгерту. Х90; б — ф агоцитоз лейкоцитом  стаф илококков. О краска  азур-эозином . 

Х1350; в — острый язвенны й колит. О краска  азур-эозином . Х135.

полнокровна. В содержимом кишечника определяется значи
тельная примесь слизи, иногда видны прожилки крови. Реже 
наблюдается д и ф т е р и т  и ч е с к и й  к о л и т  (рис. 119, а). 
При этом на внутренней поверхности кишечника образуются 
пленки, довольно плотно соединенные со стенкой органа. Они 
имеют бурый или даже зеленоватый цвет вследствие пропи
тывания желчными пигментами. Язвенный процесс в некото
рых, крайне редких случаях осложняется микроперфорацией 
с последующим развитием перитонита при прободении в 
брюшную полость или парапроктита при перфорации вне- 
брюшинно расположенной части прямой кишки. Иногда воз
можны незначительные кишечные кровотечения, связанные с 
деструкцией кровеносных сосудов.

Изредка, преимущественно у детей, на фоне катарального 
воспаления возникают резкие изменения лимфатического ап
парата кишечника. Вначале происходит гиперплазия, а затем 
некроз и нагноение центральных участков фолликулов. 
В дальнейшем на их месте возникают дефекты, открывающие
ся узким ходом в просвет кишки. После эпителизации этих де
фектов могут возникнуть кистовидные образования, которые 
содержат слизистый экссудат. Такой вариант дизентерии на-
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Рис. 119. Колит при дизентерии с наслоением стафилококковой инфекции.
а — диф теритический колит. Разм еры  сохранены ; б — язвенны й колит.

зывается ф о л л и к у л я р н ы м  или ф о л л и к у л я р н о - я з 
в е н н ы м  колитом.

У ослабленных больных, как правило, при осложненной ди
зентерии возможно затягивание воспалительного процесса в 
кишечнике с развитием х р о н и ч е с к о г о  я з в е н н о г о  к о 
л и т а .  При этом возможно нарушение процессов регенерации 
и образование на месте некротизированных фолликулов глу
боких язв, которые, эпителизируясь, образуют мешочки, вы
полненные слизисто-гнойным содержимым. При извращенной 
регенерации иногда развиваются одиночные или множествен
ные п с е в д о п о л и п ы  т о л с т о й  к и ш к и .  Нарушение ре
генерации обусловлено также повреждением интрамурально
го аппарата толстой кишки.

При хроническом течении болезни, особенно раньше, неред
ко отмечалось понижение питания, доходившее в тяжелых 
случаях до истощения. Существенное значение могут иметь 
гастриты, часто возникающие после перенесенной дизентерии 
в результате рефлекторных нарушений. Из внекишечных ос
ложнений дизентерии наибольшее значение имеют очаговые 
пневмонии и отиты различной, как правило, не дизентерийной 
этиологии.
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Колиэнтероколит

К о л и э н т е р о к о л и т  ( c o l i e n t e r o c o l i t i s ) ,  или к и 
ш е ч н а я  к о л  и-и н ф е к ц и я ,  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  о с т 
р о е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е  с п р е и м у щ е с т 
в е н н ы м  п о р а ж е н и е м  к и ш о к ,  о с о б е н н о  т о н к и х .  
Возбудителями этого заболевания являются э н т е р  оп  а т о 
ге  и н ы е  к и ш е ч н ы е  п а л о ч к и  — Э П К П  (Escherichia 
с о 1 i О-111, О-55 и др., названные так по имени Th. Escherich).

Колиэнтероколитом болеют дети, как правило, грудного и 
раннего возраста. Колиэнтероколит часто возникает на фоне 
других заболеваний, особенно на фоне острых вирусных рес
пираторных инфекций. Длительность инкубационного периода 
неопределенна. Клинические проявления болезни продолжа
ются несколько дней и недель. Колиэнтероколит наблюда
ется в виде спорадических случаев или групповых заболева
ний. При своевременном и правильном лечении антибакте
риальными препаратами и диетой смертельные случаи от ки
шечной коли-инфекции встречаются очень редко.

Размножение попавших в организм человека ЭПКП проис
ходит, как правило, в просвете подвздошной и тощей кишок 
(рис. 120, а), где они могут значительно преобладать над непа- 
тогенными кишечными палочками. Размножение этих микро
бов в эпителии или в лимфатическом аппарате кишечника не 
удается выявить.

Под воздействием всасывающихся из просвета кишки т о к 
с и н о в  Э П К П  в о з н и к  а ю т  д и с т р о ф и ч е с к и е  и з м е 
н е н и я  э п и т е л и я .  В дальнейшем возможно его отслоение. 
В сохранившихся клетках эпителия видно много реактивных 
митозов. Наряду с этим в стенке пораженной кишки возника
ют очаговые сосудистые расстройства в виде умеренной гипер
емии, стазов и мелких кровоизлияний (рис. 120, б). В строме 
слизистой оболочки местами видны небольшие скопления лей
коцитов и увеличенное количество плазматических клеток и 
лимфоцитов. Часть этих клеток некротизируется. В других 
участках слизистой оболочки нередко выявляется повышен
ное слизеобразование. В лимфатическом аппарате происходит 
распад ретикулярных клеток и лимфоцитов. В просвете ки
шечника наряду с микробами содержится жидкость с неболь
шой примесью белков, слизи, клеток слущенного эпителия, 
единичных лейкоцитов и иногда эритроцитов. Поражения 
сходного характера обычно наблюдаются и в толстых кишках, 
однако в них они выражены слабее.

Макроскопические изменения кишечника незначительны. 
Они заключаются в весьма умеренном очаговом полнокровии 
и набухании слизистой оболочки, преимущественно вокруг 
лимфатических фолликулов и пейеровых бляшек, наличии во
дянистого содержимого в просвете кишечника с небольшой
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Рис. 120. Колиэнтероколит.
а — скопления Э П К П  0-111 в просвете тонкой киш ки. О бработка специфической люми- 
несцирую щ ей сывороткой. Х1700. б — катаральн ы й  энтерит с резкой деф орм ацией 

ворсин. О краска  гем атоксилин-эозином . Х300.

примесью комочков зеленого цвета слизи и изредка прожилок 
крови. Описанные изменения позволяют говорить о к а т а 
р а л ь н о м  э н т е р и т е  или э н т р о к о л и т е .

У некоторых детей развиваются неглубокие одиночные, ре
же множественные и з ъ я з в л е н и я ,  обычно округлой формы. 
Они располагаются по брыжеечному краю или на противопо
ложной стороне и связаны с нарушением кровообращения в 
стенке пораженной кишки (см. стр. 217, 218).

В случае затихания воспалительного процесса происходит 
регенерация эпителия (рис. 121), делаются более редкими ин
фильтраты в стенке пораженной кишки, а в их составе вместо 
лимфоцитов и плазматических клеток начинают преобладать 
гистиоциты и фибробласты.

Диссеминации ЭПКП гематогенным или лимфогенным путя
ми обычно не наблюдается. Несколько чаще она происходит 
и н т р а к а н а л и к у л я р н о  в в е р х н и е  о т д е л ы  п и щ е 
в а р и т е л ь н о г о  т р а к т а  и д а л е е  по  д ы х а т е л ь н ы м  
п у т я м  в л е г к и е. При этом у ребенка иногда возникает 
очаговая пневмония, вызванная ЭПКП, обычно в сочетании с 
нормальной кишечной микрофлорой.

Местные осложнения те же, что и при дизентерии. Они за
ключаются в возможности наслоения в т о  р и ч н о й и н ф е к -  
ц и и.

Часто вследствие токсикоза, а также изменения обмена ве
ществ и нарушения процессов всасывания из кишечника на-
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Рис. 121. Колиэнтероколит.
Р еген ерац ия эпителия слизистой оболочки тонкой киш ки. О краска  гем атоксилин-

эозином . Х300.

блюдается развитие дистрофических изменений внутренних 
органов. Наиболее типична резко выраженная жировая ди
строфия печени (см. рис. 75). При длительном течении болез
ни вследствие нарушения питания может развиться истоще
ние.

Сальмонеллезы

С а л ь м о н е л л е з ы  (salmonellosis) п р е д с т а в л я ю т  
с о б о й  г р у п п у  о с т р ы х  и н ф е к ц и о н н ы х  з а б о л е в а 
н и й  с р а з н о о б р а з н ы м и  п р о я в л е н и я м и ,  из  к о т о 
р ы х  н а и б о л е е  в а ж н ы м и  я в л я ю т с я  п о р а ж е н и я  
ж е л у д о ч н о - к и ш е ч н о г о  т р а к т а  (рис. 122). Эти забо
левания, так же как и их возбудители, названы по имени 
D. Salmon. Сальмонеллезы возникают у людей различного 
возраста, в том числе и у детей. Их возбудителями являются 
сальмонеллезы многих видов, заражение которыми происходит 
энтеральным путем.

Среди этих болезней в качестве самостоятельного заболе
вания выделяют брюшной тиф. Остальные сальмонеллезы не
которые авторы рассматривают суммарно, другие же выделя
ют из них, кроме того, паратифы.
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Рис. 122. Разрушение 
микроворсинок (Мв) 
тонкой кишки при саль
монеллезе, в поврежден
ных участках видны еди
ничные сальмонеллы (С).

X 15 ООО (по Takeuhi).

Брюшной тиф

Б р ю ш н о й  т и ф  ( T y p h u s  a b d o m i n a l i s )  п р е д 
с т а в л я е т  с о б о й  о с т р о е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е -  
в а н и е с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о р а ж е н и е м  л и м ф о 
и д н о й  т к а н и  к и ш е ч н и к а ,  о с о б е н н о  н и ж н и х  о т 
д е л о в  п о д в з д о ш н о й  к и ш к и .  Название болезни проис
ходит от слова «typhus» (греч.) — дым, затуманенность. 
Брюшной тиф вызывается брюшнотифозной палочкой (Salmo
nella typhi abdominalis).

Брюшным тифом болеют люди разного возраста, в том чи
сле и дети. Заражение происходит от больных людей или ба- 
цилловыделителей. Продолжительность инкубационного перио
да в среднем составляет 10— 14 сут. Клинические проявления 
заболевания длятся до 4—5 нед. Брюшной тиф возникает в виде 
вспышек и спорадических случаев. В прошлом он являлся при
чиной массовых заболеваний. В настоящее время в резуль
тате проводимых профилактических мероприятий заболевае
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мость брюшным тифом резко снизилась. При современном 
диагностировании заболевания и правильном его лечении 
смертельных случаев не наблюдается.

Что происходит с возбудителем, попавшим в человеческий 
организм?

По этому поводу существует несколько точек зрения. 
Согласно первой из них, брюшнотифозные палочки, по
павшие в кишечник, всасываются и по лимфатическим путям 
поступают вначале в лимфатические узлы брыжейки, а затем 
в кровь. В дальнейшем происходит гематогенная диссемина- 
ция микроорганизма во многие органы, в том числе и в печень 
и желчные пути, и лишь после размножения возбудителя в 
последних возникает патологический процесс в кишечнике. 
Согласно второй точке зрения, процесс сразу начинается в ки
шечнике. Лимфо- и гематогенная диссеминация бывает, но 
принципиально не отличается от наблюдающейся при других 
инфекциях этой группы.

При изложении морфогенеза болезни принято выделять 
пять ее стадий.

П е р в а я  с т а д и я ,  длящаяся до 6—7 сут, заключается 
преимущественно в пролиферации ретикулярных клеток 
(рис. 123, а, б), образующих тифозные узелки (гранулемы), 
занимающие значительную часть, а иногда и весь лимфати
ческий фолликул или лейерову бляшку. Вне их отмечаются 
явления острого катарального воспаления. Макроскопически 

-эта стадия называется стадией м о з г о в и д н о г о  н а б у х  а- 
н и я.

В т о р а я  с т а д и я  наступает на 8— 10-е сутки — н е к р о з  
п е й е р о в ы х  б л я ш е к .  Однако эта и последующие стадии, 
особенно у детей, могут отсутствовать. Процесс сразу закан
чивается заживлением. Макроскопически на этой стадии бо
лезни центральные участки бляшки становятся желто-корич
невыми. По периферии сохраняется сочный ободок серовато
го цвета, представляющий собой сохраненную часть гипер- 
■плазированной бляшки. Причины развития этого некроза не
ясны— можно предполагать его возникновение в связи с на
слоением вторичной инфекции или развитие процесса по типу 
феномена Артюса.

Т р е т ь я  с т а д и я  — о б р а з о в а н и е  я з в ы  — возникает 
на 14— 18-е сутки. В это время наблюдается постепенное от
торжение некротизированных масс.

Ч е т в е р т а я  с т а д и я  — ч и с т ы х  я з в  — описывается на 
20—25-е сутки. Эти язвы в значительной степени отличаются 
от язв другой этиологии прежде всего своей локализацией. 
В подвздошной кишке они располагаются по ее длиннику и 
повторяют форму пейеровой бляшки.

П я т а я  с т а д и я  — с т а д и я  з а ж и в л е н и я  я з  в—насту
пает на 26—28-е сутки заболевания. Во время этой стадии де-
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Рис. 123. Тонкая кишка при брюшном тифе (стадия мозговидниги наоу-
хания).

а — увели ченн ая пейерова бляш ка. М акропрепарат; б — гиперплазия преимущ ествен
но ретикулярны х клеток. О краска гематоксилин-эозином . Х600.

фекты слизистой оболочки постепенно эпителизируются. Одна
ко полного восстановления лимфоидной ткани обычно не на
блюдается.

Необходимо подчеркнуть, что приведенные стадии брюшно
го тифа являются весьма условными, так же как и сроки, в 
которые они отмечаются. Часто можно наблюдать, особенно 
на более поздних фазах болезни, сочетание поражений, отно
сящихся к разным «стадиям» болезни. Вполне возможно, что 
вторая и последующие стадии заболевания представляют со
бой проявление не самого брюшного тифа, а наслоения на не
го вторичной инфекции, так же как при холере и дизентерии.

Следует отметить возможность длительного бациллоноси
тельства при брюшном тифе, сопровождающегося бацилловы- 
делением с желчью и калом.
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Наиболее х а р а к т е р н ы м и  и з м е н е н и я м и  д р у г и х  
о р г а н о в  при брюшном тифе являются значительное увели
чение селезенки, иногда в 4—5 раз, а также лимфатических 
узлов, особенно регионарных. Это происходит в результате ги
перплазии ретикулярных клеток, образующих очаговые скоп
ления. Возможно развитие воспалительных изменений, обус
ловленных брюшнотифозными палочками, и в других органах 
(легких, мозговых оболочках, печени и др.). В коже имеются 
розеолы— небольшие участки розового цвета, появляющиеся 
в начале 2-й недели болезни. В этих участках выявляются 
брюшнотифозные палочки, лежащие в лимфатических сосу
дах, окруженных небольшими круглоклеточными инфильтра
тами, отмечаются также очаговые нарушения кровообраще
ния. Иногда наблюдается восковидный некроз поперечнополо
сатых мышц, особенно прямой мышцы живота. Постоянно оп
ределяются дистрофические изменения внутренних органов.

Среди о с л о ж н е н и й  наибольшее значение имеют кишеч
ные кровотечения, наблюдающиеся в период отторжения не
кротических масс и образования язв. В случае распростране
ния некротического процесса за пределы лимфатического фол
ликула или бляшки возможно развитие прободения. Это мо
жет наблюдаться при некрозе пролиферирующих тифозных 
клеток по ходу лимфатических сосудов. Все же в основном 
такие изменения возникают при наслоении на брюшной тиф 
другой бактериальной микрофлоры, особенно стафилококков. 
Это осложнение сопровождается развитием гнойного или фиб
ринозно-гнойного перитонита, содержащего в экссудате сме
шанную бактериальную микрофлору. Помимо этих изменений, 
нередкими осложнениями являются пневмонии, чаще вторич
ные.

Прочие сальмонеллезы

Эти сальмонеллезы значительно отличаются друг от друга 
по своим проявлениям, что связано прежде всего с особенно
стями инфицирования и характером возбудителя. Они могут 
быть вызваны сальмонеллами более 250 видов. Инфицирова
ние некоторыми из них, особенно относящимися к группе А 
(Salmonella paratyphi), а также к группе В, происходит от 
больных людей или бацилловыделителей. Другие сальмонел
лезы являются антропозоонозами. В этом случае заражение 
происходит с пищей при недостаточной кулинарной обработке 
мяса животных и птиц, которые нередко спонтанно болеют 
сальмонеллезом.

В последние годы не отмечается существенного снижения 
частоты этого заболевания, более того в ряде стран наблюда
ется учащение групповых заболеваний сальмонеллезом.

Инкубационный период различен в зависимости от массив
ности инфицирования и может колебаться от нескольких ча
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сов до 2—3 сут. Клинические проявления длятся от несколь
ких часов до нескольких недель. Смертельные исходы при 
сальмонеллезах крайне редки.

Проявления болезни резко отличаются в разных случаях, 
что зависит как от особенностей макроорганизма, так и от то
го, каким видом сальмонелл вызвано заболевание. Выделяют 
три формы сальмонеллеза: брюшнотифозную, интестинальную 
и септическую.

Брюшнотифозная форма сальмонеллеза вызывается саль
монеллами группы А. Она весьма сходна по клинико-анатоми
ческим проявлениям с брюшным тифом, хотя и протекает лег
че. Дифференциальная диагностика этих болезней возможна 
лишь после выделения возбудителя. В связи с таким сходст
вом данное заболевание нередко обозначается термином «па
ратиф».

Интестинальная форма сальмонеллеза (пищевая парати
фозная токсикоинфекция) вызывается многими сальмонел
лами из групп В, С, D и Е и является антропозоонозом. Забо
левание начинается через несколько часов после приема за
грязненной сальмонеллами пищи, особенно мяса. Болезнь в 
основном проявляется острым гастроэнтеритом, имеющим 
сходство с холерой, вследствие чего он получил название «до
машней холеры» (cholera nostras).

Сальмонеллы, попавшие в огромном количестве в желудоч- 
но-кишечный тракт, с одной стороны, продолжают размно
жаться в нем, а с другой — распадаются. Образующиеся в 
связи с этим токсины вызывают тяжелое поражение органов, 
особенно пищеварительного тракта. В стенке желудка и ки
шок в первые дни болезни отмечаются резкие расстройства 
кровообращения в виде полнокровия, отека, кровоизлияний, 
иногда тромбоза мелких кровеносных сосудов, а также поверх
ностные некрозы слизистой оболочки сосудистого происхож
дения. Кроме того, в слизистой оболочке происходит повышен
ное слизеобразование, а в ее строме наблюдается увеличение 
числа лимфоцитов, плазматических клеток и гистиоцитов. 
В подслизистой оболочке выявляются очаговые инфильтраты 
такого же состава.

Желудок и кишки, особенно тонкие, при наиболее тяжелом 
течении болезни паралитически расширяются. В их просвете 
накапливается обильное жидкое и кашицеобразное содержи
мое с примесью слизи, которое обладает резким гнилостным 
запахом.

Наряду с описанными изменениями закономерно отмечает
ся гиперплазия лимфатического аппарата кишечника и селе
зенки, сходная с возникающей при брюшном тифе, однако вы
раженная значительно слабее. Единичные мелкие гранулемы, 
состоящие из гистиоцитов и ретикулярных клеток, иногда с 
участками некроза, могут образовываться и в других органах,
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особенно в печени. Эти изменения со стороны ретикулоэндо- 
телиальной системы являются реакцией на возбудителя или 
чаще на продукты его распада.

В паренхиматозных органах, кроме того, определяются вы
раженные дистрофические изменения. В головном мозге и ко
же возникают расстройства кровообращения с диапедезными 
кровоизлияниями. Наконец, при крайне тяжелом течении этой 
формы сальмонеллеза могут выявляться симптомы обезвожи
вания организма1.

Септическая форма сальмонеллеза может быть вызвана 
многими видами сальмонелл, относящимися к различным 
группам. Такое течение заболевания со значительно оолее вы 
раженной, чем при других формах, генерализацией процесса 
наблюдается у ослабленных детей, в том числе у детей первых 
месяцев жизни. Изменения кишечника незначительны и заклю
чаются в умеренном расстройстве кровообращения и незначи
тельной гиперплазии лимфатического аппарата. Вместо этого 
отмечаются проявления диссеминации возбудителя, особенно 
гематогенной, с развитием в ряде органов, в частности в л ег
ких и головном мозге, метастатических очагов воспаления с 
серозно-лейкоцитарным или с л с й к о ци т а р н о - м а к р о ф а г а л ь н ы м 
экссудатом. В таких очагах сальмонеллы в: отличие от органов
лимфатической системы л е г к о  обнаруживаются при микроско
пическом исследовании. Закономерно отмечается также гипер
плазия клеток ретикулоэндотелиальной системы — то относи
тельно диффузная, то очаговая с образованием гранулем.

Следует’ отметить, что при септической форме болезни не
редко происходит дисс.еминация не одних сальмонелл, а в со
четании с другой, чаще кокковой микрофлорой.

Стафилококковая инфекция

Стафилококковые поражения пищеварительного тракта 
встречаются сравнительно редко. Чаще всего они наблюдают
ся у детей. При этом с т а ф и л о к о к к о в а я  и н ф е к ц и я  
н е р е д к о  в о з н и к а е т  в т о р и ч н о ,  н а с л а и в а я с ь  н а  
п р е д ш е с т в у ю щ е е  п о р а ж е н и е  к и ш е ч н и к а  вируса
ми шигеллами и другими микроорганизмами или развиваясь 
в с л е д с т в и е  д и с б а к т е р и о з а ,  обусловленного лечени
ем антибиотиками. Стафилококковые поражения пищевари
тельного тракта принято разделять на две группы: токсикоин- 
фекции и энтероколиты.

1 Случаи заболевания, во многом сходные с интестинальнои формой 
сальмонеллеза, описываются при пищевых токсикоинфекциях, вызванных 
некоторыми другими микроорганизмами той же кишечвоп группы сои, 
В. proteus, В. m organii, В. faecalis alcaligenes) и стафилококком.
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Течение пищевой стафилококковой токсикоинфекции во 
многом сходно с интестинальной формой сальмонеллеза (см. 
стр. 208). Это связано с тем, что при пищевой стафилокок
ковой инфекции, как и при интестинальной форме сальмонел
леза, происходит одновременное поступление огромного коли
чества микробов и продуктов их жизнедеятельности. Это на
блюдается при приеме в пищу зараженных стафилококками 
продуктов, особенно молочных. Заболевание начинается после 
короткого инкубационного периода, который длится около 2— 
4 ч. Клинические проявления заболевания продолжаются не
сколько дней, летальные исходы редки.

В желудоч-но-кишечном тракте, преимущественно в тонких 
кишках, под воздействием стафилококков и их токсинов воз
никает острейший воспалительный процесс. Происходят не
кроз и слущивание эпителия, преимущественно ворсинок тон
ких кишок; иногда захватываются и более глубокие слои сли
зистой оболочки. Наряду с этим происходит инфильтрация 
слизистой оболочки, а также подслизистой оболочки лейкоци
тами и в меньшей мере другими клетками. Постоянно отме
чаются выраженные расстройства кровообращения— полно
кровие, стаз и мелкие кровоизлияния.

В просвете пораженных кишок накапливается экссудат, ино
гда с небольшой примесью фибрина и значительным числом 
слущенных клеток эпителия и нейтрофильных лейкоцитов. По
стоянно обнаруживается большое количество микробов, среди 
которых значительно преобладают стафилококки. Они частич
но лежат свободно, частично же фагоцитируются лейкоци
тами.

Макроскопически в пораженных отделах пищеварительного 
тракта содержится зеленовато-желтая жидкость с комочками 
слизи, а иногда и с прожилками крови. Слизистая оболочка 
полнокровна, местами в ней имеются кровоизлияния, нередко 
видны рыхлые желтоватые или сероватые, иногда отрубевид
ные наложения. Как правило, происходит гиперплазия лим
фатического аппарата кишечника с выраженным распадом 
ретикулярных клеток и лимфоцитов в фолликулах, что харак
терно для заболеваний, сопровождающихся токсикозом. В па
ренхиматозных органах наблюдается выраженная белковая и 
жировая дистрофия.

Стафилококковый энтероколит возникает при менее массив
ном заражении и в основном на фоне других бактериальных 
или вирусных кишечных инфекций, способствующих его раз
витию. В этом случае стафилококковое поражение протекает 
менее бурно и более длительно.

При таком течении болезни, помимо катарального энтерита 
или энтероколита, возможно развитие и значительно более 
выраженных изменении (см. рис. 118 и 129). Нередко возни
кает н е к р о т и ч е с к о е  п о р а ж е н и е  с л и з и с т о й  и д а -
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ж е  п о д  с л и з и с т о й  о б о л о ч е к  с п о с л е д у ю щ и м  о б 
р а з о в а н и е м  о с т р ы х  я з в .  На дне и стенках язв обнару
живается много стафилококков. Значительно более выражен
ной бывает и воспалительная реакция в стенке кишки. Вокруг 
таких изъязвлений образуются довольно густые лейкоцитар
ные инфильтраты. Наряду с язвенным энтероколитом нередко 
выявляется дифтеритическое воспаление с довольно массив
ными фибринозно-лейкоцитарными наложениями, в которых 
обнаруживаются скопления стафилококков.

Макроскопически слизистая оболочка кишечника полно
кровная, на ней образуются желтовато-серые или буро-зеленые 
пленчатые наложения, имеются также различной формы и 
размера изъязвления. В просвете кишок содержатся полужид
кие массы с примесью слизи и гноя, а также отторгнувшихся 
пленок указанного вида.

Стафилококковые язвы, -в том числе и развившиеся на фоне 
других болезней, нередко осложняются перфорацией стенки 
кишки и затем перитонитом.

МИКОЗЫ

Кандидамикоз пищеварительного тракта

Микозы пищеварительного тракта встречаются редко, ис
ключением является лишь кандидамикоз. При этом часто ост
ро протекающем заболевании поражаются в основном слизи
стые оболочки рта, носоглотки и пищевода. При этой локали
зации кандидамикоз называется также молочницей. Кандида
микоз часто возникает у новорожденных, ослабленных детей 
грудного возраста или у тяжелобольных взрослых. Он замет
но отягощает их состояние и изредка является непосредствен
ной причиной смерти.

Д р о ж ж е п о д о б н ы е  г р и б ы  р о д а  Candida (см. стр. 
176) р а з м н о ж а ю т с я  на  п о в е р х н о с т и  с л и з и 
с т о й  о б о л о ч к и .  Следует отметить, что обычно среди с к о п 
лений грибов и нитей их псевдомицелия обнаруживается так
же бактериальная микрофлора. В ряде случаев грибы враста
ют в слизистую оболочку, расслаивая и разрушая ее поверх
ностные слои (рис. 124, б). Изредка, чаще в пищеводе, измене
ния бывают выражены сильнее. В таком случае можно наблю
дать врастание нитей псевдомицелия не только в слизистую, 
но и в подслизистую оболочку, в том числе иногда и в ее крове
носные сосуды.

Воспалительная реакция обычно слабо выражена, а иногда 
и совсем отсутствует. Лишь при более глубоком проникнове
нии грибов в ткани определяется достаточно выраженная лей
коцитарная, а также макрофагальная реакция, что позволяет 
расценивать этот процесс уже как фарингит, эзофагит и т. д.
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Рис. 124. Кандидамикоз пищевода.
а  —■ эзоф аги т  с ры хлы ми н алож ениям и на слизистой оболочке; б — врастан ие грибов 

в поверхностны е слои слизистой оболочки. О краска по Ш абадаш у. Х600.

Макроскопически на слизистой оболочке в некоторых участ
ках или на значительном протяжении обнаруживаются рых
лые наложения белого или буроватого цвета толщиной 1 — 
2 мм, большей частью легко снимающиеся с поверхности (см 
рис. 124, а).

Аналогичные изменения возможны также в желудке и ки
шечнике, однако здесь эти изменения встречаются значитель
но реже и чаще всего развиваются на фоле предшествующих 
поражений — хронической язвы желудка, дизентерии и др. 
В кишечнике описанные наложения на слизистой оболочке 
могут пропитываться желчью, вследствие чего приобретают 
бурый или зеленовато-бурый цвет. В случае отторжения этих 
масс могут возникать изъязвления слизистой оболочки кишеч
ника, иногда значительного размера.

Возможна диссеминация грибов, которая может происхо
дить гематогенно и лимфогенно с последующим развитием г е 
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н е р а  л и з о в а н н о г о  к а н д и д а м и к о з а  или и н т р а к а -  
н а л и к у  л я р н о п о д ы х а т е л ь н ы м  п у т я м  с р а з в и т и- 
е м т р а х е о б р о н х и т а  и п н е в м о н и и  (см. стр. 176, 177).

Основным осложнением является повреждение всех слоев 
стенки пищеварительного тракта с развитием перфорации и в 
дальнейшем воспалительного процесса в окружающих тканях, 
обусловленного смешанной бактериально-микотической мик
рофлорой.

АППЕНДИЦИТ

А п п е н д и ц и т  ( a p p e n d i c i t i s )  п р е д с т а в л я е т е  о • 
бой,  к а к  п р а в и л о ,  о с т р о е  в о с п а л е н и е  ч е р в е о б 
р а з н о  г о о т р о с т к а  с л е п о й  к и ш к и  (appendix). 
Это частое спорадически возникающее заболевание известно 
издавна и успешно лечится оперативным путем. Оно возника
ет в любом возрасте, в том числе нередко и у детей. ^

Причина возникновения аппендицита во многом неизвестна. 
Одним из наиболее распространенных предположений, объяс
няющих причину возникновения первоначальных изменении в 
червеобразном отростке, является нервно-сосудистая теория. 
Согласно этой теории, в червеобразном отростке под влияни
ем нервнотрофических воздействий возникают спазмы как са
мого органа, так и его сосудов, что вызывает повреждение 
стенки червеобразного отростка, в частности его слизистои 
оболочки. Имеется и другая теория, согласно которой решаю
щее значение на ранней стадии развития болезни имеет нару
шение перистальтики червеобразного отростка. Существует и 
третья теория, согласно которой аппендицит с самого начала 
является инфекционным процессом, причем первоначальное 
повреждение червеобразного отростка вызывается^вирусами. 
Принципиальная возможность поражения слизистой оболочки 
кишечника, особенно у детей первых месяцев после рождения* 
доказана при респираторных и знтеровирусных заболеваниях. 
Известно даже развитие вирусного гигантоклеточного аппен
дицита при кори (см. рис. 95, б). Эти изменения создают усло
вия для внедрения в стенку червеобразного отростка бактерии, 
особенно энтерококков, из просвета кишечника и последующе
го развития болезни.

На ранних стадиях аппендицита наблюдается увеличение 
числа митозов в слизистой оболочке, цитоплазма эпителиаль
ных .клеток несколько увеличивается в объеме, делается Do- 
лее светлой. Лимфатические фолликулы увеличиваются в раз
мере за счет гиперплазии ретикулярных клеток. Наряду с этим 
возникают расстройства кровообращения — стаз, умеренный 
отек, иногда небольшие кровоизлияния. Эти изменения обо
значаются как острый простой или катаральный аппендицит. 
Через несколько часов в случае дальнейшего развития бо-
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Рис. 125. Острый флегмонозный аппендицит. Окраска гематоксилин-эози
ном.

:  7  " аруш ение Целости слнзнстой оболочки. Н акопление лейкоцитарного экссудата 
в просвете орган а  и инф и льтраци я лейкоц итам и  его стенки. Х60; б — лейкоцитарны й 

и нф и льтрат в мы ш ечной оболочке червеобразного отростка. Х600.

лезни в слизистой оболочке червеобразного отростка, чаще в 
криптах, несколько реже в вершинах складок, возникают мел
кие дефекты слизистой оболочки. Помимо деструктивных из
менении, наблюдается очаговая лейкоцитарная инфильтра
ция. В области дефектов выявляется бактериальная, чаще 
смешанная, микрофлора. Это очаговое поражение, нередко 
имеющее^ форму клина, направленного острием к поверхности 
слизистои оболочки, называется первичным аффектом. Такие 
изменения червеобразного отростка обозначаются как о с т 
р ы й  п о в е р х н о с т н ы й  а п п е н д и ц и т .

В случае дальнейшего прогрессирования болезни процесс 
может развиваться в двух направлениях. С одной стороны, 
возможно распространение по червеобразному отростку внед
рившихся в него бактерий. В этом случае будут усиливаться 
отек и инфильтрация стенки органа лейкоцитами. Такие изме
нения обозначаются как ф л е г м о н о з н ы й  а п п е н д и ц и т  
(рис. 125). Нередко процессе сопровождается изъязвлением 
слизистой оболочки, такой аппендицит называется флегмо- 
нозно-язвенным. Значительно реже гнойный процесс в стенке 
червеобразного отростка имеет ограниченный характер типа 
абсцесса. С другой стороны, происходит довольно быстрое рас
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пространение воспалитель
ного процесса на брыжейку 
червеобразного отростка и 
повреждение в связи с этим 
его кровеносных сосудов.
Тогда возникает септиче
ский тромбоз кровеносных 
сосудов, сопровождающийся 
резкими расстройствами 
кровообращения в стенке 
червеобразного отростка и 
затем нередко развитием 
некроза части отростка по 
типу инфаркта. Такие изме
нения обозначают в т о р и ч 
н ы м  г а н г р е н о з н ы м  
а п п е н д и ц и т о м ,  в от
личие от первичного, кото
рый возникает в результате 
закрытия просвета или спаз
ма сосудов отростка. Гной
ный тромбофлебит может 
распространиться с сосудов 
брыжейки на более крупные 
ветви воротной вены (пиле- 
флебит) с развитием в по
следующем абсцессов пече
ни и сепсиса.

Макроскопические изме
нения на ранних стадиях 
острого аппендицита незначительны. Червеобразный отросток 
немного утолщен, стенка его несколько полнокровна. На по
следующих же стадиях после присоединения вторичнои бак
териальной инфекции червеобразный отросток принимает 
характерный вид — становится толще обычного в 2—3 раза и 
даже более, стенка его пораженной части (чаще в дисталь
ном отделе) красного цвета, иногда с небольшими желтова
тыми участками и нередко с нежными пленчатыми (фибри
нозными) наложениями на серозной оболочке (рис. 126). При 
гангренозном аппендиците червеобразный отросток также 
увеличен в размере, местами темно-красного, почти черного, 
цвета, иногда с зеленоватым оттенком.

После ликвидации острых воспалительных изменений в чер
веобразном отростке нередко сохраняются остаточные явле
ния. Они представляют собой участки склероза и очаговые 
круглоклеточные инфильтраты во внутренних слоях стенки 
червеобразного отростка. В случаях, протекавших с выражен
ным повреждением слизистой оболочки, происходит также за-

Рис. 126. Острый флегмонозный ап
пендицит — червеобразный отросток 
(справа) резко утолщен и полнокро
вен по сравнению с обычным строе

нием (слева). М акропрепарат.
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Рис.
стка

ращение просвета червеобразного отростка постепенно руб
цующейся грануляционной тканью (рис. 127). Такие измене
ния обозначаются как х р о н и ч е с к и й  а п п е н д и ц и т .

Макроскопически червеобразный отросток в этом случае 
уменьшен в размере, деформирован, в 2—3 раза тоньше обыч
ного, белого цвета, спаян с окружающими тканями. Иногда 
в случае облитерации проксимальных участков червеобразно
го отростка при сохраненном просвете дистального отдела 
происходит резкое расширение последнего, так как он может 
растягиваться гноем (эмпиема отростка) или слизью (муко- 
целе).

Наиболее тяжелым осложнением острого аппендицита явля
ется п е р ф о р а ц и я  (прободение стенки червеобразного от
ростка). В этом случае в червеобразном отростке возникает 
дефект с поперечником чаще в 1—2 мм. Реже он имеет боль
шие или меньшие размеры, иногда может произойти даже от
рыв (самоампутация) конца отростка. В случае перфорации у 
большинства больных кишечное содержимое, весьма богатое

127. Хронический аппендицит. В слизистой оболочке и просвете отро- 
имеются разрастания грануляционной ткани. Окраска гематоксилин- 

эозином. Х60.
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микрофлорой, поступает в полость брюшины. В связи с этим 
возникает г н о й н ы  й или ф и б р и н о з н  о-г н о й н ы й п е р  и- 
т о н и т. Он может быть разлитым или ограниченным.

При разлитом перитоните воспалительные изменения опре
деляются во всей брюшной полости. Они заключаются в пол
нокровии брюшины и накоплении в ее полости серозно-гной
ного, а затем гнойного или фибринозно-гнойного экссудата. 
Его количество у ребенка может достигать десятков милли
литров.

Нередко перитонит имеет ограниченный характер. с>то на
блюдается в том случае, если дефект в червеобразном отрост
ке оказался прикрытым, в частности большим сальником, что 
наблюдается при не слишком быстром образовании дефекта.
В этом случае возникает воспаление сальника (оментпт), ино 
гда с формированием гнойника. Клинически Червеобразный 
отросток,* окруженный воспаленным сальником, обозначается 
как а п п е н д и к у л я р н ы й  и н ф и л ь т р а т .

В случае выздоровления от перитонита в брюшной полости 
образуются спайки, представляющие собой тяжи плотной сое
динительной ткани между стенками брюшной полости и орга
нами, расположенными в ней, или между последними.

При перфорации ретроцекально расположенного отростка 
развевается не перитонит, а флегмона забрюшинной клетчат
ки. Необходимо указать, что деструктивные формы аппенди
цита с перфорацией и перитонитом чаще наблюдаются у № ' 
тей в возрасте П/2—2 лет (см. раздел «Воспаление», стр. 59 
64).

ЯЗВЫ КИШЕЧНИКА НОВОРОЖДЕННЫХ 
НЕЯСНОЙ ЭТИОЛОГИИ

Я з в ы  к и ш е ч н и к а  и л и  я з в е н н ы й  э н т е р о к о  л и т  
н о в о р о ж д е н н ы х  н е я с н о й э т и о л о г и и п р е д с т а в 
л я е т  с о б о й  с в о е о б р а з н о е  з а б о л е в а н и е ,  к о т о 
р о е  в о з н и к а е т  п р е и м у щ е с т в е н н о  у н е д о н о ш е н 
н ы х  д е т е й  в п е р в ы е  д н и  и л  и н е д е л и  п о с л е  р о ж  
д е н и  я, а т а к ж е  в о  в н у т р и у т р о б н о м  п е р и о д е  и 
м о ж е т  я в и т ь с я  п р и ч и н о й  их  с м е р т и .  Можно ду- 
мать, что в его основе лежат местные сосудистые (рис. 128, б) 
или трофические нарушения. Такие изменения могут сочетать
ся с кишечными инфекциями и раньше ошибочно считались 
патогномоничными для колиэнтероколита.

Местные изменения заключаются в возникновении одиноч
ных или множественных изъязвлений слизистой оболочки ки
шечника диаметром до 5 мм (рис. 128, а). Иногда они распро
страняются и на подлежащие слои стенки органа. В тканях, 
окружающих этот дефект, наблюдаются выраженные в разной 
степени сосудистые и реже воспалительные изменения. Они 
заключаются в полнокровии, стазе, точечных кровоизлияниях
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Рис. 128. Язва кишечника новорожденных неясной этиологии. Окраска
гематоксилин-эозином.

а “  Д еф ект в слизистой оболочке с ровным и краям и . Х5; б — тром б в кровеносном 
сосуде. Х600; в внутриутробны й м екониальны й перитонит в стадии  организации .

Х600.

и преимущественно в лейкоцитарной инфильтрации. Содер
жимое кишечника, если нет кровотечения, обычное для детей 
того же возраста.

Основным осложнением является п е р ф о р а ц и я  к и ш к и  
с последующим развитием перитонита со смешанной бакте
риальной микрофлорой и серозно-лейкоцитарным или фибри
нозно-лейкоцитарным экссудатом. П е р и т о н и т ы  с трудом 
диагностируются клиницистами в связи с незначительностью 
их симптомов у новорожденных, особенно у недоношенных. 
Если перфорация возникает внутриутробно, то развивается 
а с е п т и ч е с к и й  м е к о н и а л ь н ы й  п е р и т о н и т  (рис. 
128, в). В этом случае происходит в основном организация 
мекония, попавшего в брюшную полость, что сопровождается 
спаечным процессом.
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Г Е П А Т И Т

Г е п а т и т  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  о с т р о е  и л и  х р о 
н и ч е с к и  п р о т е к а ю щ е е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а 
н и е  с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о р а ж е н и е м  п е ч е н и ,  
в ы з в а н н о е  р а з л и ч н ы м и  м и к р о о р г а н и з м а м и ,  
с р е д и  к о т о р ы х  о с н о в н о е  з н а ч е н и е  и м е ю т  в и 
р у с ы .  Гепатиты развиваются у лиц различного возраста, 
в том числе и у детей, а также у плодов. Основным предста
вителем данной группы болезней является эпидемическии 
гепатит.

Проявления гепатитов за последние годы существенно не 
изменились, что естественно, поскольку еще нет средств, воз
действующих на их возбудителя — вирус. Следует, однако, 
отметить, что произошло учащение развития этой болезни, свя
занное прежде всего с парентеральным инфицированием боль
ных.

ЭПИДЕМИЧЕСКИЙ ГЕПАТИТ

Э п и д е м и ч е с к и й  г е п а т и т  ( h e p a t i t i s  e p i d e m i 
ca) ,  и л и  б о л е з н ь  Б о т к и н а ,  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  
о с т р о е  и л и  р е ж е  х р о н и ч е с к о е  и н ф е к ц и о н н о е  
з а б о л е в а н и е *  с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о р а ж е н и 
е м п е ч е н и .  Оно вызывается вирусом, однако характер ви
руса до настоящего времени неизвестен. Неясно даже, один 
ли это вирус или такие поражения могут вызываться рядом 
вирусов. Предполагаемые возбудители гепатита принято ус
ловно делить на две группы. Одни авторы выделяют вирус А 
или HI (с энтеральным путем заражения и инкубационным 
периодом в 3—4 нед) и вирус В или SH (с парентеральным 
заражением и инкубационным периодом в 2—5 мес). Другие 
более современные исследователи — сторонники австралий
ского антигена как этиологического фактора MS-1 (с инкуба
ционным периодом около месяца) и MS-2 (с инкубационным 
периодом, в 2—3 раза большим). Пути заражения при обоих 
этих агентах могут быть различными.

Эпидемическим гепатитом болеют люди различного возрас
та. Заражение происходит э н т е р а л ь н ы м  и п а р е н т е 
р а л ь н ы  м путями. Возможно развитие гепатита и во внутри
утробном периоде, в этом случае заражение происходит 
т р а н с п л а ц е н т а р н о .  Наибольшее значение имеет инфи
цирование сывороткой или кровыо больного. Гепатит в этом 
случае н а з ы в а ю т  с ы в о р о т о ч н ы м .  Длительность клини
ческих проявлений эпидемического гепатита составляет от не
скольких недель до нескольких месяцев. Заболевание возни
кает в виде спорадических случаев или небольших вспышек. 
Эпидемический гепатит значительно участился за последние 
годы после широкого внедрения в практику вливания крови и
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ее препаратов. Иногда это заболевание заканчивается ле
тально.

Первоначальное размножение вируса происходит, по-види- 
мому, в кишечнике и в его регионарных лимфатических узлах 
(при энтеральном пути заражения) или же сразу в органах 
лимфатической системы (при парентеральном заражении). 
В дальнейшем происходит диссеминация возбудителя, в ре
зультате которой закономерно поражается печень.

Местные изменения в печени складываются из альтератив- 
ных, экссудативных и пролиферативных изменений. Раньше 
считалось, что первичны альтеративные изменения гепатоци- 
тов. В последние годы показано, что раньше возникает мезен
химальная реакция. Она заключается в пролиферации купфе- 
ровских клеток с превращением их в макрофаги, обнаруживае
мые в просветах капилляров. Местами в строме выявляются 
небольшие лимфогистиоцитарные инфильтраты.

В дальнейшем в печени возникают альтеративные измене
ния, наиболее выраженные в центральных участках долек 
(рис. 129).

На самых ранних стадиях заболевания наблюдаются явле
ния зернистой и баллонной дистрофий. В некоторых случаях 
может отмечаться и жировая дистрофия. Гликоген в гепато- 
цитах вначале сохраняется. Постепенно дистрофические из
менения усиливаются, далее могут развиться и некротические 
изменения, вначале отдельных клеток.

В случае прогрессирования болезни поражение печени де
лается все более тяжелым и захватывает практически всю 
печень. Происходит дискомплексация печеночных балок, ко
торые разъединяются на отдельные гепатоциты или неболь
шие их группы. Характерно возникновение к о а г у л я ц и о н 
н о г о  н е к р о з а  г е п а т о ц и т о в ,  а также купферовских 
клеток. Такой процесс может захватывать небольшой участок 
цитоплазмы — быть парциальным, это обозначается как 
т е л ь ц е  М а л л о р и .  В других случаях коагуляционному 
некрозу подвергается вся клетка, которую в этом случае назы
вают т е л ь ц е м  К а у н с и л ь м е н а .  Она может иметь пик- 
нотичное ядро или быть безъядерной.

Одновременно в перипортальных прослойках образуются 
небольшие инфильтраты из лимфоцитов с примесью гистиоци
тов, единичных плазматических клеток и зернистых лейкоци
тов.

На 2—3-й неделе болезни выявляются и признаки регене
рации. Они заключаются в появлении гепатоцитов с разными 
по величине ядрами, частью гиперхромными, иногда в них 
видны митозы. Часть этих клеток двухъядерные.

Макроскопически печень при описанном остром течении эпи
демического гепатита несколько увеличена, дрябловата, цвет 
ее мало отличается от обычного.
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Рис. 129. Эпидемический гепатит, 
а  — диском пенсация печеночных балок, вы раж ен ны е дистроф ические изм енения гепа- 
тоцитов, тельце К аунсильм ена. О краска гем атоксилин-эозином . Х600; б — часть по
вреж денного гепатоцита. В акуоли зац ия митохондрий (М) и эндоплазм атической  сети, 

многие митохондрии уплотнены . Х16 000 (по D unn  и д р .) .

При особенно тяжелом злокачественном течении гепатита 
возникают очень распространенные участки некроза паренхи
мы печени, преимущественно в центральных участках долек 
(рис. 130, а, б). Эта особенно тяжелая форма эпидемического 
гепатита называется м а с с и в н ы м  н е к р о з о м  ( т о к с и 
ч е с к о й  д и с т о ф и е й )  п е ч е н и .  В этом случае некрозу
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Рис. 130. Массивный некроз (токсическая дистрофия) печени. Окраска ге-
матоксин-эознном.

а — обы чная структура печени н еразличим а, гепатоциты  некротизированы , сохранена 
в основном лиш ь строма орган а. Х90; б — разрастан и я  соединительной ткани  на 
месте н екроза. П о периферии дольки  видны многочисленные разрастан и я  лож ны х

ж елчны х протоков. Х135.

подвергается большая часть паренхимы, что нередко оказы
вается несовместимым с жизнью. Гепатоциты в пораженных 
участках утрачивают ядра, цитоплазма дискомплексированных 
клеток становится зернистой, вакуолизированной, содержит 
многочисленные капельки желчных пигментов, а также жира. 
Позднее некротические массы довольно быстро рассасывают
ся. При этом происходит обнажение и расширение капилляр
ной сети. Инфильтративные воспалительные изменения в пе- 
рипортальных прослойках значительно выражены. Если не
кротический процесс протекает не очень бурно, может наблю
даться регенерация печеночной ткани с образованием узелков, 
состоящих из гепатоцитов, складывающихся в балки с непра
вильным ходом, и желчных протоков, в значительной части 
ложных.

Макроскопически печень, особенно ее левая доля, резко 
уменьшена, дряблая, с морщинистой капсулой и острым кра
ем. На разрезе орган вначале желтого цвета, в основном за 
счет пропитывания некротизированной ткани желчными пиг
ментами. На воздухе или после фиксации в формалине печень 
зеленеет вследствие окисления билирубина и превращения
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его в биливердин. Для характеристики этой стадии процесса 
употребляется т е р м и н  « о с т р а я  ж е л т а я  а т р о ф и я »  
или «дистрофия». По мере рассасывания некротизированной 
ткани печени на желтом фоне возникает крапчатость ярко- 
красного цвета, обусловленная расширением кровеносных со
судов. Позднее определяются обширные поля темно-красного 
цвета. Эта стадия процесса называется о с т р о й  к р а с н о й  
а т р о ф и е й ,  и л и д и с т р о ф и е й.

Такой же массивный некроз печени описывается и при неко
торых токсических воздействиях, например при отравлении 
гелиотропом, ядом строчков, препаратами мышьяка и фос
фора.

Резкие отличия в тяжести течения эпидемического гепати
та в разных случаях в большой степени связаны с особенно
стями реактивности организма и с предшествующими повреж
дениями печени, в том числе в результате токсических воздей
ствий. Так, установлено, что острый массивный некроз при 
эпидемическом гепатите чаще встречается у новорожденных, 
недоношенных и грудных детей в возрасте до 3 мес. Имеются 
также работы, указывающие на возможное значение аутоим
мунных процессов в возникновении некротических изменений.

В ряде случаев наблюдается поражение холангиол, которое 
может быть вызвано как самим вирусом, так и наслаиваю
щейся стафилококковой инфекцией. Такой процесс протекает 
обычно с холестазами — задержкой желчи в холангиолах, ко
торые вследствие этого расширяются.

В случаях гепатита с относительно легким течением (без- 
желтушная форма гепатита) наблюдается выздоровление с 
настолько полной регенерацией печеночной ткани, что при по
следующем морфологическом исследовании печени не удает
ся выявить каких-либо отклонений от обычной структуры ор
гана. В других случаях возможно развитие очагового или 
диффузного центрального или портального фиброза.

Нередко гепатит принимает хроническое течение. В этом 
случае морфологически наряду с достаточно резко выражен
ными склерозом и регенерацией паренхимы определяются ди
строфические и экссудативные изменения, сходные с теми, ко
торые отмечаются в остром периоде болезни. Такие острые 
изменения нередко возникают в участках регенерировавшей 
печеночной ткани. Следует подчеркнуть, что хронический ге
патит, как правило, протекает со сменяющими друг друга пе
риодами затихания и обострения процесса.

В дальнейшем изменения могут нарастать — усиливаются 
разрастания соединительной ткани, возникает перестройка 
дольковой и сосудистой архитектоники и в связи с этим раз
вивается портальная гипертензия. С этого времени процесс 
рассматривается уже не как хронический гепатит, а как ц и р 
р о з  п е ч е н и .
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При тяжелом течении гепатита выявляются также дистро
фические и некротические изменения в поджелудочной желе
зе и почках. В почках, кроме того, отмечается пропитывание 
некротизированного эпителия канальцев желчными пигмен
тами. Характерна также наклонность к кровоточивости в ре
зультате нарушения протромбиновой функции печени и пони
женной вследствие этого свертываемости крови.

Среди осложнений наибольшее значение, особенно в ран
нем детском возрасте, имеет наслоение вторичной, в основном 
стафилококковой, микрофлоры в желчевыводящих путях. Воз
никающий в этом случае холангит может значительно ухуд
шить состояние больного и способствовать более длительному 
течению болезни.

ВНУТРИУТРОБНЫЕ ГЕПАТИТЫ

Вирусные гепатиты возникают не только в постнатальном, 
но и во внутриутробном периоде. Это может наблюдаться как 
в том случае, когда беременная болеет гепатитом, так и у кли
нически здоровой женщины. При внутриутробном гепатите 
поражения печени могут резко отличаться по своим морфоло
гическим проявлениям. Это позволяет считать, что они вызва
ны различными агентами.

Значительную часть внутриутробных гепатитов составляют 
те из них, которые по своим проявлениям аналогичны эпиде
мическому гепатиту. Наряду с этим встречаются и другие по
ражения, из которых можно выделить две своеобразные 
формы.

Первой из них является г е п а т и т  с г и г а н т о к л е т о ч -  
н ы м  м е т а м о р ф о з о м  г е п а т о ц и т о в  (рис. 131). Обра
зующиеся многоядерные клетки по размеру в десятки раз 
превышают обычный гепатоцит. В их цитоплазме, как и в дру
гих менее измененных гепатоцитах, содержатся многочислен
ные включения, гликоген и мелкие зерна желчных пигментов. 
Такие клетки возникают вследствие деления ядра гепатоцита 
без последующего разделения цитоплазмы. Возможно также 
их образование в результате слияния соседних гепатоцитов 
вследствие деструкции клеточных мембран. Кроме того, на
блюдается значительное нарушение структуры печени с дис- 
комплексацией балок и холестазами — накоплением желчи в 
желчных капиллярах. Обычно определяется также пролифе
рация холангиол, сопровождающаяся перихолангиолитически- 
ми лимфогистиоцитарными инфильтратами.

Другой формой является ц и т о м е г а л и ч е с к и й  г е п а 
т и т ,  который отмечается в ряде случаев генерализованной 
цитомегалии (см. стр. 250—252). Наиболее характерной чер
той этого гепатита является специфический метаморфоз эпи
телия желчевыводящих путей и иногда гепатоцитов с образо-
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Рис. 131. Вирусный гигантоклеточный гепатит новорожденных. Окраска 
гематоксилин-эозином. Х300.

ванием гигантских цитомегалических клеток. Кроме того, об
наруживаются лимфогистиоцитарные инфильтраты, преиму
щественно в перипортальных соединительнотканных прослой
ках, пролиферация ретикулярных клеток, расширение желч
ных капилляров и некрозы некоторых имбибированных ж ел
чью гепатоцитов.

При всех гепатитах, развившихся внутриутробно, возмож
но возникновение поражения желчевыводящих путей. В слу
чае, если это совпадает по времени с их формированием, воз
можно развитие нарушений структуры как вне-, так и внут- 
рипеченочных желчных протоков в виде частичной и даже пол
ной их атрезии.

ЦИРРОЗ ПЕЧЕНИ КАК ИСХОД ВИРУСНОГО 
ГЕПАТИТА

Цирроз печени нередко возникает при хроническом течении 
вирусных гепатитов. Сказанное относится к большинству ос
новных вариантов циррозов печени: постнекротического, пор
тального и билиарного (см. учебник А. И. Струкова «Патоло
гическая анатомия», глава «Цирроз печени», 1971).

Постнекротический цирроз развивается чаще всего в том 
случае, если у больного возник массивный некроз с омертве
нием значительной части печеночных балок в центрах долек. 
После рассасывания некротизированной ткани происходит:

15 Патологическая анатомия 225'

ak
us

he
r-li

b.r
u



Рис. 132. Постнекротический цирроз печени. Узловидные разрастания реге
нерирующей печеночной ткани и рубцовая ткань на месте некроза. Окрас

ка гематоксилин-эозином. Х19.

спадение стромы и ее последующая коллагенизация. Одновре
менно наблюдается размножение уцелевших гепатоцитов. Эти 
клетки складываются в балки неправильной формы, образуя 
затем узлы разной величины (рис. 132). Между этими узлами 
видны различной толщины соединительнотканные тяжи или 
даже фиброзные поля, иногда со сближенными портальными 
трактами. Макроскопически орган уменьшен, резко уплотнен 
(рис. 133). На поверхности и на разрезе видны узлы — реге
нераты печеночной ткани. Между ними имеются несколько 
западающие ,на разрезе сероватые разрастания соединитель
ной ткани. Эта форма, как правило, сопровождается измене
ниями селезенки со значительной гиперплазией и ее фибро
зом.

Нередко встречается портальный цирроз (рис. 134). В этом 
случае на фоне дистрофических и регенераторных процессов,
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Рис. 133. Цирроз печени. М акропрепарат.

но без массивных некрозов паренхимы печени наблюдается 
разрастание соединительной ткани по ходу портальных трак
тов с последующим образованием сравнительно диффузных 
небольших соединительнотканных прослоек внутри долек. 
Также сравнительно равномерно во всей печени происходит 
развитие мелких узлов регенерирующей печеночной ткани раз
личной формы с узкими соединительнотканными прослойками 
между ними. Макроскопически печень в этом случае вначале 
увеличена, уплотнена, рисунок ее несколько смазан. Позднее 
она уменьшается.

Билиарный цирроз печени встречается реже (рис. 1с5э). 
Обычно он наблюдается при холангитах и формируется в ре
зультате развития соединительной ткани вокруг пролифери 
рующих холангиол. Макроскопически печень плотная, темно
зеленого цвета, мелкозернистая.

Цирроз печени может возникнуть и в исходе внутриутроб
ных гепатитов. В этом случае он чаще имеет характер пери 
холангиолитического (билиарного).

Ранее считалось, что выздоровления от цирроза не» 
может быть. В настоящее время можно быть убежденным: 
в том, что этот процесс, особенно у детей, в известной мере 
обратим.
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Рис. 134. Портальный цирроз печени. Диффузное разрастание соединитель
ной ткани внутри долек. Окраска пикрофуксином. Х300.

Рис. 135. Билиарный цирроз печени. Среди разрастаний соединительной 
ткани видны многочисленные расширенные желчные протоки. Окраска ге- 

матоксилин-пикрофуксином. Х135.
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Разбирая местные изменения печени при ее циррозах, сле
дует упомянуть, что в ряде случаев на фоне этого заболева
ния может произойти развитие гепатом.

Ряд изменений возникает при хроническом гепатите и осо
бенно при циррозе печени и в других органах. Наиболее зако
номерно отмечается п о р а ж е н и е ^  с е л е з е н к и  с резким 
ее увеличением — спленомегалией. По мере прогрессирования 
болезни происходит атрофия ее фолликулов, возникают скле
роз капсулы и трабекул и огрубение аргирофильных волокон 
стромы, У некоторых больных это поражение сопровождается 
признаками гиперспленизма, что проявляется повышенной 
функциональной активностью селезенки с развитием анемии, 
гранулоцитопенни и тромбоцитопении. Те случаи заболевания, 
когда преобладает спленомегалия с явлениями гиперсплениз
ма, называются синдромом Банти.

Наиболее характерными для большинства циррозов явля
ются последствия нарушений кровообращения в печени. Они 
заключаются прежде всего в п о р т а л ь н о й  г и п е р т е н з и и  
вследствие нарушения кровообращения по ветвям воротной 
вены. Это сопровождается развитием коллатерального крово
обращения. Наибольшее значение имеют порто-кавальные 
анастомозы, возникающие между венами пищевода и желуд
ка и в дистальных отделах прямой кишки. Из этих расширен
ных кровеносных сосудов легко происходит кровотечение. Ч а 
сто развивается также асцит с накоплением в брюшной поло
сти большого количества прозрачной желтоватой жидкости.

Иногда происходит тяжелое поражение ц е н т р а л ь н о й  
н е р в н о й  с и с т е м ы  с развитием распространенных проли
феративных и склеротических изменений стенок сосудов, оте
ка и разрежения нервной ткани, дистрофических изменений 
нервных клеток, пролиферации микро- и олигодендроглии. 
Эти изменения носят название гепатоцеребрального синдрома 
Коновалова.

ИНФЕКЦИОННЫЕ БОЛЕЗНИ С ПРЕИМУЩЕСТВЕННЫМ 
ПОРАЖЕНИЕМ ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

При инфекционных поражениях центральной нервной систе
мы возможно развитие дистрофических и воспалительных из
менений в разных ее отделах. В зависимости от локализации 
изменений выделяют поражения ткани головного мозга (энце
фалиты), спинного мозга (миелиты) и мозговых оболочек (ме
нингиты) . Эти изменения нередко сочетаются, вследствие чего 
такое разделение оказывается невозможным. В этом случае 
процесс обозначается как менингоэнцефалит, энцефаломие
лит и т. п.

Эти поражения значительно чаще развиваются у детей пер
вых 3 лет жизни, особенно первых месяцев жизни, чем у детей

229

ak
us

he
r-li

b.r
u



более старшего возраста или у взрослых. Это объясняется, с 
одной стороны, большей склонностью инфекционных процес
сов у детей к генерализации (стр. 132), а с другой — недо
развитием самой нервной ткани. В первую очередь это отно
сится к гемато-энцефалическому барьеру, морфологическим 
субстратом которого является эндотелий сосудов мозга и вы
стилка мозговых оболочек. К моменту рождения сохраняются 
и другие признаки незрелости нервной системы. Они заключа
ются в необычном для взрослых соотношении серого и белого 
вещества головного мозга, неполной дифференциации отдель
ных слоев коры, недоразвитии корковых центров и недоста
точной миелинизации как афферентных и эфферентных путей, 
так и нервов. Развитие морфологических структур нервной си
стемы продолжается длительное время после рождения. Так, 
например, миелинизация периферических нервов происходит 
даже после 3 лет.

Инфекционные процессы в нервной системе могут быть вы
званы различными вирусами, бактериями, реже — простейши
ми и др. Поражение самой нервной ткани чаще вызывается ви
русами и простейшими, а поражение мозговых оболочек — 
бактериями, однако может быть обусловлено и остальными 
возбудителями.

Воспалительные изменения в нервной системе могут быть 
связаны не только с одним, но и с несколькими возбудителя
ми. Эти агенты могут вызвать патологический процесс одно
временно, что возможно при временном резком нарушении 
функции гемато-энцефалического барьера под влиянием како
го-либо внешнего воздействия. Чаще возможно последователь
ное развитие вирусных, бактериальных или других инфекций. 
В этом случае первоначальное повреждение защитных меха
низмов центральной нервной системы, обусловленное чаще 
всего вирусом, будет способствовать проникновению в мозго
вые оболочки другой, чаще бактериальной микрофлоры. В свя
зи с этим заболевание центральной нервной системы изменяет 
свои клинические и морфологические проявления, в том числе 
меняется и эффективность тех или иных способов лечения, 
особенно антибактериального.

В большинстве классификаций в с е  и н ф е к ц и о н н ы е  
п о р а  же  н и я н е р в н о й  с и с т е м ы  д е л я т с я  н а  п е р 
в и ч н ы е  и в т о р и ч н ы е ,  хотя такое деление условно, так 
как поражений в полном смысле слова первичных не бывает. 
В с е  м е н и н г и т ы ,  э н ц е ф а л и т ы  и м и е л и т ы  по  с у 
т и  д е л а  я в л я ю т с я  в т о  р и ч н ы м и, развиваются в ре
зультате гематогенной или, возможно, лимфогенной диссеми- 
нации возбудителя из первичных очагов в органах дыхания, 
кишечнике, в миндалинах и других органах. Для генерализа
ции инфекции большое значение имеют условия, способствую
щие проникновению возбудителей в центральную нервную сис
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тему и их размножению в ней. Такими условиями могут быть 
травма головы, термические воздействия, различные интокси
кации и др.

В И Р У С Н Ы Е  И Н Ф Е К Ц И И

Поражения центральной нервной системы могут быть вы
званы различными вирусами. Большую роль играют энтеропа- 
тогенные вирусы—-полиомиелита, ЭК.ХО и Коксаки (см. 
стр. 252, 253), вирусы паротита (см. стр. 249, 250), респира
торные и др. Существенное значение имеют поражения, возни
кающие как осложнение вакцинации против натуральной ос
пы (см. стр. 290, 291).

ПОЛИОМИЕЛИТ

П о л и о м и е л и т  ( p o l i o m y e l i t i s  a n t e r i o r  a c u t a )  
п р е д с т а в л я е т  с о б о й  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а 
н и е  с п о р а ж е н и е м  р я д а  о р г а н о в  и п р е ж д е  в с е 
г о  ц е н т р а л ь н о й  н е р в н о й  с и с т е м ы ,  ч т о  о п р е д е -  
л я е т  т я ж е с т ь  з а б о л е в а н и я .  Его название происходит 
от слов «polios» (греч.) — серый, и «myelos» (греч.) — спинной 
мозг. Возбудителем полиомиелита является РНК-вирус (Po
liovirus hominis), относящийся к пикорнавирусам.

Полиомиелитом чаще болеют дети до 5 лет. Заражение про
исходит от больных людей или вирусовыделителей в основном 
энтеральным путем, однако возможно и аэрозольное зараже
ние. Инкубационный период длится 10— 14 сут. Клинические 
проявления заболевания выявляются в течение нескольких 
недель или месяцев, после чего сохраняются лишь остаточные 
изменения. Полиомиелит может принимать характер эпиде
мий. Наряду с этим наблюдаются небольшие вспышки и спо
радические случаи. Частота полиомиелита значительно колеб
лется. В последние годы заболеваемость полиомиелитом рез
ко снизилась в связи с широким проведением вакцинаций. Ес
ли поражена нервная система, то полиомиелит нередко про
текает весьма тяжело и заканчивается смертельным исходом.

В органах, в которые попал вирус, наблюдается его раз
множение. Чаще всего это происходит в кишечнике, в основном 
в его слизистой оболочке. Морфологически данная стадия бо
лезни не изучена. В ряде случаев возникает г е м а т о г е н 
н а я  и л и м ф о г е н н а я  д и с с е м и н а д и я  в и р у с а  по  
организму. Кроме того, возможно его п о п а д а н и е  и в 
н е р в н у ю  с и с т е м у ,  г д е  п р и м е р н о  в 1 % с л у ч а е в  
в о з н и к а ю т  н а и б о л е е  т я ж е л ы е  и з м е н е н и я .

Топография поражений нервной системы может быть весь
ма различной. Наиболее постоянно поражаются двигательные 
клетки передних рогов спинного мозга. Реже изменения на-
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Рис. 136. Полиомиелит. Окраска гематоксилин-эозином, 
а — нейроноф агический узелок  на ранней  стадии. Х600; б — обычный рисунок серого 
вещ ества спинного м озга см азан  из-за  гибели больш ей части  нервны х клеток. Х10.

блюдаются в двигательных ядрах черепномозговых нервов 
ствола, ретикулярной формации покрышки ствола, черном ве
ществе, ядрах покрышки среднего мозга, сером веществе, 
окружающем сильвиев водопровод, паравентрикулярных обла
стях, промежуточном мозге и передних извилинах.

Размножение агента в центральной нервной системе проис
ходит в основном в нервных клетках. Пораженные клетки на
бухают, происходят растворение тигроидных глыбок и пикноз 
ядер. После гибели таких клеток в этих местах формируются 
нейронофагические узелки, проходящие в своем развитии ряд 
стадий (рис. 136, а, б). В первые 2 дня вокруг^пораженных 
клеток появляются скопления нейтрофильных лейкоцитов. З а 
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тем происходит то очаговая, то более диффузная реакция мик- 
ро- олигодендро- и астроцитарной глии. Клетки глии, выпол
няющие функции макрофагов, фагоцитируют продукты распа
да нервных клеток. Такие клетки с резко увеличенной пени
стой цитоплазмой называют зернистыми шарами.

Помимо изменения нервных клеток, в острой фазе болезн 
отмечаются нарушение проницаемости стенок кровеносных 
сосудов, плазморрагии и диапедезные кровоизлп! i • •

Параллельно с развитием поражений ткани спинного и го
ловного мозга достаточно закономерно возникают измене» . 
в т  оболочках. В них наблюдается развитие острого воспа
ления с некоторым отеком и полнокровием мозговых оболо
чек и увеличением в ликворе количества белка. Отмечается 
т а к ж е ’'небольшая и кратковременная инфильтрация неитро- 
фильными лейкоцитами, а позднее более выраженная лимфо
идными элементами.

Описанные изменения постепенно прогрессируют. Они, как 
правило, достигают своего максимума к 4-му дню болезни.
В том случае, если произошло повреждение /3 или оолее нерв
ных клеток, развиваются параличи тех мышц, которые иннер
вируются пораженным участком нервной системы. Вследстви 
этого данный период болезни н а з ы в а ю т  па  р а л и т и ч е- 
с к и м  отграничивая его тем самым от п р е д ы д у щ е г о  
р и о д а, обозначаемого п р е п а р а л и т и ч е с к и м п е р

Д ß1 дальнейшем происходит постепенное рассасывание некро- 
тизированных участков нервной ткани и неполная ее регене-

РМакроскопические изменения нервной системы незначитель
ны В первЫЙ дни болезни они заключаются в умеренной ги
перемии мозговых оболочек, а также спинного и головного 
мозга. Позднее иногда видны мелкие кровоизлияния и жел 
товатого цвета участки некроза. Через несколько н е д е л ь н а 
чинают стираться границы передних рогов. Они становятся, 
нечеткими, западают на разрезе. В дальнейшем на месте не 
крозов возникают мелкие кисты.

При остром полиомиелите, помимо поражения нервной 
стемы могут наблюдаться изменения и других органов, пред
ставляющий собой, как и поражение нервной системы, прояв 
ление генерализации инфекции. Довольно постоянно отмечает
ся п ролиф ераци я  клеток ретикулоэндотелиально-м системы, 
особенно селезенки и лимфатических узлов. Это с М Р ^ о я щ а  
ется некоторым накоплением в селезенке и лимфатически 
узлах лейкоцитов. Иногда наблюдается также и н т е р | * ™ ц и- 
а л ь н ы й  м и о к а р д и т ,  обусловленный вирусом полиомие

^Наряду с этим возможно возникновение и других процес
сов! которые являются вторичными и могут рассматриваться
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как осложнение. Среди них следует прежде всего отметить 
вторичное поражение нервов с р а с п а д о м о с е в ы х  ц и 
л и н д р о в  д в и г а т е л ь н ы х  и ч у в с т в и т е л ь н ы х  н е р 
в о в  и последующей пролиферацией клеток шванновских обо
лочек. Эти изменения сопровождаются р е з к о й  а т р о ф и е й  
с о о т в е т с т в у ю щ и х  г р у п п  м ы ш ц ,  н а р у ш е н и е м  
ф у н к ц и и  с у с т а в о в  и др. В результате нарушения нерв
ной регуляции органов дыхания часто наблюдается р а з в и 
т и е  а т е л е к т а з а  л е г к и х  и а с п и р а ц и о н н ы х  п н е в 
м о н и й .

Б А К Т Е Р И А Л Ь Н Ы Е  И Н Ф Е К Ц И И

Поражения центральной нервной системы, чаще всего ме
нингиты, могут вызываться разнообразными бактериями. Наи
большее значение среди них имеют менингококки. В послед
ние ходы произошло некоторое учащение бактериальных ме
нингитов, осооенно у детей раннего возраста на фоне предше
ствующих вирусных респираторных инфекций.

МЕНИНГОКОККОВЫЙ МЕНИНГИТ

М е н и н г о к о к к о в ы й м е н и н г и т  ( M e n i n g i t i s  c e 
r e b r o s p i n a l i s  e p i d e m i c a )  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  
о д н у  из  ф о р м  м е н и н г о к о к к о в о й  и н ф е к ц и и  с 
п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о р а ж е н и е м  м я г к и х  м о з -  
г о в ы х  о б о л о ч е к  г о л о в н о г о  и с п и н н о г о  м о з г а .  
Кроме менингококкового менингита, различают менингокок
ковый назофарингит и менингококкцемию. Возбудителем ме
нингококковой инфекции является менингококк (Neisseria 
meningitidis).

М е н и н г о к о к к о в ы м м е н и н г и т о м  болеют люди раз
ного возраста, но чаще дети до 5-летнего возраста. Зараж е
ние происходит аэрозольным путем от больного человека или 
бактер новы дел и тел я. Инкубационный период в среднем длит
ся 2—3 дня. Длительность клинических проявлений заболе
вания составляет несколько недель. Менингококковый менин
гит встречается в виде небольших вспышек или спорадических 
случаев.

В месте внедрения агента, чаще всего в носоглотке, реже в 
легких, возникает умеренно выраженный воспалительный про
цесс, морфология которого мало изучена. В некоторых случа
ях менингококковая инфекция ограничивается катаральным 
процессом в носоглотке — м е н и н г о к о к к о в ы м н а з о ф а- 
р и н г и т о м .  Такие случаи, протекающие с изолированным по* 
ражением носоглотки без вовлечения в процесс мягких мозго
вых оболочек, часто просматриваются клинически и поэтому 
являются опасными в эпидемиологическом отношении.
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Рис. 137. Менингококковый менингит. Окраска азур-эозином.
»  —  м р н и н г п к п к к и  в сеоозио-лейкоцитарном  экссудате, пропиты ваю щ ем м ягкие мозго- 

оболочки Х 13 5 0 ; б — р езкая  инф и льтраци я лейкоцитам и  м ягких  мозговы х
оболочек. Х55.

У некоторых больных происходит в основном г е м а т о г е н 
н о е  р а с п р о с т р а н е н и е  м е н и н г о к о к к о в .  При этом 
наиболее закономерно поражается центральная нервная си
стема. Размножение менингококков происходит в с у б а р а х -  
н о и д а л ь н о м  п р о с т р а н с т в е  (рис. 137). Окружающие 
его ткани становятся резко полнокровными, отмечается выно- 
тевание серозного экссудата. Вскоре в места размножения 
возбудителей проникают лейкоциты, активно фагоцитирующие 
их. Процесс уже через несколько часов становится серозно
гнойным, а через 1—2 сут — гнойным или фибринозно-гнои-
ным (рис. 137, б ) .

Воспалительный процесс локализуется преимущественно на 
поверхности больших полушарий, однако обычно он отмеча 
ется и на основании (кзади от перекреста зрительных нервов): 
В большинстве случаев воспаление захватывает и спиннои 
мозг. Процесс может распространиться в глубь головного 
мозга с развитием э н ц е ф а л и т а  или в мозговые желудоч
ки (через отверстия Мажанди и Лушке или Кей и Ретциуса) 
с возникновением г н о й н о г о  э п е н д и м а т и т а .  В спин
номозговой жидкости выявляется цитоз до 700^клеток и более 
на 1 мкл, в основном за счет нейтрофильных лейкоцитов, и уве
личение белка до 0,6—2 г/л.
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Рис. 138. Менингококковый менингит. Гнойное воспаление локализуется 
преимущественно на поверхности больших полушарий.

Макроскопически менингококковый менингит в разгар бо
лезни имеет весьма характерный вид (рис. 138). Мозг кажет
ся как бы покрытым гнойным чепчиком, в менее пораженных 
участках мягкие мозговые оболочки отечные, мутные, а их 
кровеносные сосуды резко расширены.

При выздоровлении прежде всего погибают менингококки, 
а в последующем рассасывается экссудат. Однако при затяж
ном течении болезни, особенно у больных, которых поздно 
начали лечить или совсем не лечили, возможно возникнове
ние осложнений. В частности, может произойти нарушение 
циркуляции спинномозговой жидкости, которая, как извест
но, образуется сосудистыми сплетениями мозговых желудоч
ков. В том случае, если пути оттока закупорены экссудатом 
или облитерированы, при его организации развивается внут
ренняя водянка головного мозга — гидроцефалия.
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Возможен переход воспалительного процесса на артерии 
мозга с последующим их тромбозом и нарушением крово
снабжения участков мозга, в которых возникают очз1и p a j. 
мягчения. Ряд  осложнений обусловливается вторичным нару
шением функций других органов и систем, связанных с пора
жением головного мозга. В частности, нередко возникают ас-
пир анионные пневмонии.

При наиболее тяжелом и остром течении менингококковои 
инфекции отмечается значительно более выраженная генера
лизация, что обозначается как м е н и н г о к о к к ц е м и я ,
В этом случае, помимо мягких мозговых оболочек, возникают 
очаги воспаления в различных органах и тканях: суставах
(полиартриты), глазах (иридоциклохориоидит) и т. д. Пора
жение мягких мозговых оболочек иногда не успевает развить
ся, так как больные погибают в течение 24—48 часов. Для ме- 
нингококкцемии весьма типичны изменения сосудов, кровоиз- 
линия в различных органах, в том числе в коже, где они име
ют нередко звездчатую форму. Особенно опасны кровоизлия
ния в надпочечники, сопровождающиеся острой надпочечнико
вой недостаточностью. Наблюдаются также тромбоз сосудов и 
в последующем некротические изменения, в частности кожи.

ПРОЧИЕ МЕНИНГИТЫ

М е н и н г и т ы  м о г у т  б ы т ь  в ы з в а н ы  т а к ж е  п н е в 
м о к о к к а м и ,  с т а ф и л о к о к к а м и ,  п а л о ч к а м и  к и 
ш е ч н о й ,  и н ф л ю э н ц ы  и д р у г и м и  б а к т е р и я м и .  
Они являются проявлением генерализации при разных забо
леваниях (пневмонии, отиты, синуиты и т. п.) преимуществен
но у детей грудного и раннего возраста. Как правило, эти ос
новные заболевания достаточно четко проявляются, что и по
служило причиной для обозначения этих менингитов вторич
ными.

Вторичные менингиты схожи по своему морфогенезу, лока
лизации, осложнениям и исходу на менингококковый менин
гит. Отличием может быть то, что при пневмококковом женин- 
гите ликвор и гной имеют зеленоватый оттенок, а при стафи 
лококковом и стрептококковом поражении имеется тенденция 
к некротизации клеток экссудата.

П Р О Т О З О Й Н Ы Е  И Н Ф Е К Ц И И  

ТОКСОПЛАЗМОЗ

Т о к с о п л а з м о з  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  х р о н и ч е 
с к о е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е  с п р е и м у щ е 
с т в е н н ы м  п о р а ж е н и е м  г о л о в н о г о  м о з г а .  Его 
возбудителем является простейшее — токсоплазма (loxoplas-
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ma gondii) . Название возбудителя и заболевания происходит 
от слова toxon (греч.) — дуга, a gondi — это название грызуна, 
у которого впервые было обнаружено это простейшее.

Токсонлазмозом болеют люди разного возраста, однако у 
взрослых и детей старшего возраста он в большинстве случа
ев протекает латентно. Наибольшее значение имеет токсо- 
плазмоз как внутриутробная инфекция, которая возникает в 
результате трансплацентарного заражения от практически 
здоровой матери. В случае заражения на р а н н и х  с т а д и 
я х  э м б р и о г е н е з а  заболевание заканчивается с п о н т а н 
н ы м  а б о р т о м ,  м е р т в о р о ж д е н  и е м или р о ж д е н и 
е м  р е б е н к а  с а н о м а л и я м и  р а з в и т и я ,  в о с н о в 
н о м  ц е н т р а л ь н о й  н е р в н о й  с и с т е м ы  и г л а з .  П р и  
и н ф и ц и р о в а н и и  на  б о л е е  п о з д н и х  с т а д и я х  
в н у т р и у т р о б н о г о  р а з в и т и я  о п р е д е л я е т с я  и н- 
ф е к ц и о н н ы й п р о ц е с с  с поражением т о л ь к о  г о л о в -  
н о г  о м о з г а или наряду с этим и других органов.

I оксоплазмоз наблюдается в виде спорадических случаев. 
Заражение происходит от больного человека или животных, 
особенно от кошек. Пути заражения и характер первичного 
очага при токсоплазмозе неизвестны.

Основная тяжесть заболевания плода и ребенка определя
ется поражением головного мозга. На самых ранних стадиях 
развития в мозге как внеклеточно, так и в нервных клетках 
обнаруживаются отдельные токсоплазмы или небольшие их 
группы (рис. 139, а, б). По мере размножения возбудителя в 
ткани мозга возникают дистрофические, а затем и некроти
ческие изменения. Экссудативная реакция, особенно лейкоци
тарная, выражена слабо. В этих участках наблюдается до
вольно выраженная макрофагальная реакция. Макрофаги, в 
основном глиального происхождения, фагоцитируют возбуди
телей. В части клеток токсоплазмы погибают, в других же не 
только сохраняются, но и размножаются. К л е т к и ,  с о д е р 
ж а щ и е  б о л ь ш о е  ч и с л о  в о з б у д и т е л е й ,  н а з ы в а ю т  
п с е в д о ц и с т а м и .  Помимо фагоцитоза возбудителей, мак
рофаги поглощают и продукты распада некротизированной 
ткани мозга. Возможно развитие тромбоваскулитов, что яв
ляется причиной развития асептического некроза ткани голов
ного мозга или кровоизлияний. В дальнейшем некротизиро- 
ванная ткань головного мозга рассасывается с образованием 
полостей — кист, нередко множественных (рис. 139, в). В по
лостях содержится спинномозговая жидкость, а в их стенках 
обычно обнаруживаются макрофаги, содержащие в цитоплаз
ме липиды.

Параллельно с рассасыванием некротизированной ткани на
блюдается д и с т р о ф и ч е с к о е  о б ы з в е с т в л е н и е  п о 
в р е ж д е н н ы х  н е р в н ы х  к л е т о к .  Возможно и внеклеточ
ное, нередко массивное отложение извести.
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Рис. 139. Токсоплазмоз.
а — делящ иеся токсоплазм ы  в нервной клетке головного м озга. Х1600 (по Scheffielet 
и M elton); б — токсоплазм ы  в головном мозге. О бработка специфической лю минесци- 
рую щ ей сывороткой. Х1000; в — полость в головном мозге, со д ер ж ащ ая  м акроф аги - 

О краска гем атоксилин-эозином . Х135.
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Рис 140. Токсоплазмоз. В коре больших полушарий видны многочислен
ные кисты. М акропрепарат.

Макроскопические изменения значительно отличаются на 
разных стадиях болезни (рис. 140). Вначале в сером и белом 
веществе головного мозга, преимущественно в области коры 
больших полушарий, определяются асимметрично располо
женные очаги некроза желтого цвета. Вначале они еле разли
чимы, позднее имеют вид полос, идущих вдоль извилин голов
ного мозга. Мозговые оболочки нередко утолщены и сращены 
с подлежащей тканью мозга. Позднее в области основных 
поражений возникают обычно многочисленные кисты попе
речником до 5—7 мм. Между ними видны различной ширины 
прослойки ткани головного мозга со смазанным рисунком и 
нередко очень плотными участками обызвествления желтова
того цвета. Эти очаги определяются и при рентгенологическом 
исследовании.

П р и  р а н н е м  и н ф и ц и р о в а н и и  п л о д а  такие изме
нения сочетаются с п о р о ч н ы м  ф о р м и р о в а н и е м  о р 
г а н а .  Большие полушария головного мозга в этом случае в 
2-—3 раза меньше обычного, что называется м и к р о ц е ф а 
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л и е й. Возможно недоразвитие и только одной какой-нибудь 
доли.

Поражение при токсоплазмозе может возникнуть также в 
глазу плода. При этом прежде всего нарушается структура 
сетчатки, возникают альтеративные изменения, сопровождаю
щиеся развитием инфильтратов, состоящих из лимфоцитов с 
примесью плазматических клеток и немногочисленных эози
нофильных лейкоцитов. Патологический процесс может рас
пространиться на другие ткани глаза, в том числе на заднюю 
поверхность хрусталика, а также на зрительный нерв. В даль
нейшем на месте инфильтратов развивается постепенно со
зревающая грануляционная ткань, что приводит к деформа
ции и склерозу оболочек. Эти изменения расцениваются как 
ретинит, хориоидит, иридоциклит и др. В том случае, если 
токсоплазмоз поражает еще не сформированный глаз, наблю
дается недоразвитие его тканей.

Изредка возможно возникновение очагового продуктивно
некротического процесса и в других органах. Такие очаги име
ют очень небольшие размеры, определяемые только при мик
роскопическом исследовании.

Осложнения при токсоплазмозе могут возникнуть в случае 
наслоения на него другой, например бактериальной, инфек
ции. В этом случае в головном мозге возникает вторичный 
гнойный менингит. Вследствие нарушения защитных механиз
мов бронхиального дерева часто развиваются различные рес
пираторные инфекции

ИНФЕКЦИОННЫЕ БОЛЕЗНИ С ПРЕИМУЩЕСТВЕННЫМ 
ПОРАЖЕНИЕМ ОРГАНОВ МОЧЕВЫДЕЛЕНИЯ

Острые инфекционные процессы часто развиваются в орга
нах мочевыделения, особенно у детей до 3-летнего возраста. 
Большая частота их возникновения у детей этого возраста 
обусловлена рядом анатомо-физиологических особенностей 
мочевых путей. Прежде всего это связано с незрелостью кла
панного механизма пузырно-мочеточникового соустья. В слу
чае его недостаточности возможен пузырно-мочеточниковый 
рефлюкс, т. е. обратный ток мочи из мочевого пузыря.

С у щ е с т в е н н о е  з н а ч е н а е  и м е е т  н а р у ш е н и е  о т 
т о к а  м о ч и .  У детей это нередко связано с п о р о к а м и  
р а з в и т и я  м о ч е в ы в о д я щ и х  п у т е й ,  в частности с су
жением лоханочно-мочеточникового сегмента или мочеточни
ка вблизи мочевого пузыря, сужением мочеиспускательного 
канала или наличием в нем кла-панов, врожденной гипертро
фией шейки мочевого пузыря. Нарушение оттока мочи может 
возникнуть и при нарушении иннервации, например при полио
миелите. Оценивая причины большей частоты у детей инфек
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ционных процессов в мочевых путях, нужно также указать на 
значительную ранимость эпителиальной выстилки мочевых 
путей в этом возрасте.

ПИЕЛОНЕФРИТ

П и е л о н е ф р и т  ( p y e l o n e p h r i t i s )  п р е д с т а в л я 
е т  с о б о й  о с т р о  и л и  х р о н и ч е с к и  п р о т е к а ю щ е е  
и н т е р с т и ц и а л ь н о е  в о с п а л е н и е  п о ч е к ,  о б ы ч н о  
с о ч е т а ю щ е е с я  с а н а л о г и ч н ы м и  и з м е н е н и я м и  
л о х а н о к .  Это довольно частое заболевание, особенно у де
тей. .Этиология болезни различна, как правило, это a v то  и н 
ф е к ц и о н н ы й  п р о ц е с с ,  возбудителями которого могут 
быть кишечные палочки, стафилококки, энтерококки, стреп
тококки, протей и реже другие микроорганизмы.

Возможны различные пути их проникновения в почки и ло
ханки. Основным из них является в о с х о д я щ и й —• и н т р а - 
к а н а л и к у л я р н ы и  ( у р и н о г е н н ы й ) .  Он заключается в 
распространении возбудителей из дистальных отделов моче- 
выводящих путей, которые часто инфицируются из кишечни
ка. У детей раннего возраста этот путь проникновения инфек
ции обычно связан с пузырно-мочеточниковым рефлюксом или 
с нарушением оттока мочи. Возможны также нисходящий —• 
г е м а т о г е н н ы й ,  и еще реже л и м ф о г е н н ы й п у т и .

Микроскопически в остром периоде болезни в просветы ло
ханок и в меньшей степени канальцев проникают бактерии, 
иногда в значительном количестве. Возникает межуточное 
очаговое или диффузное экссудативное воспаление, нередко 
быстро принимающее гнойный характер. В связи с этим отме
чаются дистрофические и некротические изменения эпителия 
канальцев и инфильтрация лейкоцитами слизистых оболочек. 
Позднее происходит выпотевание лейкоцитов в просветы ка
нальцев и лоханок (рис. 141).

Ь зависимости от характера возбудителей степень выра
женности этих изменений различна. В частности, при наличии 
гноеродной микрофлоры чаще возникает абсцедирование и др.

Макроскопически почка увеличена, полнокровна. На разре
зе почка пестрая. На фоне полнокровия видны участки жел
товато-серого цвета, чаще в виде тонких полосок, идущих от 
лоханки по направлению к коре; изредка встречаются гной
ники. Полости лоханок и чашечек расширены, заполнены мут
ной мочой, иногда гноевидного характера. Их слизистая обо
лочка тусклая, с участками кровоизлияний или с желтоваты
ми пленчатыми наложениями.

При о с т р о м  п и е л о н е ф р и т е  возможна д и с с е м и- 
н а ц и и  в о з б у д и т е л е й ,  п р о и с х о д я щ а я  п р е и м у щ е 
с т в е н н о  и н т р а к а н а л и к у л я р н о .  Микрофлора распро
страняется с током мочи в мочеточники и мочевой пузырь, а
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Рис. 141. Острый пиелонефрит. В строме почки лейкоцитарные инфильтра
ты. Канальцы расширены, в их просветах гнойный экссудат. Окраска 

гематоксилин-эозином. Х300.

оттуда в другую почку. Возможно ее распространение по про
тяжению с переходом воспалительного процесса на фиброз
ную капсулу и развитием п е р  и н е ф р и т а  или на околопо- 
чечную клетчатку с возникновением п а р а н е ф р и т а .  Реже 
наблюдается г е м а т о г е н н а я  генерализация — в о з н и к а 
е т  с е п с и с ,  называемый в этом случае у р о с е п с и с о м .  
Можно отметить, что при уросепсисе реже, чем при сепсисе 
другой локализации первичного очага, наблюдается септико- 
пиемия.

Поскольку нарушение оттока мочи и другие факторы, соз
дающие условия для развития пиелонефрита, действуют, как 
правило, длительное время, острый пиелонефрит нередко при
нимает хроническое течение. Изменения, возникающие в этом 
случае, обозначаются уже как х р о н и ч е с к и й  п и е л о н е 
ф р и т .

Микрофлора на данной стадии процесса, особенно в случае 
проведения антибактериального лечения, практически не оп
ределяется. В интерстициальной ткани органа содержатся 
очаговые, но достаточно густые инфильтраты, состоящие из 
лимфоцитов, гистиоцитов и плазматических клеток с большей 
или меньшей примесью зернистых лейкоцитов. Обычно име
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ются также участки фиброза. В этих местах иногда определя
ются и изменения сосудов в виде эндартериита или гиалино- 
за и фиброза. Наряду с этим выявляются дистрофические и 
некротические изменения канальцевого эпителия, а также его 
регенерация. В этих участках канальцы выстланы уплощен
ным эпителием. Многие канальцы резко атрофированы, дру
гие расширены, содержат в просвете гиалиновые цилиндры. 
Почка в этом случае напоминает щитовидную железу. На 
поздних стадиях процесса обнаруживается также поражение 
клубочков, преимущественно гиалиноз. Вначале такие измене
ния отмечаются в единичных, а затем и во многих клубочках. 
Эпителий лоханок нередко приобретает вид многослойного 
плоского эпителия. Стенка их склерозирована, содержит пре
имущественно круглоклеточные инфильтраты.

Макроскопически почки уменьшены. Капсула их утолщена, 
с трудом снимается. На поверхности и на разрезе почки вид
ны множественные рубцы. Лоханки и мочеточники обычно 
расширены. При длительном течении болезни развивается 
р у б ц о в а я  д е ф о р м а ц и я  о р г а н а  (пиелонефритиче- 
ский нефросклероз или сморщенная почка).

При хроническом пиелонефрите поражаются обе почки, но 
изменения бывают нередко значительно более выражены с 
одной стороны. Этим он отличается от других хронических 
процессов с развитием нефросклероза, при которых почки по
ражены более равномерно.

Осложнения заключаются в основном в р а з в и т и и  п о 
ч е ч н о й  н е д о с т а т о ч н о с т и  и гипертензии, которые воз
никают на поздних стадиях процесса.

ИНФЕКЦИОННЫЕ БОЛЕЗНИ БЕЗ ПРЕИМУЩЕСТВЕННОГО 
ПОРАЖЕНИЯ ОПРЕДЕЛЕННОЙ СИСТЕМЫ ОРГАНОВ

В этом разделе объединены различные заболевания без оп
ределенной локализации первичного очага или те инфекцион
ные болезни, при которых закономерно поражается несколько 
систем органов.

В И Р У С Н Ы Е  И Н Ф Е К Ц И И  

НАТУРАЛЬНАЯ ОСПА

Н а т у р а л ь н а я  о с п а  ( v a r i o l a )  п р е д с т а в л я е т  
с о б о й  о с т р е й ш е е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е  
и з  г р у п п ы  к а р а н т и н н ы х  с т о р а ж е н и е м  о р г а н о в  
д ы х а н и я ,  к о ж и  и р е ж е  д р у г и х  с и с т е м .  Это назва
ние происходит от слова «variolus» (лат.) — пестрый. Возбу
дителем оспы является ДНК-вирус (Poxvirus variola).
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Натуральной оспой болеют люди любого возраста, возмож
но и внутриутробное заражение. Заражение происходит от 
больного человека различными путями, чаще аэрозольным. 
Инкубационный период при натуральной оспе длится 9— 
15 дней. Длительность клинических проявлений заболевания 
от нескольких дней до нескольких недель.

В настоящее время в тех странах, где регулярно проводит
ся вакцинация против оспы, это заболевание почти не встре
чается. Там же, где уровень коллективного иммунитета ни
зок, натуральная оспа является частым заболеванием, прини
мает характер эпидемий и нередко заканчивается смертель
ным исходом.

В области входных ворот, как правило в органах дыхания, 
возникают катаральное воспаление дыхательных путей и оча
говая пневмония с макрофагально-лейкоцитарно-фибриноз- 
■ным экссудатом. Закономерно отмечается гипертрофия кле
ток альвеолярного эпителия, ядра которых становятся круп
ными и гиперхромными.

В дальнейшем происходит выраженная диссеминация виру
са, сопровождающаяся развитием очагов воспаления во мно
гих органах и тканях. Наиболее типичными и постоянными 
среди них являются п о р а ж е н и я  к о ж и .

Этот процесс начинается в дерме, в которой возникают рез
кое очаговое полнокровие и отек, одновременно появляются 
небольшие лимфогистиоцитарные периваскулярные инфильт
раты. Почти одновременно происходят отек, набухание и про
лиферация клеток мальпигиевого слоя эпидермиса (рис. 142, 
а, б ) . Прогрессирующий, преимущественно внутриклеточный, 
отек ведет к образованию в эпидермисе пузырьков (баллон
ная дистрофия эпителия). В клетках обнаруживаются вклю
чения — тельца Гварниери, представляющие собой уплотнение 
цитоплазмы в местах скоплений вируса. Пузырьки увеличива
ются, сливаются вместе, нередко становятся вследствие этого 
многокамерными. Они расслаивают клетки эпидермиса, пре
имущественно в шиповидном слое. В дальнейшем централь
ные участки очага обычно некротизируются. Кроме того, про
исходит выпотевание лейкоцитов, иногда в значительном ко
личестве.

Макроскопически на ранних стадиях болезни поражение 
кожи (экзантема) представляет собой несколько возвышаю
щиеся над окружающей кожей участки красноватого цвета 
диаметром чаще 3—4 мм, которые называются папулами. 
В дальнейшем в центре очага появляется отчетливо видимый 
пузырек с серозной жидкостью, что называется уже везику
лой. После накопления в пузырьке гноя поражение кожи обоз
начают пустулой (рис. 143). В дальнейшем после развития 
некроза возникает типичное пупкообразное западение в 
центре.
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Рис. 142. К ож а при натуральной оспе. Окраска гематоксилин-эозином, 
а внутри- и внеклеточны й отек эпидерм иса. ХЗОО; б — сливаю щ иеся везикулы  ХЗ

(п репарат А. К. А геева).

Такая сыпь может располагаться в большом количестве на 
голове, шее, руках, груди, спине, животе, реже на ногах и из
редка на ладонях и подошвах. Иногда пустулы могут сливать
ся вместе, образуя сплошные поля поражения.

При наиболее тяжелом течении болезни в экссудате в оча
гах воспаления появляется большое количество эритроцитов 
( г е м о р р а г и ч е с к а я  ф о р м а  н а т у р а л ь н о й  о с п ы ) .

Наконец, в основном у вакцинированных людей, возможно 
очень легкое течение болезни (в а р  и о л  о ид) .  В этом случае 
возникают только немногочисленные папулезно-везикулярные 
высыпания на голове и реже на туловище. Иногда сыпь мо
жет отсутствовать.

При выздоровлении происходит рассасывание экссудата, вы
сыхание некротизированного участка с образованием короч
ки, которая в дальнейшем отторгается. В случае поврежде
ния росткового слоя кожи происходит неполная регенерация 
с образованием западающего рубчика.
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Рис. 143. Пустулезная сыпь при натуральной оспе (по М. П. Зы кову).

Очаги воспаления иногда возникают также в слизистой обо
лочке полости рта, пищевода, желудка, кишечника и влага
лища. Довольно часто поражаются яички, в которых возника
ет о с т р ы й  н е к р о т и ч е с к и й  о р х и т .  Нередко происхо
дит поражение ретикулоэндотелиальной системы. Селезенка, 
лимфатические узлы и миндалины увеличиваются в основном 
вследствие гиперплазии ретикулярных клеток. В паренхима
тозных органах наблюдаются тяжелые дистрофические изме
нения.

Основным осложнением натуральной оспы является разви
тие в т о р и ч н о й ,  п р е и м у щ е с т в е н н о  б а к т е р и а л ь 
но й ,  и н ф е к ц и и .  В случае ее наслоения на специфические 
поражения кожи и слизистых оболочек возникает гнойное вос
паление.

ВЕТРЯНАЯ ОСПА

В е т р я н а я  о с п а  ( v a r i c e l l a )  п р е д с т а в л я е т  с о 
б о й  о с т р о е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е ,  п р и  к о 
т о р о м  о т м е ч а е т с я  п о р а ж е н и е  о р г а н о в  д ы х а 
н и я ,  к о ж и  и и н о г д а  д р у г и х  о р г а н о в .  Название бо
лезни представляет собой уменьшительное от variola. Заболе
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вание вызывается ДНК-вируеом (Strongioplasma varicellae), 
относящимся к поксвирусам. Он идентичен вирусу опоясываю
щего лишая.

Болеют ветряной оспой в осно;вном дети первых лет после 
рождения. Заражение происходит от больных людей или ви- 
русовыделителей аэрозольным путем, возможно и внутриут
робное заболевание. Инкубационный период обычно длится 
14 17 сут. Длительность клинических проявлений заболева
ния составляет 2—3 нед. Заболевание весьма контагиозно, 
в связи с этим возникает обычно в виде небольших вспышек. 
Ветряная оспа почти всегда протекает легко. Летальные ис
ходы наблюдаются лишь у резко ослабленных больных.

Первичный очаг обычно располагается в органах дыхания. 
Вирус размножается в основном в клетках эпителия слизи
стой оболочки дыхательных путей и альвеолярном эпителии. 
Часть эпителиальных клеток гипертрофируется, иногда обра
зуются многоядерные гигантские клетки. В дыхательных пу
тях возникает умеренно выраженное катаральное воспаление, 
может наблюдаться и очаговая пневмония с серозно-макро- 
фагальным экссудатом. В центре этих очагов нередко разви
ваются некротические изменения. Макроскопически очаги та
кой пневмонии серовато-красного цвета, округлой формы.

В дальнейшем происходит г е н е р а л и з а ц и я  и н ф е к -  
ц и и с развитием очагов воспаления, иногда во многих орга
нах. Наиболее типичными являются изменения в к о ж е  
(рис. 144, а, б). Вначале поражаются клетки шиповидного 
слоя эпидермиса. Здесь возможны изменения двоякого рода-—• 
образование гигантских многоядерных клеток и баллонная 
дистрофия. Наблюдается и внеклеточный отек, клетки теряют 
связь между собой. В результате этого в эпидермисе образу
ются везикулы — полости неправильной формы различного 
размера. В них содержится серозная жидкость, среди которой 
лежат отдельные погибающие клетки эпителия и иногда лей
коциты. Дно такого пузырька образовано ростковым слоем 
эпидермиса. Воспалительная клеточная реакция в дерме пра
ктически отсутствует, лишь изредка имеются небольшие лим- 
фогистиоцитарные инфильтраты. При выздоровлении прежде 
всего всасывается жидкость из пузырьков, затем образуется 
корочка, которая в дальнейшем отпадает без следа, посколь
ку ростковый слой эпидермиса не был поврежден.

Макроскопически экзантема при ветряной оспе весьма по
лиморфна по размерам и распространенности, иногда она мо
жет и совсем отсутствовать. Особенно типичны для ветряной 
оспы везикулы диаметром в несколько миллиметров, окру
женные зоной гиперемии. Наиболее частой локализацией сы
пи является волосистая часть головы. Сыпь выражена и в тех 
участках тела, которые подверглись воздействию каких-либо 
раздражителей (загрязнение, расчесы, смазывание йодом).
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Рис. 144. К ож а при ветряной оспе. Окраска гематоксилин-эозином.
а — вези кула . Клетки эпителия подверглись баллонной дистроф ии. Х135; б — баллон 
н ая  дистроф ия клеток ш иповидного слоя и м ногоядерная  ги ган тская  клетка. Х600.

Важно отметить, что различные элементы сыпи находятся од
новременно на разных стадиях развития, так как высыпание 
происходит повторно.

Э к з а н т е м е  нередко п р е д ш е с т в у е т  р а з в и т и е  
э н а н т е м ы — поражения слизистой оболочки, в частности 
полости рта, пищеварительного и мочеполового трактов. Она 
имеет принципиально такое же строение, как и экзантема. Од
нако вследствие особенностей морфологической структуры 
слизистых оболочек, как правило, пузырек вскоре вскрывает
ся и на этом месте образуются эрозии с венчиком гиперемии.

В случаях с наиболее т я ж е л о й  г е н е р а л и з а ц и е й ,  
обычно у особенно ослабленных детей, сходные по морфоге
незу очаги воспаления возникают и в других органах, о с о 
б е н н о  в п е ч е н и .

Осложнения редки и заключаются в основном в присоеди
нении вторичной микрофлоры как в местах повреждений, вы
званных вирусом, так и вне их.

ЭПИДЕМИЧЕСКИЙ ПАРОТИТ

Э п и д е м и ч е с к и й  п а р о т и т  ( p a r o t i t i s  e p i d e m i 
ca ) ,  и л и  с в и н к а ,  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  о с т р о е  
и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е  с п о р а ж е н и е м
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р я д а  о р г а н о в ,  ч а щ е  в с е г о  с л ю н н ы х  ж е л е з .
азвание болезни означает воспаление околоушной слюнной 

железы (glandula parotis). Оно вызывается РПК-вирусом 
относящимся к миксовирусам. ’

Болеют паротитом чаще всего люди в возрасте от 5 до 
30 лет. Заражение происходит от больного человека или ви- 
русовыделителя, в основном аэрозольно. Инкубационный пе
риод длится 11—23 сут. Длительность клинических проявле
нии заболевания обычно 2 - 3  нед. Паротит возникает в виде 
групповых вспышек или спорадических случаев. Смертель
ные исходы весьма редки.

Первоначальные изменения возникают в органах дыхания 
однако морфогенез развивающихся в них поражений почти не 
изучен. Вскоре происходит лимфо- и гематогенная диссеми- 
нация вируса с последующим развитием острого воспалитель
ного процесса прежде всего в слюнных железах, особенно в 
околоушной, одесь возникает воспалительный процесс с пор. 
обладанием отека и лимфогистиоцитарной инфильтрации в 
соединительнотканной строме, иногда отмечаются кровоиз
лияния. i макроскопически околоушная слюнная железа в не
сколько раз увеличена, красноватого цвета. А н а л о г и ч н ы й  
п р о  ц е с с нередко возникает также и в других слюнных ж е
лезах, я и ч к а х ,  в и л о ч к о в о й ,  щ и т о в и д н о  й, п о д ж е 
л у д о ч н о й  и м о л о ч н о й  ж е л е з а х ,  ц е н т р а л ь н о й  
н е р  в н о й  с и с т е м е н  реже в других органах.
 ̂ 1 0 Р ж е н и я р а з л и ч н ы х  о р г а н о в ,  п р е д с т а в -  

л я ю щ не с о о о й п р о я в л е н и е  д и с с е м и н а ц и и  
в и р у с а  п а р о т и т а ,  могут возникнуть как в о т д е л ь н ы х  
так и во м н о г и х о р г а н а  х, причем поражение слюнных 
желез не обязательно.

Наиболее тяжелые изменения наблюдаются в головном 
мозгё* когда у некоторых больных развивается менингоэнце- 
фалит с преобладанием явлений серозного менингита. Со сто
роны ликвора типично увеличение цитоза до 1000 и выше в 
1 мкл, в основном за счет лимфоцитарных клеток с неболь
шой примесью сегментоядерных лейкоцитов. Наблюдается 
также умеренное увеличение количества белка (до 0,6—0 9 г/л 
и редко больше). В ткани головного мозга обычно выявляют- 
j f  лишь небольшие круглоклеточные периваскулярные ин
фильтраты, однако возможны и более тяжелые изменения — 
периваскулярная демиелинизация, кровоизлияния ь т. д. 

Осложнения связаны с наслоением вторичной инфекции.

ЦИТОМЕГАЛИЯ

Ц и т о м е г а  л и я (с у t о m е g а 1 i а) п р е д с т а в л я е т  
с о б о й  о с т р о е  и л и  х р о н и ч е с к о е  и н ф е к ц и о н н о е  
з а б о л е в а н и е  с п о р а ж е н и е м  р я д а  в н у т р е н -
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Рис. 145. Цитомегалия. Окраска гематоксилин-эозином, 
а — цитомегалический сиалоаденит. В протоках слюнной ж елезы  гигантские одно
ядерны е клетки на разн ы х стади ях  развития. Х600; б — ц итом егалическая  клетка в

к ан альц е  почки. Х600.

н и х  о р г а н о в ,  ч а щ е  в с е г о  с л ю н н ы х  ж е л е з .  Н а
звание болезни происходит от слов «cytos» (греч.) — клетка, и 
«megas megalos» (греч.) — большой. Его возбудителем явля
ется ДНК-вирус цитомегалии.

Заражение происходит от больного человека или вирусоно- 
сителя, так как вирус цитомегалии животных, по-видимому, 
не патогенен для человека. Пути заражения не вполне ясны, 
можно быть уверенным лишь в том, что нередко наблюдается 
трансплацентарное заражение плода от практически здоро
вой матери с внутриутробным развитием заболевания. В этом 
случае цитомегалия имеет наибольшее значение и может быть 
причиной аномалий развития и даже смерти плода и ново
рожденного. Заболевание длится до нескольких месяцев.

При цитомегалии чаще всего поражаются слюнные железы. 
Наиболее типичным является весьма своеобразное изменение 
эпителия слюнной железы, особенно ее выводных протоков 
(рис. 145, а). Эти клетки увеличиваются в 2—4 раза. Их ок
руглые ядра занимают почти половину клетки, располагаясь 
нередко эксцентрично. Большая часть ядра занята включени
ем, окруженным зоной просветления. Вначале, включение аци- 
дофильно, позднее по мере накопления Д Н К  становится базо-
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фильньш и окрашивается реактивом Шиффа. Оно представ
ляет собой скопление частиц вируса или продуктов их жизне
деятельности. Число клеток, подвергшихся такому метамор
фозу, может быть различным. Помимо этих изменений, в стро- 
ме слюнной железы определяются небольшие, но иногда до
вольно густые лимфогистиоцитарные инфильтраты.

В более позднем периоде болезни гигантоклеточного мета
морфоза уже не наблюдается, обнаруживаются только редкие 
круглоклеточные инфильтраты и развившиеся на их месте 
небольшие разрастания соединительной ткани. Макроскопи
чески слюнные железы мало изменены, лишь иногда они не
сколько увеличены и уплотнены. В том случае, если пораже
ние ограничивается одними слюнными железами (цитомега- 
лическим сиалоаденитом), заболевание называется л о к а л и 
з о в а н н о й  ц и т о м е г а л и е й .

Наряду с поражением слюнных желез аналогичные измене
ния могут выявляться и в других органах (рис. 145, б). Такая 
форма цитомегалии называется г е н е р а л и з о в а н н о й .  
Поражаются желчные протоки, особенно внутрипеченочные, 
канальцы почек, слизистая оболочка кишечника и дыхатель
ных путей, альвеолярный и бронхиальный эпителий, подже
лудочная железа и др. В данном случае происходит такой же 
гигантоклеточный метаморфоз клеток эпителия, а в строме 
возникают лимфогистиоцитарные инфильтраты и склероз. 
Макроскопические изменения при неосложненной генерализо
ванной цитомегалии мало выражены.

При в н у т р и у т р о б н о м  течении болезни у плода воз
можны недоразвитие и перестройка какого-либо органа, а при 
раннем заражении эмбриона возникновение аномалий разви
тия.

ЭНТЕРОВИРУСНЫЕ ИНФЕКЦИИ

Э н т е р о  в и р у с н ы е  и н ф е к ц и и  п р е д с т а в л я ю т  
с о б о й  о с т р ы е  и н ф е к ц и о н н ы е  з а б о л е в а н и я  с 
п о р а ж е н и е м  м н о г и х  о р г а н о в .  Их возбудителями яв
ляются энтеропатогенные РНК-вирусы (Coxacki virus, Echo- 
virus), относящиеся к пикорнавирусам. Следует упомянуть, 
что к этой же группе вирусов относится возбудитель полио
миелита (см. стр. 231—234).

Болеют энтеровирусными инфекциями люди разного возра
ста, по-видимому, чаще других дети. Заражение происходит, 
энтерально и аэрозольно, возможно также внутриутробное 
развитие заболевания. Инкубационный период неизвестен. 
Длительность болезни до нескольких -недель. Заболевание воз
никает в виде небольших вспышек или спорадических случаев.

Первичный очаг возникает в органах дыхания или кишеч
нике. В легких он сходен по проявлению с умеренно выра
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женной острой вирусной респираторной инфекцией. При пора
жении кишечника наблюдается незначительное катаральное 
воспаление.

При развитии заболевания во внутриутробном периоде или 
у новорожденных нередко происходит в основном гематоген
ная диссеминация возбудителя. При этом возможно пораже
ние различных органов и тканей в разных сочетаниях.

Одной из наиболее важных форм является п о р а ж е н и е  
ц е н т р а л ь н о й  н е р в н о й  с и с т е м ы ,  имеющее чаще 
всего характер серозного менингита. При этом отмечаются 
полнокровие, отек, небольшая, вначале кратковременная лей
коцитарная, а затем круглоклеточная инфильтрация мозговых 
оболочек. Те же клетки определяются при исследовании лик- 
вора. Значительного увеличения белка в  последнем не проис
ходит. Наряду с менингитом возможно развитие умеренно вы
раженных явлений энцефалита. У новорожденных иногда на
блюдается более тяжелое поражение в виде энцефаломие
лита.

Нередко возникает поражение с к е л е т н ы х  м ы ш ц  ( м и о 
з и т )  и м и о к а р д а  ( м и о к а р д и т ) .  Оно проявляется в 
развитии дистрофических изменений мышечных волокон и 
лимфогиетиоцитарных инфильтратов в соединительнотканных 
прослойках. Возможно также поражение верхних отделов пи
щеварительного тракта, преимущественно глотки (герпанги- 
на), с развитием папул, превращающихся затем в везикулы, 
которые далее изъязвляются. Такое поражение может соче
таться с экзантемой.

При в н у т р и у т р о б н о м  и н ф и ц и р о в а н и и  возмож
но н а р у ш е н и е  р а з в и т и я  п л о д а  с его гибелью или 
возникновением а н о м а л и й  р а з в и т и я .

Б А К Т Е Р И А Л Ь Н Ы Е  И Н Ф Е К Ц И И  

ДИФТЕРИЯ

Д и ф т е р и я  ( d i p h t h e r i a )  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  
о с т р о е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е  с п е р в о 
н а ч а л ь н ы м и  о б ы ч н о  п р е и м у щ е с т в е н н ы м  п о 
р а ж е н и е м  з е в а  и д ы х а т е л ь н ы х  п у т е й .  Ее воз
будителем являются дифтерийные бактерии (Corynebacterium 
diphtheria). Эти названия происходят от слов «diphthera» 
(греч.) — пленка, и «согупе» (греч.) — булава.

Болеют дифтерией чаще дети в возрасте до 5 лет. Зараж е
ние происходит от человека к человеку, в основном аэрозоль
ным путем, реже через игрушки и другие предметы. Инкуба
ционный период обычно длится 3— 10 сут. Клинические про
явления болезни составляют в среднем 2—3 нед. Заболевание 
возникает в виде небольших вспышек или спорадических слу-
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чаев. В последние годы, прежде всего благодаря массовой им
мунизации детей, дифтерия стала редким заболеванием. При 
правильном лечении, в частности при применении антитокси
ческой дифтерииной сыворотки, смерть от дифтерии практи
чески не встречается. ' ‘ ‘

Д и ф i с'рийные бактерии после инфицирования человека по
селяются чаще всего на слизистой оболочке верхних отделов 
дыхательных путей и пищеварительного тракта. После раз
множения возбудителя развивается довольно своеобразный 
воспалительный процесс.

При наиболее легком течении болезни наблюдается к а т а- 
р а л ь н о е  в о с п а л е н и е .  Чаще под воздействием токсина 
возникает более или менее выраженное повреждение слизи
стом ооолочки в виде коагуляционного некроза поверхност
ных ее слоев. Одновременно происходит местное паралитиче
ское расширение кровеносных сосудов, которое сопровожда
ется замедлением тока крови и резким повышением порозно- 
сти сосудов. В этом случае к экссудату примешивается боль
шое количество грубодисперсных белков и воспаление приоб
ретает ф и б р о з н ы й  (д и ф т е р и т и ч е с к и й). х а р а к- 
т е р  (рис. 146). Помимо фибрина, в экссудате имеется немно-
I0 лейкоцитов, макрофагов и иногда довольно значительное 
число эритроцитов. При г и п е р т о к с и ч е с к о й  ф о р м е  
дифтерии процесс вследствие резкого нарушения порозности 
сосудов иногда принимает г е м о р р а г и ч е с к и й  х а р а к т е р . .

Га кие изменения чаще всего развиваются в области м и н- 
д а л и н (д и ф т е р и я з е в а ) .  Макроскопически при этом 
на фоне умеренной гиперемии определяется беловатая или 
желтоватая пленка толщиной в среднем 1 мм, большей частью 
плотно соединенная с подлежащими тканями. При этой фор
ме дифтерии оказываются наиболее выраженными токсиче
ские изменения, как местные, так и выявляемые в других ор
ганах. При выздоровлении происходит либо расплавление 
пленки под действием протеолитических ферментов, либо ее 
отторжение в результате демаркационного воспаления с об
разованием изъязвления. В последующем происходит зажив
ление этого дефекта с нарастанием эпителия из прилежащих 
участков слизистой оболочки.

Параллельно с дифтерией зева или самостоятельно может 
р а з в и т ь с я  п о р а ж е н и е  г о р т а н и ,  т р а х е и  и д а 
ж е  б р о н х о в  ( д и ф т е р и й н ы й  к р у п ) .  Пленка в этом 
случае имеет тот же вид, однако легко отделяется от стенки 
дыхательных путей (рис. 147).

Помимо разобранной наиболее частой локализации местно
го воспалительного процесса, при дифтерии возможно его раз
витие в других участках организма человека: в носу, глазах, 
ушах, коже (в области ран) и на слизистых оболочках поло
вых органов.
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Рис. 146. Фибринозно-гнойный трахеит при дифтерии. Окраска гемато
ксилин-эозином,-X 60.

При дифтерии лимфо- и гематогенное распространение воз
будителя не имеет существенного значения. Несколько боль
шую роль может играть интраканаликулярная диссеминация. 
Таким способом дифтерийные бактерии могут распространять
ся из зева в носоглотку, по носо-слезному каналу в конъюнк
тиву глаза, по дыхательным путям в легкие и т. д. Во всех 
участках возможно возникновение очагового воспаления прин
ципиально такого же характера.

Значительно более тяжелые и распространенные изменения 
возникают в с в я з и  с в о з д е й с т в и е м  т о к с и н о в  в 
случае их всасывания из местного очага инфекции, в частно
сти в зеве.

Среди них следует отметить прежде всего и з м е н е н и я  
р е г и о н а р н ы х  л и м ф а т и ч е с к и х  у з л о в .  Они значи
тельно увеличиваются вследствие резкого полнокровия и кро
воизлияний, а также отека и пролиферации клеток, в основ
ном ретикулярных. Обычно возникают и участки некроза в
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Рис. 147. Дифтерия. Фибринозный тонзиллит и трахеит. Макропрепарат.

центрах фолликулов. Помимо изменений лимфатических уз
лов, нередко развивается выраженный отек слизистой и под- 
слизистой оболочек зева и глотки, а также клетчатки мышц 
шеи. Наряду с отеком выявляются клеточные инфильтраты и 
очаговый некроз мышц. В случаях, сопровождающихся наи
большим токсикозом не только в этих тканях, но и повсюду 
в организме, возникают многочисленные кровоизлияния. По
мимо таких изменений, при дифтерии нередко отмечается по
вышенная свертываемость крови с развитием многочисленных 
тромбов.

Большое значение имеет поражение н е р в н о й  с и с т е -  
м ы, особенно п е р и ф е р и ч е с к о й .  Наиболее характерным 
является избирательное поражение нервных волокон. Особен
но типичен периаксональный характер дистрофических и не
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кротических изменений, заключающихся в р а с п а д е  мие -  
л и н а. Реакция со стороны клеток шванновской оболочки не
значительна. Очень слабо выражены также изменения осевых 
цилиндров. Прежде всего поражаются интраганглионарные 
нервные волокна межпозвоночных, узлов. В блуждающем нер
ве не все участки поражаются одинаково — процесс захваты
вает преимущественно толстые мякотные волокна его ветвен, 
отходящие на уровне g. nodosum. Часто в патологический про
цесс вовлекаются корешки спинного мозга, преимущественно 
передние; поражение в данном случае имеет выраженный сег
ментарный характер. Такие изменения нервов сопровождают
ся параличами. Относительно хорошая сохранность нервных 
клеток делает возможным полную регенерацию нервных во
локон с ликвидацией параличей.

Существенное значение имеет поражение с е р д е ч н о - с о- 
с у д и с т о й с и с т е м ы, На ранних стадиях болезни отмеча
ется парез кровеносных сосудов. В a p iериолах нередко выяв
ляется фибриноидный некроз; участки некроза могут возни
кать и в стенках артерий. В миокарде вначале определяются 
дистрофические и некротические изменения в виде лизиса, ва
куолизации или глыбчатого распада мышечных волокон, со
четающиеся с липидозом. Позднее, на 2—3-й неделе болезни, 
помимо дистрофических изменений, выявляется острый интер
стициальный миокардит, при котором наблюдается очаговая 
инфильтрация межмышечных соединительнотканных прослоек 
гистиоцитами и лимфоцитами с примесью плазматических 
клеток, нейтрофильных, а также эозинофильных лейкоцитов. 
Такие изменения возникают в разных отделах сердца, однако 
чаще отмечаются в левом желудочке. Макроскопически мыш
ца сердца дряблая, сероватого или желтоватого цвета. В его 
расширенных полостях, а также в крупных сосудах, особенно 
в венах, нередко образуются тромбы. Миокардит при дифте
рии зева может быть причиной острой сердечной недостаточ
ности со смертельным исходом — так называемый р а н н и й  
п а р а л и ч  с е р д ц а, который наблюдается в начале 2— 
3-й недели болезни. В других случаях смертельный исход 
наступает внезапно, как бы среди полного здоровья, через 2— 
2Уг мес от начала заболевания — так называемый п о з д н и и  
п а р а л и ч  с е р д ц а .  Он обусловлен токсическим поражени
ем блуждающего нерва.

Существенные изменения возникают при дифтерии и в ор
ганах х р о м а  ф ф и н н о й  с и с т е м ы  (надпочечниках, па
раганглиях). В них отмечаются резкие расстройства кровооб
ращения, нередко с кровоизлияниями, некроз части клеток ко
ры. В мозговом слое надпочечников постоянно наблюдается 
снижение содержания адреналина.

Возможно развитие токсических изменений и в других ор
ганах, в том числе и в п о ч к а х .

17 Патологическая анатомия 2 5 7

ak
us

he
r-li

b.r
u



При локализации местного процесса только в дыхательных 
путях всасывания токсинов почти не происходит, поэтому из- 
менений, связанных с интоксикацией, не отмечается. При этой 
форме дифтерии среди осложнений наибольшее значение име- 
ет а с ф и к с и я .  Она обусловлена механическим закрытием 
просвета дыхательных путей, рефлекторным спазмом гортан
ных мышц и отеком слизистой оболочки. Для борьбы с асфик
сией применяется интубация, т. е. введение в гортань через*рот 
плотной трубки, или трахеотомия с последующим введением 
в трахею через разрез в ее стенке специальной трубки. При 
этих вмешательствах возможны осложнения. В месте распо- 
ложения трубок иногда развиваются пролежни, а в случае 
присоединения вторичной гноеродной инфекции — флегмоноз
ное воспаление в стенке трахеи и в мягких тканях, окружаю
щих ее. Кроме того, при трахеотомии возможно развитие эм
физемы, вначале подкожной, а затем иногда и средостения.

Присоединение вторичной, в частности гноеродной, бакте
риальной микрофлоры возможно и без этих вмешательств. 
Гак, например, наслоением вторичной инфекции объясняется 
развитие перитонзиллярных абсцессов, а также большей ча
сти пневмоний, осложняющих дифтерию.

СКАРЛАТИНА

С к а р л а т и н а  ( s c a r l a t i n a )  п р е д с т а в л я е т  с о 
б о й  о с т р о е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е  с 
п е р в о н а ч а л ь н ы м  п о р а ж е н и е м  ч а щ е  в с е г о  
з е в а .  Название болезни происходит от слова «scarlatina» 
(позднелат.) ярко-красный. Возбудителем болезни являет
ся гемолитический стрептококк.

Скарлатиной болеют в основном дети, чаще в возрасте от 
3 до 10 лет. Заражение происходит от человека, в основном 
аэрозольно, реже через вещи. Инкубационный период колеб
лется от нескольких часов до 11 сут. Длительность клиниче
ских проявлений болезни до нескольких недель. Заболевание 
встречается обычно в виде спорадических случаев. В прошлом 
это было частое заболевание, которое протекало нередко край
не тяжело и иногда заканчивалось смертельным исходом. 
В последние десятилетия скарлатина стала протекать несрав
ненно легче. В настоящее время летальность в острой фазе 
заболевания почти полностью ликвидирована.

Стрептококки после инфицирования человека, иногда на 
фоне вирусной респираторной инфекции, поселяются на сли
зистой оболочке верхних отделов дыхательных путей или пи
щеварительного тракта, особенно часто на миндалинах. 
Стрептококки начинают размножаться чаще всего в глуби
не одной или нескольких крипт миндалин. Под влиянием их 
токсинов происходит некротизация эпителия крипты, а затем
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Рис. 148. Некротический тонзиллит при скарлатине, 
а _  стрептококки в участке некроза. О краска  по Г р а м у -В е й гер ту . X 1350; б - н е к р о з ,  
в рбласти  крипты. О краска по Г р а м у -В е й гер ту . ХЗОО; в -  общ ии вид миндалины . 

О краска гем атоксилин-эозином . Х4.

и лимфатической ткани миндалины (рис. 148). Вокруг очага 
некроза отмечаются полнокровие, отек, а затем и лейкоцитар
ная реакция с образованием зоны демаркационного воспале
ния. На поверхности миндалины нередко выпадает фибрин.

Макроскопически миндалины при такой некротическои ан
гине увеличены, набухшие, ярко-красного цвета с белыми или 
желтыми точками в устьях крипт, а иногда с рыхлыми пленча
тыми наложениями фибрина (рис. 149). Из-за паралитическ - 
го состояния мелких кровеносных сосудов мягкое небо и носо
глотка резко полнокровны, что обозначается как «пылающш 
зев». Своеобразные изменения отмечаются со стороны языка, 
который вначале покрыт серовато-желтым налетом, а затем
становится малиновым. .„„„птизипп-

При выздоровлении происходит отторжение некротизиро 
ванной ткани, нередко с образованием дефекта в м и н д а л и н е  

или в ткани мягкого неба. В это время возможно кровотече
ние. В дальнейшем происходит заживление.

Помимо разобранной наиболее частой первичнои локализа
ции процесса при скарлатине, возможно развитие пеРв™ о г  
аффекта в легком (см. стр. 169-171),  коже и др. Такие формы
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Рис. 149. Скарлатина., Острый некротический тонзиллит и резкая гиперемия
зева. М акропрепарат.

скарлатины называются э к с т р а б у к к а л ь н ы м и  (экстра- 
тонзиллярными).

Необходимо отметить, что не всякая стрептококковая, даже 
некротическая ангина является скарлатиной — для этого за
болевания характерно развитие целого ряда других измене
ний, обусловленных воздействием стрептококков и их токси
нов на другие органы и ткани человека.

Изменения в других органах могут возникнуть в результате 
распространения по организму больного стрептококков или их 
токсинов. Раньше всего и наиболее закономерно возникает 
лимфогенное распространение стрептококков, прежде всего в 
регионарные подчелюстные лимфатические узлы. В дальней
шем в подчелюстных лимфатических узлах, как и повсюду, 
куда проникают стрептококки, развивается воспалительный 
процесс с преобладанием альтеративного компонента. Почти 
постоянное поражение наряду с тонзиллитом регионарных
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лимфатических узлов позволяет говорить о п е р в и ч н о м  
с к а р л а т и н о з н о м  к о м п л е к с е .  Воспалительный про
цесс может распространиться за пределы узлов на жировую 
клетчатку и мышцы шеи с развитием в них флегмоны, чаще 
с выраженным некротическим компонентом. Иногда это со
провождается септическим тромбофлебитом или аррозией кро
веносных сосудов. п _

Несколько позднее, чаще с конца 1-й или даже со 2-и неде- 
ли, может возникнуть г е м а т о г е н н а я  д и с с е м и н а ц и я .  
Обычно это происходит после развития тромбофлебита в ве
нах миндалин. В последующем возникает септикопиемия (см. 
стр. 284—290), сопровождающаяся метастатическими гнойни
ками в различных органах, в том числе гнойным воспалением 
крупных суставов — локтевого, тазобедренного и коленного.

Г Нередко наблюдается также и н т р а к а н а л и к у л я р н о е 
распространение стрептококков. При попадании возбудителен 
в носоглотку и нос в них возникает поражение не только сли
зистой оболочки, но и подлежащих тканей, в том числе решет
чатой кости (зтмоидит). В этом случае возможен переход 
процесса на вены глазницы, мозговые оболочки и на ткань 
головного мозга с развитием гнойного менингита или абсцесса 
головного мозга. Иногда наблюдается распространение ин 
фекции и по евстахиевой трубе в среднее ухо. В этом случае 
развивается отит, а в дальнейшем при деструкции кости мо
жет возникнуть тромбофлебит сигмовидного синуса, а также 
гнойный менингит или абсцесс головного мозга. Возможно 
также распространение стрептококков в дыхательные пути и 
развитие пневмонии с выраженным альтеративным компонен 
том. Реже описывается распространение агента по пищевари
тельному тракту.

Наряду с диссеминацией стрептококков достаточно законо
мерно происходит р а с п р о с т р а н е н и е  по организму боль- 
ного и их т о к с и н о в .  Это наиболее выражено в первые 
3 дня заболевания. Одним из проявлений т о к с е м и и  явля
ется о б р а з о в а н и е  с ы п и .  Микроскопически в поражен
ных участках кожи определяются резкая очаговая гиперемия и 
отек.' затем образуются небольшие периваскулярные, в основ
ном лимфогистиоцитарные, инфильтраты. Происходит также 
некроз поверхностных слоев эпителия.

Макроскопически сыпь чаще всего ярко-красного цвета, мел
коточечная, появляется в конце 1-х — начале 2-х суток болез
ни, сначала на коже шеи, далее распространяется на грудь, 
спину, захватывает, наконец, в типичных случаях все тело и 
голову, кроме носогубного треугольника. Число ее элементов 
может колебаться в больших пределах.

Далее эти изменения постепенно стихают. Однако процессы 
ороговения оказываются нарушенными и роговые чешуйки 
длительно сохраняют связь между собой. Поэтому в дальнеи-
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швм происходит не обычное малозаметное удаление отдельных^ 
чешуек, а слущивание более или менее значительных пластов 
(листовидное или пластинчатое шелушение).
 ̂ Кроме сыпи, к токсическим проявлениям относятся дистро

фические изменения паренхиматозных органов и острое набу
хание головного мозга с тяжелым поражением нервных кле
ток. ~тими же воздействиями объясняется возникновение ин- 
терстициальных воспалительных изменений в паренхиматоз
ных органах, которые представляют собой в основном не
большие круглоклеточные инфильтраты.

В зависимости от преобладания септических или токсиче
ских поражений различают т о к с и ч е с к у ю ,  с е п т и ч е с к у  н> 
и т о к с и к о - с е п т и ч е с к у ю  ф о р м ы  с к а р л а т и н ы .

Все рассмотренные изменения развиваются в течение 
1 21/2 нед и относятся к первому периоду скарлатины. Вслед
за этим наступает улучшение состояния и нередко выздоров
ление.

На 3—4-й неделе от начала болезни у некоторых больных 
возникает в т о р о й  п е р и о д  с к а р л а т и н ы .  У них появ
ляются те же изменения, что и в начале заболевания, однако 
они слабее выражены и не сопровождаются токсическим 
симптомокомплексом, в том числе появлением сыпи. Вновь от
мечается высев стрептококков из миндалин, что обусловлено" 
или обострением первоначального процесса, или суперинфек
цией. .'»тот повторный воспалительный процесс вызывает у че
ловека, сенсибилизированного к стрептококкам, своеобразные- 
тяжелые аллергические поражения, среди которых наи- 
более характерным является г л о м е р v л о н е  ф о и т (см 
стр. 316—324). « V

ТУБЕРКУЛЕЗ

1 у б е р к у л е з  ( t u b e r c u l o s i s )  п р е д с т а в л я е т  со- 
б о й  и н ф е к ц и о н н о е ,  ч а щ е  х р о н и ч е с к и  т е к у щ е е  
з а б о л е в а н и е  с п о р а ж е н и е м  м н о г и х  о р г а н о в ,  
о с о б е н н о  л е г к и х .  Название болезни происходит от сло
ва «tuberculum» (лат.) — бугорок. Возбудителем является ту
беркулезная палочка (Mycobacterium tuberculosis).

Заражение человека обычно происходит от больного ч е р е з  
д ы х а т е л ь н ы е  п у т и  в результате вдыхания аэрозоля 
или пыли, содержащей частицы высохшей мокроты с микобак
териями туберкулеза. Значительно реже наблюдается энте
ральное заражение, в основном молоком коров, зараженных 
туберкулезом. Описывается также трансплацентарное зараже
ние. Инкубационный период неопределенный. Заболевание 
длится от нескольких недель до многих лет. Оно возникает, 
как правило, в виде спорадических случаев. Туберкулез явля
ется распространенным заболеванием, которым особенно ча~
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•сто болеют лица, живущие в неблагоприятных социально-бы
товых условиях. В прошлом многие люди погибали от тубер
кулеза. Сейчас он стал несравненно более редкой причиной 
смертельного исхода.

В зависимости от времени возникновения поражения, его 
характера и локализации, а также путей и степени выражен
ности генерализации выделяют ряд форм туберкулеза.

Поражения, возникающие в области первоначального инфи
цирования, а также все формы туберкулеза, развивающиеся 
в результате генерализации в период существования активного 
первичного очага, обозначают термином п е р в и ч н ы й  т у 
б е р к у л е з .

Раньше он наблюдался, как правило, лишь у детей первых 
лет и даже месяцев жизни. В настоящее время произошел 
сдвиг первичного инфицирования к более старшему возрасту. 
Это обусловлено, с одной стороны, меньшим, чем раньше, кон
тактом детей с больными туберкулезом легких, которые свое
временно выявляются и лечатся благодаря регулярному дис
пансерному обследованию, и, с другой стороны, связано с вак
цинацией Б Ц Ж  (см. стр. 290, 291).

Течение первичного очага резко отличается в зависимости 
от вирулентности микобактерий, интенсивности инфицировав 
ния и особенно от состояния больного — его возраста, измене
ний, возникающих под воздействием неблагоприятных факто
ров внешней среды, и др. У здорового ребенка к моменту зара
жения этот процесс часто протекает субклинически. У ослаб
ленных детей он может закончиться летально.

В м е с т е  в н е д р е н и я  и размножения микобактерий воз
никает незначительная и обычно кратковременная серозно
лейкоцитарная реакция (рис. 150, а, б). Лейкоциты фагоцити
руют часть микобактерий, однако они вскоре погибают, а воз
будитель продолжает размножаться. В этом случае возникает 
коагуляционный некроз экссудата и ткани. Он называется пер
вичным, так как возник до развития специфической грануля
ционной ткани, макроскопически такие очаги туберкулеза тво
рожистого вида,желтоватого цвета.

При затихании процесса, а в относительно устойчивом ор
ганизме практически с момента развития туберкулеза преоб
ладают пролиферативные изменения — развивается инфек
ционная гранулема (рис. 151). Этот процесс начинается с на
копления клеток типа макрофагов. Затем они приобретают 
вытянутую форму, их ядра становятся овальными. С этого 
времени такие клетки называются эпителиоидными. Обычно 
наряду с ними обнаруживаются гигантские многоядерные 
клетки Лангханса, образующиеся из эпителиоидных при де
лении их ядер без разграничения цитоплазмы. Подобные ги
гантские клетки характерны, но не специфичны для туберку
леза, так как могут встречаться и при других хронических
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Рис. 150. Туберкулезная пневмония.
а — туберкулезны е палочки в экссудате. О краска по Цилю —Н ильсену. Х1350; б — уча- 

сток казеозной пневмонии. О краска гематоксилин-эозином. Х300.

Рис. 151. Продуктивное воспаление при туберкулезе (туберкулезная гра
нулема) с участком некроза в центре. Окраска гематоксилин-эозином.

Х 3 0 0 .
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Рис. 152. Творожистая пневмония со свежей каверной при первичном ту
беркулезе. М акропрепарат.

инфекциях — кандидамикозе, сифилисе и др. По периферии 
■бугорка могут быть также большие или меньшие скопления 
лимфоцитов. Макроскопически туберкулезная грануляционная 
ткань серого цвета.

Дальнейшее течение процесса зависит от состояния орга
низма больного. При его ослаблении, например в результате 
перенесенной острой инфекции, может произоити обострение 
туберкулеза. В этом случае в очаге вновь размножаются мико
бактерии. Туберкулезная грануляционная ткань подвергается 
творожистому некрозу, который обозначается как вторичный. 
В этом случае в отличие от первичного некроза эластический 
каркас органа не выявляется, так как он был разрушен грану
ляционной тканью. По окружности такого очага развивается 
острое воспаление с серозным или серозно-лейкоцитарным экс
судатом.

При хорошем состоянии больного туберкулезный процесс 
затихает. Небольшие туберкулезные очаги могут рассасывать
ся. Все же значительно чаще, особенно в окружности фокусов 
некроза, наблюдается разрастание постепенно созревающей 
туберкулезной грануляционной ткани, что называется инкап
суляцией. У детей в некротических туберкулезных очагах
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иногда образуется губчатая костная ткань, т. е. происходит
0 с с и ф и к а ц и я. Это связано с пластичностью соединитель- 
ной ткани у детей раннего возраста. В некротические массьг 
нередко откладывается известь, что обозначают п е т р и ф и 
к а ц и е й .  Заживший первичный очаг в легком н а з ы в а е т 
с я  о ч а г о м  Г о н а .

В зависимости от пути заражения л о к а л и з а ц и я  п е р 
в и ч н о г о  т у б е р к у л е з н о г о  о ч а г а  ( а ф ф е к т а )  мо 
жет быть различной. Как правило, он образуется в легких и 
представляет собой очаговую пневмонию. Обычно он локали
зуется под плеврой, преимущественно в задне-нижних отделах 
верхних долей или в задне-верхних отделах нижних долей.
1 аз мер этого очага может быть различным — от ацинозных до 
лобарных поражений (рис. 152). При значительно более ред
ком энтеральном заражении первичный очаг располагается в 
кишечнике, в котором имеет вид небольшого утолщения сли
зистой оболочки, впоследствии изъязвляющегося. Изредка 
очаг может возникать и в других органах и тканях.

Из первичного очага, особенно на ранних стадиях его раз
вития, микобактерии туберкулеза могут различными путями- 
распространяться по организму.

Наиболее постоянно и раньше всего наблюдается л и м ф  о- 
г е н н а я  д и с с е м и н а ц и я .  В этом случае возникает лимф
ангит и лимфаденит. Пораженные лимфатические сосуды 
имеют вид сероватых или желтоватых полосок, состоящих из 
множественных, иногда соприкасающихся друг с другом ту
беркулезных очажков. Лимфатические узлы увеличиваются в; 
несколько раз. В них возникают участки туберкулезного вос
паления светло-серого или желтоватого цвета в зависимости 
от преобладания пролиферативных или некротических изме
нений, Первичный очаг вместе с пораженными лимфатиче
скими сосудами и регионарными лимфатическими узлами на
зывается п е р в и ч н ы м  т у б е р к у л е з н ы м  к о м п л е к 
с о м .  Затихание туберкулезного процесса в лимфатических: 
узлах происходит принципиально так же, как и в первич
ном очаге. Нередко отмечается образование петрифи- 
катов.

При преобладании и в дальнейшем лимфогенной генерали
зации происходит постепенное вовлечение в процесс других 
групп лимфатических узлов, вначале прилежащих к первично
му туберкулезному комплексу, а затем и более отдаленных.
В них развивается процесс, аналогичный описанному. В слу
чае особенно тяжелого течения наблюдается резкое увели
чение лимфатических узлов (туморозный лимфаденит) с раз
витием обширных участков творожистого некроза и последую
щим переходом воспалительного процесса на окружающие* 
ткани. Процесс при благоприятном исходе заканчивается руб^ 
цеванием.
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Рис. 153. Милиарный туберкулез легких. М акропрепарат.

При резко выраженной г е м а т о г е н н о й  г е н е р а л и з а -  
щ и и, называемой на этой стадии болезни ранней, во многих 
органах возникают туберкулезные очаги (рис. 153). Это могут 
'быть многочисленные мелкие очажки величиной с просяное 
:зерно (милиум) и даже меньше, возникающие во всех орга
нах. Эта форма называется мелкоочаговой генерализацией 
(милиарный туберкулез). В других случаях отмечается зна

чительное разнообразие как в размере очагов (от 1—2 мм до 
нескольких сантиметров), так и в их локализации в различных 

• органах. Эта форма обозначается термином крупноочаговая 
генерализация. Альтеративный, экссудативный и полифера- 
тивный компоненты выражены в разной степени при обоих ва
риантах диссеминированных форм. При наиболее тяжелом те
чении болезни преобладают первые два компонента.

Значительно чаще наблюдается менее выраженная гемато- 
;генная диссеминация микобактерий туберкулеза, сопровожда
ющаяся преимущественным поражением отдельных органов.

Возможно развитие преимущественного поражения органов 
.дыхания —- г е м а т о г е н н о - д и с с е м и н и р о в а н н ы й  ту-  
1б е р к у л е з  л е г к и х .  Последний характеризуется развитием 
в легких множественных очагов, находящихся в одно и то же 
время на разных стадиях развития и имеющих в связи с этим 
^различные размеры и вид. Процесс может прогрессировать с 
•образованием участков раапада и небольших каверн или за 
тихать.
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Рис. 154. Туберкулезный спондилит с деструкцией двух позвонков и рез:- 
кой деформацией позвоночника. Макропрепарат.

У детей немалое значение имеет т у б е р к у л е з  к о с т е й  и 
с у с т а в о в  (рис. 154). Наиболее частой и тяжелой формой 
является поражение позвоночника (спондилит). Процесс начи
нается с развития в теле позвонка туберкулезного очага. При 
прогрессировании болезни происходит постепенное его увели
чение, что сопровождается деструкцией балок губчатой кости 
и далее кортикального слоя, а также межпозвоночного диска. 
Все это приводит к деформации позвоночника и его искривле
нию — образованию горба. В зависимости от локализации 
очага поражения искривление может быть выпуклостью кпе
реди (лордоз), назад (кифоз) и вбок (сколиоз). При росте спе
цифических грануляций в мягкие ткани, окружающие кость,, 
процесс распространяется иногда на значительном протяже
нии, например от поясничного отдела позвоночника до перед
ней поверхности бедра. При расплавлении этой ткани образу-
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Рис. 155. Базальный туберкулезный менингит. М акропрепарат.

ются так называемые натечные абсцессы. Заживление подоб
ных поражений происходит так же, как и в других органах. 
Возможен туберкулез и других костей, нередко с последующим 
поражением суставов (артриты). Чаще других поражаются 
тазобедренный (коксит) и коленный (гонит) суставы.

Большое значение имеет поражение центральной нервной 
системы, в частности т у б е р к у л е з н ы й  м е н и н г и т  
(рис. 155). В этом случае в мягких мозговых оболочках, в ос
новном на базальной поверхности головного мозга в области 
перекреста зрительных нервов, возникает преимущественно 
экссудативный процесс. Мозговые оболочки пропитываются 
серозной жидкостью, к которой позднее примешиваются фиб
рин, лейкоциты и макрофаги, нередко в дальнейшем некроти- 
зирующиеся. Макроскопически оболочки утолщены, желтова
то-зеленого цвета, мутные. Реже происходит образование ту
беркулезных бугорков. Процесс может распространиться на 
желудочки головного мозга и мягкие оболочки спинного мозга. 
Без специфического лечения эта форма туберкулеза, которой 
болеют преимущественно дети, всегда заканчивается смертель
ным исходом, обычно на 21-е сутки. При неправильном, в ча
стности при несвоевременно начатом, лечении исход болезни
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может быть таким же, однако он наступает позднее в связи с 
осложнениями, аналогичными тем, которые появляются при 
других бактериальных менингитах (см. стр. 234—237). В тка
ни мозга, кроме того, иногда образуются отдельные, довольно 
крупные туберкулезные очаги (солитарные туберкулы или ту- 
беркуломы), которые в дальнейшем могут осложниться ме
нингитом.

Нередко возникает туберкулез с п р е и м у щ е с т в е н н ы м  
п о р а ж е н и е м  с е р о з н ы х  о б о л о ч е к .  В этом случае в 
результате лимфо- и гематогенной диссеминации микобакте
рии губеркулеза в плевре, брюшине и перикарде образуются 
туберкулезные бугорки. При распаде бугорков происходит рас
пространение возбудителя контактным путем вследствие тре- 
ния листков серозных оболочек (при дыхании, перистальтике 
кишечника и сокращении сердца). При прогрессирующем те- 

болезни возникает экссудативное воспаление с серозно- 
фииринозным выпотом. В одних случаях это преимущественно 
фибринозное воспаление, которое клиницисты рассматривают 
как «сухой» плеврит, в других — преобладает накопление се
розного экссудата. При затихании процесса серозный экссудат 
рассасывается. При преобладании же фибринозного воспале- 
ния чаще наблюдается организация экссудата с образованием 
иногда обширных рубцовых сращений (шварт).

Иногда возникает п о р а ж е н и е  п о ч е к .  Оно начинается с 
развития небольшого туберкулезного очага. При увеличении и 
деструкции очага могут образоваться полости — к а в е р н ы
11 0 4 к "■ Процесс в этом случае распространяется на слизи
стую оболочку мочевыводящих путей и далее на вторую почку

Существенное значение имеет ' п о р а ж е н и е  п о л о в ы х  
о р i fi но  в, поскольку с этим может быть связана стериль
ность. 1 яжелым является также поражение эндокринных же
лез, особенно н а д п о ч е ч н и к о в .  Симптомокомплекс, кото
рый при этом возникает, носит название а д д и с о н о в о й  б о 
л е з н и .

® некоторых случаях лимфо-гематогенная генерализация 
может быть скудной или даже практически отсутствовать, 
•однако первичный очаг будет прогрессировать. Эта форма за
болевания протекает длительно с периодами затихания и обо
стрения. В периоды обострения наблюдается контактное рас
пространение процесса по протяжению на окружающую 
гкань, вследствие чего она может захватить значительную 
часть доли легкого. В связи с творожистым некрозом цент- 
ральных участков пневмонического очага в патологический 
процесс вовлекаются бронхи, в результате чего создается 
предпосылка для выделения масс распада в дыхательные пу
ти, а затем и наружу с мокротой. Это ведет к образованию 
в лег ком полости ка в е р н ы ,  к о т о р а я  н а з ы в а е т с я  
п е р в и ч н о й .  Кроме того, может происходить интраканалику- 
270

ak
us

he
r-li

b.r
u



лярное распространение по легкому масс, богатых микобакте
риями туберкулеза. В связи с этим возникают туберкулезный 
бронхит и новые очаги пневмонии в других отделах органа. 
В периоды затихания процесса вокруг туберкулезных очагов, 
в том числе каверн, происходит развитие туберкулезной гра
нуляционной ткани, которая в дальнейшем постепенно руб
цуется. Все это приводит к развитию п е р в и ч н о й  л е г о ч 
н о й  ч а х о т к и ,  часто сопровождающейся распространени
ем процесса и на плевру, где возникает туберкулезный фибри
нозный или серозно-фибринозный плеврит.

Лица, перенесшие первичный туберкулез, далее в течение 
всей жизни могут оставаться здоровыми. Однако в ряде слу
чаев возможно развитие гематогенной диссеминации микобак
терий туберкулеза из метастатических очагов при зажившем 
первичном комплексе. Те формы туберкулеза, которые возни
кают в этом случае, обозначают термином « г е м а т о г е н 
н ы й »  или «л о с л е п е р в и ч н ы й» т у б е р к у л е з  (см. учеб
ник А. И. Струкова «Патологическая анатомия», главу «Ту
беркулез»), Иногда, особенно у детей, разграничение первич
ного и гематогенного туберкулеза невозможно, так как нельзя 
решить, откуда произошла генерализация, из относительно 
недавно зажившего первичного очага или из метастатических 
очагов. Особенно трудно это сделать в тех случаях, когда, на
пример в костях, нельзя исключить очень длительное суще
ствование небольшого туберкулезного очага.

Возможно также развитие прогрессирующего туберкулезно
го процесса и позднее на фоне относительного иммунитета, 
приобретенного при перенесении первичного туберкулеза. Его 
называют в т о р и ч н ы м  т у б е р к у л е з о м  (см. учебник 
А. И. Струкова «Патологическая анатомия», главу «Туберку
лез»), Процесс в этом случае ограничивается преимуществен
но легкими. Его возникновение может быть связано с обостре
нием воспаления в области старого очага в легких, но нередко 
наблюдается и повторное экзогенное инфицирование. Харак
терной чертой вторичного туберкулеза является то, что в связи 
с иммунитетом, хотя и относительным, не происходит выра
женной лимфо-гематогенной генерализации. Генерализация 
происходит, как правило, интраканаликулярно по ходу -пере
мещения инфицированной мокроты. В связи с этим возможно 
развитие туберкулезных поражений гортани, трахеи, минда
лин, мягкого неба и др. При проглатывании мокроты возника
ет туберкулез пищеварительного тракта, особенно часто под
вздошной кишки вблизи баугиниевой заслонки.

Среди осложнений туберкулеза прежде всего нужно отме
тить возможность н а с л о е н и я  б а к т е р и а л ь н о й  г н о е 
р о д н о й  и н ф е к ц и и .  В особенно большой степени это про
исходит в легком при наличии полостей, в которых создаются 
благоприятные условия для размножения этих микроорганиз-
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MOB. Возможно также развитие вторичных бронхо- и пневмо- 
микозов. При некоторых формах туберкулеза, например при 
лимфадените бронхиальных лимфатических узлов, возникает 
резкое нарушение дренажных механизмов бронхиального де
рева, что вызывает повторные острые неспецифические пнев
монии, а позднее может привести к хронической пневмонии. 
Возможно наслоение вторичной инфекции и на туберкулез 
лимфатических узлов с последующим распространением гной
ного процесса на окружающие ткани, в том числе на кожу, и 
возникновение кожных свищей.

При кавернозных формах туберкулеза легких нередко про
исходит повреждение крупных кровеносных сосудов, иногда 
с образованием аневризм, что может сопровождаться внезап
ным сильным кровотечением.

Преимущественно у взрослых больных при длительно теку
щем туберкулезе, особенно фиброзно-кавернозном, как и при 
других хронических инфекционных заболеваниях, может раз
виться а м и л о и д о з .  Среди его проявлений особое значе
ние имеет амилоидоз почек. При тех формах туберкулеза, ко- 
горые сопровождаются выраженной перестройкой легких 
с нарушением в них кровообращения, наблюдается компенса
торная г и п е р т р о ф и я п р а в о г о  ж е л у д о ч к а  с е р д 
ц а ,  сменяющаяся затем дилятацией вследствие д е к о м п е н 
с а ц и и  сердца. На фоне старых туберкулезных изменений 
легких изредка может возникнуть рак легкого.

СИФИЛИС

С и ф и л и с  ( s y p h i l i s ,  l u e s )  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  
и н ф е к ц и о н н  ое, ч а щ е  х р о н и ч е с к и  п р о т е к а ю щ е е  
з а б о л е в а н и е  с п е р в и ч н ы м  п о р а ж е н и е м ,  к а к  
п р а в и л о ,  н а р у ж н ы х  п о л о в ы х  о р г а н о в  и п о с л е 
д у ю щ е й  в ы р а ж е н н о й  г е н е р а л и з а ц и е й  п р о ц е с 
са . Название болезни связывается с именем Сифилуса, героя 
одной из поэм Средневековья. Возбудителем болезни является 
бледная трепонема (treponema pallidum).

Болеют сифилисом в основном взрослые люди молодого воз
раста. Заражение экзогенное и происходит, как правило, по
ловым путем. Возможно также трансплацентарное инфициро
вание плода от матери. Инкубационный период в среднем со
ставляет 21 24 дня. Длительность клинических проявлений
заболевания от нескольких недель до многих лет. Заболевание 
возникает в виде спорадических случаев и небольших вспы
шек. Сифилис в прошлые века был весьма распространенным, 
более остро, чем в настоящее время, протекающим заболева
нием, нередко заканчивавшимся смертью. Часто наблюдался 
и врожденный сифилис. Сейчас в странах с высоким культур
ным уровнем он встречается реже. В связи с возможностью
27 2
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успешного лечения антибиотиками и другими препаратами 
стали редкими и смертельные исходы.

Трепонема проникает в ткани при наличии хотя бы незначи
тельного дефекта в покровном эпителии. Вскоре она распро
страняется за пределы этого участка, преимущественно лим
фогенно, а позднее и гематогенно.

Постепенно в местах расположения трепонем возникает вос
палительный процесс с преобладанием пролиферативных из
менений. Здесь накапливаются лимфоциты, плазматические 
клетки и гистиоциты, а также в небольшом количестве неи- 
трофильные лейкоциты. Как правило, наблюдается выражен
ная пролиферация клеток эндотелия и адвентиции сосудов. 
По периферии воспалительного очага такие инфильтраты име
ют вид языков, располагающихся по ходу сосудов и нервов. 
В таком очаге, особенно в его периферических участках, со
держится значительное число трепонем; в центральных участ
ках они большей частью фагоцитированы и разрушаются. 
Этот процесс, называемый т в е р д о й я з в о й  ( ш а н к р о м ) ,  
или п е р в и ч н ы м а ф ф  е к т  о м, имеет характерный внеш
ний вид. Вначале это красное пятнышко, которое постепенно 
превращается в хрящевидной плотности очаг сероватого цвета 
диаметром от нескольких миллиметров до 2—3 см, толщиной 
до 1—3 мм. Поверхность его гладкая, слегка мокнущая. При
мерно через 6 нед после возникновения твердой язвы происхо
дит постепенное ее заживление с образованием на этом месте 
депигментированного рубчика.

Через несколько дней после возникновения твердого шанкра 
возникают л и м ф а н г и т  и р е г и о н а р н ы й  л и м ф а д е 
н и т ,  характерной чертой которого является значительная 
плотность пораженных лимфатических узлов. 1вердый шанкр 
вместе с пораженными регионарными лимфатическими узла
ми н а з ы в а е т с я  п е р в и ч н ы м  с и ф и л и т и ч е с к и м  
к о м п л е к с о м .

В случае правильного лечения заболевание на этом, как 
правило, заканчивается. Без лечения происходит изменение 
реактивности больного типа инфекционной аллергии. С этого 
времени развивается следующий — в т о р и ч н ы й  п е р и о д  
с и ф и л и с а ,  который длится 2—3 года. В это время в коже, 
слизистых оболочках, а также во внутренних органах разви
ваются очаги, чаще экссудативного воспаления. В это время 
возможно развитие менингоэнцефалита.

Макроскопически они, особенно в коже, полиморфны. Эти 
поражения — сифилиды, имеющие характер то розеол, то па
пул, то пустул, возникают повторно, периоды обострения бо
лезни сменяются периодами затихания процесса с рассасыва
нием этих очагов.

В дальнейшем происходит выздоровление или, наоборот, 
через 3—6 лет и более после начала болезни развивается па

18 Патологическая анатомия 273

ak
us

he
r-li

b.r
u



тологический процесс, еще более тяжелый, чем раньше. Эта  
стадия болезни называется т р е т и ч н ы м  п е р и о д о м .  Наи
более характерным для него является развитие в одном или 
нескольких органах (.кости, печень, мышцы, мозговые оболоч
ки и др.) и н ф е к ц и о н н ы х  г р а н у л е м  ( г у мм) .  В эле
ментах этого периода имеются лишь единичные трепонемы.

Гуммы образованы лимфоцитами, плазматическими, а так
же эпителиоидными клетками, иногда встречаются гигантские 
многоядерные клетки, напоминающие клетки Лангханса при 
туберкулезе. Часто определяются явления флебита и артерии
та. Гуммы обычно нечетко отграничены от окружающей их 
ткани. В центральных участках они нередко подвергаются 
творожистому распаду. Макроскопически гуммы представля
ют собой узлы поперечником до нескольких сантиметров, се
роватого или серовато-желтого цвета. Процесс заканчивает
ся созреванием грануляционной ткани с образованием грубых 
рубцов.

Помимо гумм, возможно развитие г у м м о з н ы х  и н ф и л  ь- 
т р а т о в с последующим диффузным склерозом. Среди этих 
поражений н а и б о л ь ш е е  з н а ч е н и е  и м е ю т  и з м е н е 
н и я  а о р т ы  ( с и ф и л и т и ч е с к и й  а о р т и т ) .  Они заклю
чаются в том, что в стенке аорты, особенно его грудного' 
отдела, преимущественно вокруг мелких сосудов наруж
ной и средней оболочек, возникают небольшие инфильтра
ты из лимфоцитов, а также плазматических клеток. В этих 
участках происходит разрушение эластических волокон с по
следующим замещением их молодой соединительной тканью. 
После ее созревания на внутренней поверхности аорты обра
зуются нежные нападения, вследствие чего она становится 
морщинистой. В дальнейшем в связи с нарушением эластич
ности стенки аорты возникает диффузное расширение (анев
ризма) грудного отдела аорты.

Поздним проявлением сифилиса являются также своеобраз
ные поражения ц е н т р а л ь н о й  н е р в н о й  с и с т е м ы .  Они 
могут заключаться в резкой атрофии головного мозга, сопро
вождающейся дистрофическими и некротическими изменения
ми нервных клеток, участками демиелинизации, воспалением 
мозговых оболочек, и в меньшей мере дистрофически
ми и некробиотическими изменениями в задних и реже в бо
ковых столбах спинного мозга. Эта форма называется про
грессивным параличом. В других случаях наблюдается преи
мущественное поражение спинного мозга. В нем преобладают 
указанные ранее дистрофические изменения в задних столбах 
спинного мозга с распадом миелиновых оболочек нервных 
волокон и превращением миелина в нейтральные жиры. Н а
ряду с этим определяются воспалительные изменения в мозго
вых оболочках. Эта форма называется спинной сухоткой (ta
bes dorsalis) .
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Рис. 156. Поражение печени при врожденном сифилисе. 
л  — скопление трепонем . И м прегнация серебром по Л евади ти . Х1350; б — милиарны е 

гуммы и склеротические изменения. О краска  гем атоксилин-эозином . X I 10.

Особое место занимает врожденный сифилис. Заражение 
плода происходит от больной матери, как правило, через по
раженную сифилисом плаценту (см. стр. 388).

Проявления врожденного сифилиса полиморфны. В зависи
мости от времени проявления заболевания различают: а) си
филис плода; б) ранний врожденный сифилис, который разде
ляют на сифилис грудного ребенка и раннего детского возра
ста; в) поздний врожденный сифилис.

Пораженный сифилисом плод обычно погибает между
VI и VII лунными месяцами беременности, реже раньше. Вслед 
за этим происходят преждевременные роды мацерированным 
плодом. В органах плода наряду с большим количеством тре
понем обнаруживаются милиарные гуммы и гуммозные ин
фильтраты из лимфоцитов, гистиоцитов и плазматических кле
ток. Особенно измененными оказываются селезенка и печень. 
В последней возникает воспалительный процесс, нередко с вы
раженными склеротическими изменениями и нарушением жел- 
чевыделения (рис. 156, а, б). По макроскопическому виду такую 
печень называют кремневой. Реже обнаруживается поражение 
легких с инфильтрацией межальвеолярных перегородок, ги
перплазией и десквамацией альвеолярного эпителия. Это по
ражение обозначают б е л о й  п н е в м о н и е й .  Довольно ти
пично поражение длинных трубчатых костей, особенно в об-
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ласти зон роста. В зоне роста развивается о с т е о х о н д р и т ,  
следствием которого является задержка физиологического об
ратного развития хряща, обызвествления хрящевых клеток. 
Наблюдается также уменьшение числа костных балок и воз
никновение участков некроза. Кроме остеохондритов, возмож- 
но развитие периоститов, изредка возникают гуммы, преиму
щественно милиарные.

П р и  с и ф и л и с е  г р у д н о г о  р е б е н к а ,  помимо описан
ных изменений внутренних органов, выявляется поражение 
кожи, которое вследствие мацерации не видно у плода. Оно 
характеризуется образованием диффузных или отграниченных 
элементов. Наиболее типичным является их расположение в 
области губ и средней части подбородка. Кожа обычно утол
щается, ее складки сглаживаются, а эластичность резко сни- 
жается. Нередко возникают трещины кожи. Позднее, кроме 
того, выявляется папулезная или розеолезная сыпь. Нередко 
наблюдается развитие поражения слизистых оболочек, особен
но носа. Иногда развивается также серозный менингит.

Для с и ф и л и с а  д е т е й  р а н н е г о  в о з р а с т а  харак
терно преимущественное поражение отдельных органов или 
их систем. Особенно часто изменения возникают в коже и 
слизистых ооолочках. Поражение кожи имеет в основном ха
рактер папулезной, реже пустулезной сыпи или гумм. Острое 
поражение слизистых оболочек наблюдается уже не в области 
носа, как у грудных, а в полости рта, зева и гортани.

П о з д н и й  в р о ж д е н н ы й  с и ф и л и с  наблюдается в воз
расте 4 17 лет и позже. В это время выявляется хронически
протекающий воспалительный процесс гуммозного характера, 
сходный с проявлениями приобретенного сифилиса в третич
ном периоде. Часто наблюдаются изменения костей с развити
ем п е р и о с т и т а ,  при локализации процесса в костях голени 
возникает их искривление (саблевидные голени). Нередки 
перфорации твердого неба и носовой перегородки вследствие 
разрушений костей. Наряду с этим отмечаются и некоторые 
своеобразные поражения. В частности, возникает кератит, 
чаще двусторонний. Со стороны зубов отмечается гипоплазия 
эмали с образованием ц е н т р а л ь н о й  п о л у л у н н о й  в ы 
е м к и  в верхних резцах, истончение верхней части зуба и 
уменьшение его размеров. Эти процессы вместе с глухотой 
в результате п о р а ж е н и я  в н у т р е н н е г о  у х а  в х о д я т  
в т р и а д у  Г е т ч и н с о н а ,  типичную для данной формы бо
лезни.

ЛИСТЕРИОЗ

Л и с т е р  и о з  (listeriosis) п р е д с т а в л я е т  с о б о й  
о б ы ч н о  х р о н и ч е с к о е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а 
н и е  с п о р а ж е н и е м  р я д а  в н у т р е н н и х  о р г а н о в ,  
о т н о с я щ е е с я  к а н т р о п о з о о н о з а м .  Его возбудителем
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Рис. 157. Поражение печени при внутриутробном листериозе. 
а — скопление листерий в участке некроза. И м прегнация серебром по Л евади ти . 
X 1350; б — мелкие очаги альтеративного воспаления и вы раж ен ное экстрам ед уллярн ое  

кроветворение. О краска гем атоксилин-эозином . Х135.

являются листерии (Listeria monocytogenes) — бактерии, име
ющие вид чаще грамположительных мелких палочек или 
кокков.

Болеть листериозом могут люди различного возраста. Н аи
большее значение имеет это заболевание как внутриутробная 
инфекция. Заражение может произойти как от больного чело
века и бактериовыделителя, так и от животных, многие из ко
торых (крупный и мелкий рогатый скот, свиньи, лошади, кош
ки, собаки и почти все грызуны) болеют листериозом. Инфици
рование может происходить почти по всем путям. Инкубацион
ный период длится не менее 2 нед. Длительность клинических 
проявлений болезни от нескольких недель до нескольких меся
цев. Листериоз является довольно редким заболеванием,, 
иногда он вызывает гибель плода или новорожденного. Убеди
тельных данных, свидетельствующих о тератогенном действии 
листерий, нет.

Морфогенез листериоза у взрослых больных неизвестен. 
В н у т р и у т р о б н ы й л и с т е р и о з  чаще возникает в резуль
тате трансплацентарного инфицирования. В этом случае он 
имеет генерализованный характер с поражением многих орга
нов, прежде всего печени (рис. 157, а, б). В печени под влия
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нием листерий возникают субмилиарные очаги с дистрофиче
скими, а затем некротическими изменениями гепатоцитов. Од
новременно происходит гиперплазия купферовских клеток. 
В дальнейшем в этом участке формируется гранулема, состоя
щая из макрофагов, эпителиоидных клеток, а также из клеток 
с ядрами причудливой формы, возникающих, по-видимому, из 
эндотелия ̂ капилляров, i акие поражения называются листе- 
риомами. При дальнейшем прогрессировании процесса в связи 
с продолжающимся размножением листерий развивается вто
ричный некроз гранулемы, а по периферии появляются лим
фоидные клетки и немногочисленные лейкоциты. При благо
приятном течении болезни происходит заживление гранулемы.

Макроскопически эти узелки в поперечнике 1—2 мм, в зави
симости от стадии процесса они бывают беловатыми, серова
тыми или желтоватыми.

Очаги сходного строения могут возникать и во многих дру
гих органах (легкие, селезенка, пищеварительный тракт, го
ловной мозг, надпочечники и почки), тогда процесс обознача
ют как гранулематозный сепсис. Наряду с гранулематозным 
процессом иногда описывается гнойное воспаление. Возмож
но, в этом случае принимает участие вторичная гноеродная 
инфекция.

Реже наблюдается заражение плода инфицированными 
околоплодными водами. При их аспирации или проглатыва
нии возникает поражение легких или пищеварительного трак
та. В данном случае развивается воспаление с выраженным 
альтеративным компонентом и очаговыми гранулематозными 
изменениями. Иногда определяется также поражение кожи с 
развитием сыпи — папулезной с красным ободком или розео- 
лезной.

Осложнения обусловлены в основном наслоением вторич
ной инфекции.

СИБИРСКАЯ ЯЗВА

С и б и р с к а я я з в а  (anthrax) п р е д с т а в л я е т  с о б о й  
о с т р о е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е  с п о р а ж е 
н и е м  р а з л и ч н ы х  о р г а н о в  и п р е ж д е  в с е г о  к о ж и .  
Название болезни происходит от слова «anthrax» (греч.), что 
означает уголь. Возбудителем этой болезни, относящейся к 
группе особо опасных, а также зоонозов, является сибиреяз
венная палочка (В. anthracis).

Болеют сибирской язвой люди любого возраста. Заражение 
возможно от больных животных, преимущественно домашних 
(крупный и мелкий рогатый скот и др.). Это происходит при 
уходе за ними, при обработке продуктов животноводства, при 
использовании меха больных животных и т. п. Инкубационный 
период в среднем длится 2—3 сут. Длительность болезни от
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нескольких дней до нескольких недель. Сибирская язва являет
ся очень тяжелым заболеванием, которое раньше нередко за
канчивалось смертью через несколько дней, а иногда и часов 
после возникновения. При своевременном лечении летальный 
исход может быть предотвращен.

Чаще всего з а р а ж е н и е  человека происходит ч е р е з  
к о ж у .  В области входных ворот наблюдается бурное размно
жение возбудителя и возникает очаг серозно-геморрагического 
воспаления с выраженными альтеративными изменениями. 
Этот процесс условно называют к а р б у н к у л о м ,  несмотря 
на отсутствие гнойного воспаления. На верхушке такого кар
бункула на более ранних стадиях болезни выявляется пузы
рек с серозно-геморрагическим содержимым, а позднее плот
ная черно-бурая корочка (струн). Кожа и подкожная клет
чатка вокруг карбункула на значительном протяжении отечны, 
пропитаны серозно-геморрагической жидкостью с примесью- 
нейтрофильных лейкоцитов и фибрина. Процесс сопровожда
ется лимфогенной диссеминацией возбудителя и развитием ре
гионарного лимфаденита такого же характера. Эта форма си
бирской язвы называется кожной.

При значительно более редком энтеральном заражении 
принципиально такого же характера процесс возникает в пи
щеварительном тракте — преимущественно в дистальных от
делах тонкой или в слепой кишке ( п е р в и ч н о  к и ш е ч н а я  
с и б и р с к а я  я з в а ) .  Пораженная кишка на протяжении до- 
15 см утолщена, темно-красного цвета. В центре этого участка 
имеется выступающий очаг с некротизированной верхушкой 
серо-желтого цвета. Наблюдается также регионарный лимф
аденит.

В редких случаях возможно а э р о г е н н о е  з а р а ж е н и е  
пылью, содержащей возбудителя или его споры. В этом случае- 
возникает п е р в и ч н о  л е г о ч н а я  с и б и р с к а я  я з в а ,  при 
которой первичный очаг будет иметь характер серозно-гемор
рагической пневмонии с участками некроза.

Независимо от локализации первичного очага и регионар
ного лимфаденита часто происходит дальнейшая лимфо-, а за 
тем и г е м а т о г е н н а я  д и с с е м и н а ц и я  в о з б у д и т е л я  
с б у р н ы м  р а з м н о ж е н и е м  е г о  п о ч т и  п о в е е м  е с т- 
н о. Возникает сибиреязвенный с е п с и с  (см. стр. 284—290), 
при котором наблюдаются изменения многих органов. Прежде 
всего выявляется поражение селезенки. Она увеличивается, де
лается дряблой, приобретает темно-красный цвет. Нередко 
развивается менингит или менингоэнцефалит с геморрагиче
ским экссудатом. Процесс локализуется преимущественно на 
выпуклой части головного мозга. Возможно развитие метаста
тических очагов в легких, почках, кишечнике и других органах. 
Наряду с очагами воспаления выявляются выраженные дис
трофические изменения внутренних органов и многочислен
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ные мелкие кровоизлияния. На вскрытии обращает внимание, 
что кровь в крупных сосудах и полостях сердца не свертыва
ется.

Основным о с л о ж н е н и е м  сибирской язвы является воз
можное присоединение вторичной бактериальной инфекции, 
особенно стафилококковой.

ЧУМА

Ч у м а  ( p e s t i s )  я в л я е т с я  о с т р е й ш и м  и н ф е к 
ц и о н н ы м  з а б о л е в а н и е м  и з  г р у п п ы  а н т р о п о з о 
о н о з о в ,  к о т о р о е  о т н о с и т с я  к к а р а н т и н н ы м  (о с о- 
о о о п а с н ы м) б о л е з н я м .  Слово «чума» происходит от 
арабского слова «джумма»—боб. Возбудителем чумы является 
чумная бактерия (Pasteurella pestis). Заболевание возникает 
у людей различного возраста. Иногда спорадически, в других 
случаях в виде вспышек и эпидемий.

Заражение происходит различными путями. Чаще от диких 
грызунов (крыс, сусликов и др.) через кровососущих насеко
мых, в основном блох. Реже — в разгар эпидемий — возможно 
аэрозольное заражение от людей, страдающих чумной пнев
монией.

Инкубационный период длится от нескольких часов до б сут. 
Длительность болезни составляет несколько суток. Смертность 
!без лечения крайне высока— погибает большинство заболев
ших. При правильном лечении, а также профилактике она не- 
.велика.

В области внедрения возбудителя, чаще всего в коже в ме
сте укуса инфицированным насекомым, у некоторых больных 
возникает н е б о л ь ш о г о  р а з  ме р а  п е р в и ч н ы й  о ч а г .  
Он представляет собой участок воспаления с серозно-геморра
гическим экссудатом в центре и с лейкоцитарно-макрофагаль- 
ным вокруг. Макроскопически такой очаг имеет характер 
п у с т у л ы  или к а р б у н к у л а .  Эта форма чумы называется 
к о ж н о й .  Вскоре после возникновения первичного очага про
исходит лимфогенная диссеминация чумной бактерии.

Гораздо чаще происходит л и м ф о г е н н а я г е н е р а л и- 
з а ц и я  б е з  о б р а з о в а н и я  п е р в и ч н о г о  о ч а г а  во  
в х о д н ы х  в о р о т а х .  В этом случае первоначальные изме
нения возникают в регионарных лимфатических узлах, где 
возникает тяжелый воспалительный процесс (первичный бу
бон), обусловленный бурным размножением возбудителя. 
В этих лимфатических узлах выявляется крайне острое и тя
желое геморрагическое воспаление с выраженным альтератив- 
ным компонентом. Отмечается вначале лишь очень незначи
тельная примесь лейкоцитов и макрофагов. Возможен фаго
цитоз этими клетками бактерий, однако он, как правило, не
завершенный. Воспалительный процесс обычно распространя
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ется и за пределы лимфатического узла, где возникают ана
логичные изменения. По мере затихания воспалительного про
цесса клеточная реакция становится все более значительной.

Макроскопически пораженные лимфатические узлы как бы 
сливаются вместе и образуют конгломераты поперечником 
в 5 см и более. Лимфатические узлы, а также прилежащие 
к ним ткани дряблы, темно-красного цвета, со смазанной 
структурой. Ткани, расположенные ближе к периферии, отеч
ны, желеобразной консистенции.

В дальнейшем, при прогрессировании болезни, поражаются 
другие лимфатические узлы по току лимфы, где возникает 
принципиально такой же процесс. Ф о р м а  ч у м ы  с резким 
п р е о б л а д а н и е м  поражения л и м ф а т и ч е с к и х  у з л о в  
н а з ы в а е т с я  б у б о н н о й .

Параллельно с лимфогенной генерализацией на этой стадии 
болезни происходит и г е м а т о г е н н а я  д и с с е м и н а ц и я. 
В результате этого во многих органах могут возникать очаги 
геморрагического воспаления, напоминающие, особенно мак
роскопически, кровоизлияния. Селезенка у таких больных име
ет все черты, типичные для сепсиса. Она увеличивается в раз
мере в 2—3 раза, темно-красного цвета, дряблая. В ее ткани 
содержится большое число возбудителей. Довольно часто по
ражаются легкие, где возникает геморрагическая пневмония. 
При прогрессировании в этом органе воспалительного процес
са по протяжению неминуемо возникает его связь с бронхами. 
С того момента становится возможным бронхогенное распро
странение процесса по органу и, что особенно важно, выделе
ние бактерий чумы в окружающую среду. От таких больных, 
возможно уже аэрозольное заражение других людей наиболее 
тяжелой — л е г о ч н о й  ф о р м о й  ч у м ы .  При отсутствии 
четко выраженных первичного очага и лимфогенной генерали
зации чума обозначается термином «л е р в и ч н о с е п т и ч е- 
с к а я»;.

При первичной легочной чуме в органах дыхания, преиму
щественно в альвеолах, происходит бурное размножение чум
ных бактерий с последующим развитием серозно-геморрагиче
ского воспаления. На этой стадии болезни в пневмонических 
очагах обнаруживаются лишь отдельные макрофаги и лейко
циты. Под воздействием ферментов микробов нередко проис
ходит некроз клеток экссудата и даже межальвеолярных пере
городок легкого. При прогрессировании болезни возбудитель 
распространяется всевозможными путями — по протяжению, 
бронхогенно, лимфогенно и гематогенно — прежде всего по 
легкому, а затем и за его пределы.

При большей длительности пневмонии и особенно при ее за 
тихании в альвеолах, а также в бронхах появляется все уве
личивающееся число лейкоцитов и экссудат становится гной
ным.
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Макроскопически очаги чумной пневмонии имеют различные 
размеры — от нескольких -сантиметров в поперечнике до доле
вых поражений. На ранних стадиях ее развития легкие в по
раженных участках увеличены в объеме, на разрезе темно
красного цвета, с гладкой поверхностью, с которой стекает 
красная жидкость. На более поздних стадиях заболевания 
легкие приобретают серо-красный цвет.

Вследствие остроты и тяжести течения чумы осложнения 
при этом заболевании, как правило, не успевают развиться.

ТУЛЯРЕМИЯ

Т у л я р е м и я  ( T u l a r e m i a )  я в л я е т с я  ч а щ е  о с т р о  
п р о т е к а ю щ и м  и н ф е к ц и о н н ы м  з а б о л е в а н и е м  
и з  г р у п п ы  а н т р о п о з о о н о з о в .  Она получила назва
ние от местности Туляре в Калифорнии, где впервые был вы
делен ее возбудитель. Возбудитель болезни — туляремийная 
бактерия (Francisella tularensis) нескольких разновидностей.

Возможно заражение людей любого возраста. Оно происхо
дит, как правило, от грызунов (мышей, зайцев и др.) через 
кровососущих насекомых при непосредственном контакте с 
больными или павшими животными или через пищу, воду, се
но или солому, загрязненные выделениями больных животных. 
Заражения от больных людей практически не бывает.

Инкубационный период обычно длится 3—7 сут. Длитель
ность заболевания около 3 нед, иногда оно затягивается до не
скольких месяцев. Заболевание, даже без лечения, обычно за 
канчивается выздоровлением.

Возбудитель проникает в организм человека через кожу, 
слизистую оболочку глаз, дыхательных путей или пищевари
тельного тракта. В о б л а с т и  в х о д н ы х  в о р о т  в о з н и 
к а ю т ,  хотя и непостоянно, в о с п а л и т е л ь н ы е  и з м е н е 
ния .  При наибольшей степени их выраженности в этой обла
сти наблюдается процесс, имеющий сходство с туберкулезным. 
В центральных участках такого очага при его локализации 
в коже или во внутренних органах преобладают некротиче
ские изменения. Вокруг имеется грануляционная ткань, со
стоящая из эпителиоидных и далее лимфоидных и плазмати
ческих клеток. Бывает также небольшая примесь нейтрофиль- 
ных и эозинофильных лейкоцитов. В дальнейшем происходит их 
рубцевание. В кровеносных сосудах, в основном по периферии 
такого участка, отмечаются явления пролиферативного вас- 
кулита.

Макроскопически первичный очаг в коже — месте наиболее 
частой его локализации, имет вид папулы, вскоре изъязвляю
щейся. Дно такого изъязвления часто коричневого цвета.

Довольно рано происходит л и м ф о г е н н а я  д и с е е м и н а -  
ц и я возбудителя, сопровождающаяся резко выраженным по
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ражением р е г и о н а р н ы х  л и м ф а т и ч е с к и х  у з л о в . .  
Вначале возникает гиперплазия лимфоидной ткани, а позд
нее — преимущественно продуктивное воспаление. В ряде слу
чаев наблюдается также развитие выраженных некротических 
изменений, что ведет к развитию периаденитов и свищей. Т а
кие лимфатические узлы, называемые первичным бубоном, мо
гут достигать в поперечнике нескольких сантиметров. Позднее 
происходит поражение и других лимфатических узлов (вто
ричные бубоны).

При наиболее тяжелом течении туляремии происходит вы
раженная, обычно г е м а т о г е н н а я  д и с с е м и н а ц и я ,  ко
торая сопровождается возникновением небольших очагов опи
санного строения. Характерным является довольно распро
страненный п р о д у к т и в н ы й  в а с к у л и т. Типично пора
жение селезенки, которая в острой фазе болезни увеличивает
ся почти в 2 раза и содержит многочисленные гранулемы. Воз
можно развитие туляремийной пневмонии, менингоэнцефалита 
и поражений других органов.

БРУЦЕЛЛЕЗ

Б р у ц е л л е з  ( B r u c e l l o s i s )  п р е д с т а в л я е т  с о б о й  
ч а щ е  х р о н и ч е с к и  т е к у щ е е  и н ф е к ц и о н н о е  з а б о 
л е в а н и е  из  г р у п п ы  а н т р о п о з о о н о з о в .  Его возбу
дителем являются бруцеллы (Brucella) нескольких видов. З а 
болевание названо по имени D. Bruce. Бруцеллез может воз
никать у людей различного возраста. Заражение происходит, 
как правило, от больных домашних животных (овцы, козы, 
коровы и др.), преимущественно энтеральным путем с моло
ком и молочными продуктами. Следует отметить, что болеть 
бруцеллезом могут практически все животные и птицы.

Инкубационный период в среднем длится 1—3 нед. Дли
тельность клинических проявлений отмечается до нескольких 
лет. Летальность без лечения около 2—3%. Смертность при 
надлежащем лечении отсутствует.

Бруцеллы проникают в организм человека через слизистую 
оболочку или ,кожу. В месте их внедрения существенных из
менений не наблюдается. Патологический процесс возникает, 
как правило, лишь после л и м ф о г е н н о й  д и с с е м и н а  ц и и 
бруцелл. В этом случае в регионарных лимфатических узлах 
происходит размножение возбудителей и возникает реакция, 
сходная с описанной при туберкулезе. Она заключается чаще 
всего в развитии очаговой пролиферации клеток, приобретаю
щих характер зпителиоидных и реже гигантских, напоминаю
щих клетки Лангханса. В последующем возможен их некроз, 
преимущественно в центре очагов. Реже вначале возникает 
первичный некроз и вслед за этим образование специфиче
ской грануляционной ткани.
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Ч а с т о  п р о и с х о д и т  г е м а т о г е н н а я  г е н е р а л и 
з а ц и я  с развитием о ч а г о в  х р о н и ч е с к о г о  в о с п а л е 
н и я  во многих органах, преимущественно в печени, органах 
лимфатической системы и костном мозге. Возможно также по
ражение нервной системы (менингоэнцефалит), половых орга
нов, 'скелетных мышц, суставов, сердца (эндомиокардит) и 
других органов. Наряду с гранулемами типичным является из
менение мелких кровеносных сосудов в виде продуктивно-де
структивного васкулита.

Особое значение может иметь п о р а ж е н и е  м а т к и .  Оно 
заключается в развитии воспалительных изменений в ее сли
зистой оболочке. При беременности в таких случаях возникает 
п о р а ж е н и е  п л а ц е н т ы ,  вследствие чего возможно само
произвольное прерывание беременности. Следует отметить, что 
сходные поражения часто наблюдаются у животных.

СЕПСИС

С еп  с и с (s е р s i s) п р е д с т а в л я е т  с о б о й  и н ф е к 
ц и о н н о е  з а б о л е в а н и е  р а з н о й  э т и о л о г и и ,  в о з 
н и к а ю щ е е  в с л у ч а е  н е в о з м о ж н о с т и  о р г а н и з м е  
л о к а л и з о в а т ь  п р о ц е с с .  Н а и б о л е е  х а р а к т е р н о ; !  
м о р ф о л о г и ч е с к о й  ч е р т о й  с е п с и с а  я в л я е т с я  
р а з в и т и е  во  м н о г и х  о р г а н а х  и з м е н е н и й ,  о б у с 
л о в л е н н ы х  г е н е р а л и з а ц и е й  в о з б у д и т е л я .

Он возникает, как правило, при недоразвитии или ослабле
нии защитных механизмов.

Длительность инкубационного периода неопределенна. Кли
нические проявления болезни продолжаются от нескольких 
дней до нескольких месяцев и даже лет. Сепсис довольно ча
стое заболевание, особенно детского возраста. Нередко, даже 
в настоящее время, он является причиной смертельного ис
хода.

Возбудителями сепсиса являются разнообразные микроор
ганизмы. Чаще всего это стафилококки, реже кишечная па
лочка и пневмококки и другие бактерии, а также грибы. По 
отношению к генерализованным вирусным инфекциям этот 
термин не применяется. Следует отметить, что сепсис может 
быть вызван1 не только одним возбудителем, но и смешанной 
микрофлорой.

Инфицирование этими агентами происходит обычно из внеш
ней среды, однако это может быть и собственная микрофлора. 
Возбудитель вначале внедряется в органы и ткани, граничащие 
с внешней средой (кожа, слизистые оболочки пищеваритель
ного т р а к т а ,  органы дыхания и др.). Место внедрения назы
вается с е п т и ч е с к и м и  в х о д н ы м и  в о р о т а м и .  В об
ласти входных ворот происходит первоначальное размножение 
возбудителя и в качестве ответа возникает местный очаг вос
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паления, называемый п е р в и ч н ы м  с е п т и ч е с к и м  о ч а 
г о м  ( а ф ф е к т о м ) .  Реже септический очаг располагается не 
в области входных ворот, а в другом участке организма, куда 
возбудитель попадает гемато- или лимфогенным путем. Такая 
локализация, как правило, обусловлена какими-либо особен
ностями, например травмой, создающими благоприятные ус
ловия для размножения агента. Степень выраженности пер
вичного аффекта может в большой степени колебаться —• от 
очага значительного размера, легко определяемого клинически 
и макроскопически, до столь незначительного, что он с трудом 
может быть найден при гистологическом исследовании. Струк
тура первичного очага в значительной степени зависит от ха
рактера возбудителя. Так, например, при стафилококковом 
сепсисе это будет абсцесс.

В дальнейшем возникает генерализация инфекции. Наибо
лее характерным является гематогенное распространение воз
будителя с последующим развитием метастатических очагов. 
Наряду с этим возможны лимфогенная и интраканаликуляр- 
ная диссеминация агента. Структура метастатических очагов 
при сепсисе обычно сходна с первичным очагом. Например, 
при стафилококковом сепсисе очаги, как правило, будут иметь 
характер абсцессов. Такой сепсис с метастатическими очагами 
называется с е л т и к о п и е м и е й .

Другой клинико-анатомической формой сепсиса является 
с е п т и ц е м и я .  Для нее характерно резкое токсическое воз
действие на организм из первичного очага, не сопровождаю
щееся развитием метастатических поражений. Понятие «сеп
тицемия» менее определенно, чем септикопиемия, поскольку 
она не всегда может быть отграничена от очага острого воспа
ления, протекающего с токсикозом и бактериемией.

Кроме этих двух форм сепсиса, выделяют з а т я ж н о й  с е п 
т и ч е с к и й  э н д о к а р д и т  и х р о н и о с е п с и с  (см. учеб
ник А. И. Струкова «Патологическая анатомия», главу «Сеп
сис»). У детей затяжной септический эндокардит иногда раз
вивается на клапанах сердца, подвергавшихся хирургической 
коррекции.

Связь первичного очага и септического процесса может 
быть различной. Чаще всего наблюдается постоянная или пов
торная диссеминация микроорганизмов из первичного очага. 
Наряду с этим в о з м о ж н о  п р о г р е с с и р о в а н и е  с е п 
с и с а  п о с л е  з а ж и в л е н и я  п е р в и ч н о г о  а ф ф е к т а .  
Это свидетельствует о том, что и без повторного поступления 
микроорганизмов из первичного очага возможно прогрессиро
вание болезни. Следует отметить, что в течение сепсиса 
могут меняться взаимоотношения между макро- и микроорга
низмами, что также накладывает существенный отпечаток на 
развитие первичного эффекта, характер и темпы генера
лизации.
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Помимо метастатических очагов при сепсисе, особенно не 
леченном антибактериальными средствами, возникают выра
женные изменения и другого характера. Они наблюдаются 
прежде всего со стороны лимфоидной ткани, особенно селе
зенки. Здесь происходит размножение ретикулярных клеток 
с увеличением в фолликулах центров размножения, а также 
накопление в пульпе нейтрофильных лейкоцитов. Селезенка 
у взрослых и детей старшего возраста может увеличиваться в 
2—3 раза, она становится дряблой, с поверхности разреза 
соскабливается пульпа.

В отличие от этого у детей грудного и раннего возраста ги
перплазии селезенки и лимфатических узлов не происходит, 
что объясняется несовершенством иммунологической реакции. 
Вместо этого у этих больных развивается экстрамедуллярное- 
кроветворение (реактивный или симптоматический миелоэри- 
тробластоз). Возникают также небольшие интерстициальные- 
круглоклеточные или лейкоцитарные инфильтраты в печени, 
почках и легких. Наряду с этим в легких наблюдаются очаго
вые ателектазы и эмфизема. Под влиянием токсических воз
действий почти закономерно развиваются и дистрофические 
изменения в паренхиматозных органах. Довольно важным 
диагностическим признаком сепсиса, особенно у детей первых 
трех месяцев жизни, является гемолиз эритроцитов, сопро
вождающийся в тяжело протекающих случаях развитием ге
молитической желтухи.

Проявления сепсиса в значительной мере отличаются в за 
висимости от локализации первичного очага. Чаще всего он 
располагается в коже и подкожной клетчатке. В этом случае 
сепсис может возникнуть из инфицированной раны того или 
иного происхождения (раневой сепсис), в том числе ранки 
после отпадения пуповины. Э т о т  в а р и а н т  с е п с и с а  н а 
з ы в а е т с я  п у п о ч н ы м .  Та же локализация первичного 
аффекта в коже отмечается при сепсисе, развившемся из фу
рункула или карбункула (кожный сепсис). Последнее бывает 
обычно при их травмировании. Первичный очаг нередко рас
полагается в носоглотке, в основном в миндалинах (тонзилло- 
генный), в полости рта (оральный) и в среднем ухе (отогенный 
сепсис).

Возможна и другая локализация первичного очага 
в органах мочевыделения (уросепсис), в легком при пневмо
нии, особенно абсцедирующей, в полости матки при эндомет
рите, в основном после криминального аборта, и т. д. В том 
случае, если локализацию первичного очага не удается выя
вить, употребляют термин «сепсис неясного происхождения», 
или « к р и п т о г е н н ы  й» (от греческого слова «kryptos» — 
тайный,' скрытый). Локализацию первичного очага (источник 
сепсиса) берут за основу наиболее часто применяемой клас
сификации сепсиса.
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Рис. 158. Пупочный сепсис, 
а — °мфалит. Вокруг пупочной ранки располагаются преимущественно лейкоцитарные 
инфильтраты. Окраска гематоксилин-эозином. Х90; б — гнойный флебит пупочной 

вены. Окраска азур-эозином. Х90.

У детей (раннего возраста наибольшее значение из всех форм 
этого заболевания имеет п у п о ч н ы й  с е п с и с .  Развитие пер
вичного очага при нем может начаться после начала демарка
ции пуповины ('со 2—3-х суток после рождения) и до эпители- 
зации ранки, возникшей в этом месте (до 10— 12-х суток). 
В области этой ранки часто наблюдается воспалительный про
цесс, что называется о м ф а л и т о м  (рис. 158,а). У некоторых 
детей, преимущественно ослабленных, воспалительный процесс 
может более широко распространиться на окружающие ткани, 
в результате чего развивается флегмона передней брюшной 
стенки и далее гнойный перитонит. Чаще происходит прогрес
сирование процесса иными путями. В этом случае в инфек
ционный процесс вовлекаются кровеносные сосуды ■— пупоч
ная вена, идущая к воротам печени (рис. 158,6), и пупочные 
артерии, соединяющиеся с дистальной частью аорты (после 
рождения ребенка проксимальные отделы пупочных артерий 
называются внутренними подвздошными артериями). В этих 
сосудах развивается воспалительный процесс, который в наи
более тяжелых острых случаях имеет характер гнойного, а при 
вялом и длительном течении болезни — продуктивного.
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Рис. 159. Тромбофлебит воротной вены и множественные пилефлебитиче- 
ские абсцессы печени при пупочном сепсисе. Макропрепарат.

В пупочных артериях кровоток после рождения прекращает
ся, что создает весьма благоприятные условия для размноже
ния попавших сюда микроорганизмов и последующего разви
тия воспалительного процесса (тромбартериита). Поэтому та
кие изменения возникают относительно часто, однако в ре
зультате тех же особенностей кровотока диссеминация возбу
дителя происходит редко и сепсис протекает в форме септице
мии.

Воспалительный процесс в пупочной вене (тромбофлебит) 
возникает реже и протекает иначе. Он нередко сопровождает
ся гематогенной генерализацией с развитием септикопиемии. 
В этом случае воспалительный процесс распространяется на 
воротную вену, с которой анастомозирует пупочная вена. 
Если в процесс захвачена внепеченочная часть воротной вены, 
это может осложниться перитонитом. В случае поражения 
внутрипеченочных ее ветвей, процесс распространяется на 
окружающую ткань печени, где возникают пилефлебитические 
абсцессы (рис. 159). Наконец, по венозному (араяциеву) про
току возбудители могут попасть в нижнюю полую вену и от
туда в легкие (рис. 160). В этом случае в легких у ребенка 
возникают абсцессы, нередко множественные. Позднее воз
можно развитие гнойников и в других органах в результате
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Рис. 160. Стафилококковый тромбартериит ветви легочной артерии при пу
почном сепсисе. Окраска азур-эозином. X I 10.

распространения возбудителя по артериям большого круга 
кровообращения.

Значительно реже возникает о т  о г е н н ы й  с е п с и с .  Пер
вичный очаг в этом случае локализуется в полости среднего 
уха. Далее гнойное воспаление распространяется на окружа
ющую ее височную кость, где возникает гнойный остеомиелит. 
Он чаще протекает лишь с явлениями токсикоза. В ряде 
случаев наблюдается переход воспалительного процесса на 
мозговые оболочки и головной мозг и, наконец, иногда разви
ваются метастатические очаги в других органах.

Изредка сепсис возникает в связи с ф л е г м о н о й  н о в о 
р о ж д е н н ы х .  Это заболевание характеризуется распростра
ненным воспалением подкожной жировой клетчатки с выра
женным некротическим компонентом. Процесс локализуется 
на спине или в ягодично-крестцовой области, реже — на шее и 
затылке. Этот процесс может сопровождаться некрозом и от
слоением кожи, а также переходом воспалительного процесса 
на подлежащие ткани.

Следует иметь в виду, что у больного сепсисом в качестве 
осложнения нередко развиваются инфекционные процессы, не 
являющиеся его проявлением. Некоторые из них, например 
энтероколиты, могут развиваться параллельно с сепсисом и 
быть, вызваны одним из возбудителей кишечных инфекций.
19 Патологическая анатомия 289
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В других случаях такие очаги, как, например, пневмонии и 
отиты другой этиологии, связаны с сепсисом лишь косвенно, 
поскольку они возникают в связи с нарушением под влиянием 
сепсиса регуляции защитных механизмов организма.

П О С Т В А К Ц И Н А Л Ь Н Ы Е  О С Л О Ж Н Е Н И Я

Снижение частоты инфекционных заболеваний в значитель
ной степени связано со специфической их профилактикой. 
В настоящее время насчитывается более 20 вакцин и анаток
синов, еще целый ряд прививок подготавливается. Так, в СССР 
регламентированы для детей прививки против туберку
леза, полиомиелита, коклюша, дифтерии, столбняка, оспы и 
кори.

При обычном течении вакцинального процесса в месте, куда 
были введены вакцина или анатоксин, возникает умеренно 
выраженный воспалительный процесс. Он проходит в своем 
развитии те же стадии, что и местный процесс при самом ин
фекционном заболевании, хотя и выражен значительно слабее. 
Вначале отмечается кратковременная гиперемия, затем разви
вается экссудативное и, наконец, продуктивное воспаление. 
Нередко оно обладает специфическими чертами. Так, при вак
цинации против туберкулеза (БЦ Ж ) развиваются э п и т е -  
л и о и д н ы е  б у г о р к .и, нередко с гигантскими клетками 
Лангханса (рис. 161,а, б). При вакцинации против оспы обра
зуется пустула и т. д. В том случае, если черты специфичности 
местного процесса при самом заболевании, например при кок
люше или дифтерии, слабо выражены, они не выявляются и 
при вакцинаций.

Помимо местного процесса, возникают и изменения во всем 
организме. Они наиболее выражены в лимфоидной ткани, осо
бенно в регионарных лимфатических узлах, в которых проис
ходит резкая гиперплазия ретикулярных клеток, набухание 
эндотелия синусов, увеличение числа плазматических клеток 
(плазма гизация) и т. д. Этот процесс сопровождается резким 
усилением образования антител, что в дальнейшем и делает 
человека устойчивым — иммунным к  данной инфекции.

Все возрастающая вакцинопрофилактика приводит к непре
рывному увеличению антигенной нагрузки, которую приходит
ся испытывать ребенку. У некоторых детей, особенно при на
рушении правил вакцинации, это может сопровождаться раз
витием осложнений. В частности, осложнения наблюдаются 
при проведении прививок детям, больным даже легко протека
ющими острыми респираторными инфекциями. П о с т в а к -  
ц и н а л ь н ы е о с л о ж н е н и я  разделяют на три группы.

П е р в у ю  г р у п п у  с о с т а в л я ю т п о р а ж  е н и я, вы
званные ж и в ы м  а г е н т о м ,  использованным для прививки. 
В этом случае развивается или необычная местная реакция,
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или генерализация процесса. Необычные изменения на месте 
вакцинации заключаются в чрезмерно сильном воспалитель
ном процессе, а также в ускоренном или, наоборот, замедлен
ном развитии (вакцинальной реакции. При противооспенной 
вакцинации возможно развитие вокруг первичной пустулы 
вторичных — дочерних. Генерализация выражается в распро
странении агента по организму с развитием множественных 
очагов воспаления. В таком случае вакцинальный процесс 
приобретает еще большее сходство с тем заболеванием, против 
которого производилась вакцинация. Так, нередко при вакци
нации Б Ц Ж  происходит генерализация процесса с развитием 
бугорков вначале в регионарных лимфатических узлах, а за 
тем и в других органах (селезенка, печень, легкие и др.), т. е. 
возникает процесс, имеющий общие черты с милиарным тубер
кулезом. При противооспенной вакцинации изредка происхо
дит развитие множественных очагов не только в коже, но и в. 
слизистых оболочках и во внутренних органах.

В т о р о й  г р у п п о й  п о с т в а к ц и н а  л ь н ы х  о с л о ж 
н е н и й  являются а л л е р г и ч е с к и е  п р о ц е с с ы .  Они мо
гут быть очень разнообразны и иметь различные проявления 
от легких кожных изменений до весьма тяжелого поражения

Рис. 161. Специфический процесс при вакцинации против туберкулеза 
(Б Ц Ж ). Окраска гематоксилин-эозином, 

а — образование гранулем в коже. Х135; б — гранулема с гигантскими клетками в ре
гионарном лимфатическом узле. Х600.
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центральной нервной системы (энцефалит) и почек (гломеру- 
лонефрит).

В т р е т ь ю  г р у п п у  о с л о ж н е н и й  включают н е о б ы ч 
но  т я ж е л о е  т е ч е н и е  различных, преимущественно и н- 
ф е к ц и о н н ы х  з а б о л е в а н и й ,  с у щ е с т в о в а в ш и х  д о  
в а к ц и н а ц и и  ил и  р а з в и в ш и х с я  н е п о с р е д с т в е н 
но  п о с л е  нее .  У детей грудного и раннего возраста осо
бенно большое значение имеют острые вирусные респиратор
ные инфекции, протекающие в этом случае с выраженной ге
нерализацией.

Нередко в отдельных случаях бывает невозможно точно 
определить этиологию осложнения. Это касается, в частности, 
наиболее тяжелого осложнения при противооспенной вакци
нации— поствакцинального энцефалита, который может воз
никнуть вследствие генерализации вакцины, или аллергиче
ских изменений, или в связи с необычно тяжелым течением 
спонтанной вирусной инфекции.

Поскольку поствакцинальные осложнения очень разнооб
разны по своим проявлениям и тяжести, четких сведений об 
их частоте не имеется. Как правило, они заканчиваются бла
гополучно. Лишь изредка наблюдаются смертельные исходы, 
особенно при генерализации оспенной вакцины или в случае 
развития при той же прививке энцефалита, что наблюдается 
в среднем у одного из 500 ООО привитых.
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ПРИОБРЕТЕННЫЕ БОЛЕЗНИ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ
ТКАНИ

ОБЩЕЕ УЧЕНИЕ О КОЛЛАГЕНОВЫХ БОЛЕЗНЯХ

В современной медицине наряду с открытиями некоторых 
новых нозологических форм появилась тенденция к обобще
нию в единую группу болезней, имеющих общность в отноше
нии как основных клинических и морфологических проявле
ний, так и общих патогенетических механизмов. К такой еди
ной группе заболеваний относятся коллагеновые болезни, 
впервые объединенные немецким ученым Клемперером (Klem
perer) в 1941— 1942 гг. Основным объединяющим признаком 
для коллагеновых болезней, по Клемпереру, является наличие 
фибриноидных превращений коллагеновых волокон, откуда и 
название «коллагеновые болезни».

Дальнейшее исследование патологической анатомии колла
геновых болезней показало, что страдают н е т о л ь к о  к о л 
л а г е н  о в ые  в о л о к н а ,  но и о с н о в н а я  с у б с т а н ц и я  
и к л е т к и  с о е д и н и т е л ь н о й  т к а н и ,  при этом в о с н о -  
ве повреждений соединительной ткани л е ж а т  н а р у ш е н и я  
и м м у н н о г о  г о м е о с т а з а .

К коллагеновым болезням относятся: 1) ревматизм, 2) рев
матоидный артрит, 3) системная красная волчанка, 4) скле
родермия, 5) узелковый пер и артериит и 6) дерматомио- 
эи т.

Дерматомиозит из группы коллагеновых болезней предложе
но исключить, так как (ведущим при нем является не пораже
ние соединительной ткани, а поражение поперечнополосатых 
мышц. Принадлежность узелкового периартериита к коллаге
новым болезням также ставится под сомнение, так как при 
нем речь идет о поражении только сосудов.

По А. И. Струкову, А. И. Нестерову и Е. М. Таревву, основ
ными критериями, характеризующими коллагеновые болезни, 
являются: 1) системная дезорганизация (фибриноидное пре
вращение) соединительной ткани; 2) повреждение сосудов 
преимущественно микроциркуляторного русла; 3) нарушение 
иммунного гомеостаза; 4) прогрессирующее течение патологи
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ческого процесса; 5) благоприятное влияние кортикостероид
ной терапии.

1. Д е з о р г а н и з а ц и я  с о е д и н и т е л ь н о й  т к а н и  при 
коллагеновых болезнях протекает с развитием фазовых изме
нений: мукоидного набухания, фибриноидного набухания, фиб
риноидного некроза с ответной клеточной реактивной проли
ферацией и исходом в склероз (см. раздел «Дистрофии» учеб
ника А. И. Струкова «Патологическая анатомия»). При этом 
в склерозированных участках соединительной ткани вновь мо
гут возникать явления фибриноидного некроза. Такой харак
тер изменений типичен для всех коллагеновых болезней, од
нако каждая нозологическая форма характеризуется своими 
особенностями. Так, при ревматизме преобладает обратимая 
фаза мукоидного набухания, клеточная реакция носит харак
тер гранулемы типичного строения. При ревматоидном артри
те и системной красной волчанке преобладают необратимые 
изменения — фибриноидный некроз, при склеродермии — скле
роз. Несмотря на системность поражения соединительной тка
ни при коллагеновых болезнях, при каждом заболевании име
ется характерная преимущественная локализация процесса: 
при ревматизме — соединительная ткань сердца, при ревма
тоидном артрите — суставов, при склеродермии — кожи, при 
системной красной волчанке — строма и сосуды многих внут
ренних органов.

2. П о в р е ж д е н и е  с о с у д о в  м и к р о ц и р к у л я т о р 
н о г о  р у с л а  (артериолы, прекапилляры, капилляры и вену- 
лы) имеет то значение, что нарушаются интимные обменные 
процессы между сосудистым руслом и стромой органов. Пов
реждение сосудов микроциркуляторного русла (васкулиты) 
есть следствие и м м у н о п а т о л о г и ч е с к и х  п р о ц е с с о  в— 
реакций г и и е р ч у в с т в и т е л ь н о с т и  не  м е д л е и н о г о и 
з а м е д л е н н о г о  т и п о в .  При возникновении реакции г и- 
п е р ч у в с т в и т е л ь н о с т п  н е м е д л е н н о г о  т и п а  в кро
ви циркулирует большое количество и м м у н н ы х  к о м п л е к 
сов ,  которые фиксируются на стенке сосудов и повреждают 
ее. Иммунные комплексы в стенке сосудов можно обнаружить 
в виде электронноплотных д е п о з и т о в  (от англ. слова «de
posit» —- осадок, отложение) при электронномикроскопическом 
исследовании или с помощью иммунофлуоресцентного метода 
Кунса. Изменения сосудов заключаются в развитии васкули- 
тов с фибриноидным набуханием и некрозом стенок, иногда 
тромбозом, запустеванием просвета и последующим склеро
зом. При реакции г и п е р ч у в с т в и т е л ь н о с т и  з а м е д 
л е н н о г о  т и п а  возникают к л о н ы  с е н с и б и л и з и р о 
в а н н ы х  л и м ф о ц и т о в  через бласттрансформацию тимус- 
зависимых лимфоцитов. Они реагируют с антигеном, оказывая 
на стенку сосуда цитотоксичеекое действие. Выражением ре
акции гиперчувствительности замедленного типа является на
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личие лимфоидно-макрофагальных инфильтратов, располо
женных по ходу сосудов. В а с к у л и т ы  сопровождаются по
вышением проницаемости сосудистого русла и пропотеванисм 
плазменных белков за пределы сосудистого русла. Плазмен
ные белки как обязательный компонент всегда присутствуют 
в очагах дезорганизации соединительной ткани.

3. Н а р у ш е н и е  и м м у н н о г о  г о м е о с т а з а  выража
ется в том, что при коллагеновых болезнях в период обостре
ния со стороны органов иммуногенеза (костный мозг, лимфа
тические узлы, селезенка, тимус) отмечается реакция бласт- 
трансформации и плазматизации. Последняя связана с про
дукцией аутоантител. В крови больных отмечается гипергам- 
маглобулинемия и противотканевые аутоантитела. Однако в е 
д у щ е е  з н а ч е н и е  в повреждении тканей при коллагеновых 
болезнях п р и н а д л е ж и т  не аутоантителам, а циркулиру
ющим в крови и м м у н н ы м  к о м п л е к с а м  антиген—анти
тело — комплемент. Считается, что непосредственным лизиру- 
ющим ткани эффектом обладает комплемент. Реакция Кунса 
открывает не только в стенках сосудов, но и в тканях за пре
делами поврежденных сосудов иммунные комплексы (анти
ген— антитело — комплемент). В строме органов и по ходу 
сосудов обнаруживаются макрофагально-лимфоцитарные ин
фильтраты. Перечисленные изменения свидетельствуют о на
рушении иммунного гомеостаза и доказывают, что в основе па
тогенеза коллагеновых болезней лежат иммунопатологические 
процессы в виде реакций гиперчувствительности немедленного 
и замедленного типов, благодаря которым непосредственно 
возникают сосудистотканевые повреждения. Однако при раз
личных формах коллагеновых болезней механизмы возникно
вения иммунопатологических процессов имеют свои особен
ности.

4. Типичным для всех коллагеновых болезней является п р о- 
г р е с с и р у ю щ е е  т е ч е н и е  с ремиссиями и обострениями. 
Морфологически прогрессирование заболевания подтвержда
ется не только поражением новых участков соединительной 
ткани органов и сосудов, но и повторными вспышками ее дез
организации с последующим склцрозом и деформацией тканей. 
Поэтому 'прогноз при коллагеновых болезнях неблагоприят
ный в отношении как инвалидности больного, так и продол
жительности его жизни. Следовательно, проблема коллагено
вых болезней имеет социальное значение, несмотря на то что 
часть из них относится к редким заболеваниям.

5. В последнее десятилетие медицинская практика обогати
лась к о р т и к о с т е р о и д н о й  т е р а п и е й ,  которая о к а- 
з ы в а е т  м о щ н ы й  п р о т и в о в о с п а л и т е л ь н ы й  и д е 
с е н с и б и л и з и р у ю щ и й  э ф ф е к т .  При всех формах кол
лагеновых болезней наблюдается благоприятное влияние кор
тикостероидной терапии.
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Р Е В М А Т И З М

Р е в м а т и з м  (от греч. глагола «reu» — теку, синонимы: 
острый суставной ревматизм, ревматическая лихорадка, бо
лезнь Буйо — Сокольского) — заболевание инфекционно-ал- 
лергической природы, характеризуется дезорганизацией соеди
нительной ткани и преимущественным повреждением соедини
тельной ткани сердца. Название «острый суставной ревма
тизм» ;не отвечает характеру болезни. По своему течению 
ревматизм — это хроническое заболевание с обострениями и 
ремиссиями. (Обострения протекают очень остро с лихорад
кой, острыми суставными болями, откуда и создается впечат
ление об остроте болезни). Основная тяжесть процесса при
ходится не на суставы, изменения которых скоропроходящие, 
г на сердце, в котором постепенно формируется клапанный 
ревматический порок. По образному выражению Ласега (La- 
segue), высказанному еще в 1880 г., «ревматизм лижет суста
вы и кусает сердце».

Ревматизм—самая частая и распространенная коллагеновая 
болезнь; это болезнь прежде всего детского и юношеского воз
раста. Начало ее относится к  возрасту от 5 до 10 лет или от 10 
до 15 лет. Чаще всего ревматизмом страдают дети в возрасте 
от 7 до 12 лет. Среди сердечно-сосудистых заболеваний при
чиной смертельных исходов ревматизм является в 98% слу
чаев в возрасте до 20 лет и в 80% случаев в возрасте после 
30 лет.

У девочек и женщин, как и большинство других кол
лагеновых болезней, встречается намного чаще, чем у мальчи
ков и мужчин. Известную предрасполагающую роль играет, 
вероятно, гормональный статус заболевшего.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  р е в м а т и з м а .  В э т и о 
л о г и  и ревматизма многочисленными исследованиями подт
верждена роль ß-гемолитического стрептококка типа А. Мне
ние о вирусной природе ревматизма не подтвердилось. Этиоло
гическая роль ß-гемолитического стрептококка подтверждает
ся эпидемиологическими, клиническими и серологическими 
данными. Установлено, что гемолитический стрептококк типа 
А обладает активными энзимными системами и токсинами, ан
тигенная структура которых близка к тканевым антигенам сер
дца. В сыворотке больных ревматизмом обнаруживается повы
шение титра антител к энзимам и токсинам ß-гемолитического 
стрептококка типа А: антистрептолизинов, антистрептокина- 
зы, антистрептогиалуронидазы и др., а также антикардиаль- 
ные аутоантитела.

П а т о г е н е з .  Ревматизму по клиническим наблюдениям 
очень часто предшествует тонзиллярная стрептококковая ин
фекция, в результате которой возникает сенсибилизация орга
низма. Аллергизация возникает вследствие особого состояния
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макроорганизма, тогда как у большинства людей вырабатыва
ется иммунитет. Учение об аутоагрессии и иммунопатологии 
способствовало углублению представления о роли стрептокок
ка в патогенезе ревматизма. Предполагают, что стрептококк 
благодаря его а н т и г е н н о й  о б щ н о с т и  с тканями сердца 
играет роль пускового механизма в аутоиммунных процессах 
при ревматизме. Антигенная общность стрептококка и тканей 
сердца приводит к возникновению перекрестной иммунной ре
акции, при которой образуются а н т и к а р д и а л ь н ы е  а у т о 
а н т и т е л а .  Циркулирующие в крови антистрептококковые 
антитела и иммунные комплексы (стрептококковый антиген 
антитело — комплемент) повреждают основное вещество ^со
единительной ткани сосудов микроциркуляторного русла, п о 
вышается проницаемость микроциркуляторного русла, что 
приводит к проникновению аутоантител в ткани внутренних 
органов. Осаждение комплекса антиген — антитело в тканях 
вызывает развитие гиперергического воспаления как результат 
гиперергической реакции н е м е д л е н н о г о  т и п а .  Ком
плекс антиген -— антитело в тканях обнаруживается с по
мощью метода Кунса. В сыворотке больных удается выявить 
противотканевые аутоантитела. При ревматизме имеет значе
ние также реакция г и п е р ч у в с т в и т е л ь н о с т н  з а м е д 
л е н н о г о  т и п а ,  которой в механизме повреждения соеди
нительной ткани сердца некоторыми авторами придается ве
дущая роль. Сенсибилизированные лимфоциты фиксируют на 
себе аутоантигены соединительной ткани миокарда, что под
тверждается методом Кунса, и оказывают на сердечную ткань 
цитотоксический эффект. С точки зрения клеточного иммуни
тета рассматривается и ашоф-талалаевская гранулема. С по
мощью электронномикроскопического исследования показано, 
что основными клетками гранулемы являются макрофаги. 
Макрофаги трансформируются из моноцитов крови и осущест
вляют процессы фагоцитоза, который является звеном и м м у н 
ной клеточной реакции.

Нарушение иммунного гомеостаза при ревматизме выража
ется в плазматизации лимфатических узлов, селезенки, мин
далин на высоте активной фазы процесса. В тимусе формиру
ются фолликулы со светлыми центрами и наблюдается плаз- 
матизация на фоне акцидентальной инволюции.

Основными звеньями патогенеза ревматизма, по современ
ным представлениям, являются: 1) сенсибилизация организма 
в результате перенесенной стрептококковой инфекции; 2) об
разование под влиянием антигенной общности стрептококка 
с тканевыми антигенами аутоантител и клонов сенсибилизи
рованных лимфоцитов; 3) развитие в тканях гиперергических 
реакций немедленного и замедленного типов с преимущест
венным поражением микроциркуляторного русла и соедини
тельной ткани сердца.
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П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  р е в м а т и з м а .  Мор
фологические изменения при ревматизме складываются из 
четырех основных процессов, тесно связанных друг с другом:
1) дезорганизации основного вещества и волокон соединитель- 
Н0И ткани; 2) образования специфических гранулем; 3) воз
никновения неспецифического экссудативно-пролиферативного' 
воспаления; 4) развития в исходе перечисленных процессов 
склероза и гиалиноза.

1. Процессы дезорганизации соединительной ткани подроб
но изучены А. И. Струковым и А. Г. Бегларяном (1963) Д е з 
о р г а н и з а ц и я  с о е д и н и т е л ь н о й  т к а н и  при ревма
тизме характеризуется преобладанием м у к о и д н о г о  н а 
б у х а н и я  с перераспределением кислых мукополисахаридов 
и накоплением преимущественно гиалуроновой кислоты в кол* 
лагеновых волокнах и межуточном веществе стромы миокарда, 
клапанов сердца и стенок коронарных сосудов. Гидрофиль-” 
ность кислых мукополисахаридов вызывает набухание, а их 
присутствие в свободном виде — феномен метахромазии. Эта 
фаза дезорганизации соединительной ткани, особенно при со- 
времеиных методах лечения, бывает обратимой и оставляет 
f  :Т Ь. я!вления умеренно выраженного склероза без заметной 
деформации тканей. Углубление процессов дезорганизации 
приводит к ф и б р и н о и д н о м у  н а б у х а н и ю  и ф и б р и 
н о и д н о м у  н е к р о з у ,  при которых в очагах дезорганиза
ций всегда присутствуют плазменные белки: альбумины, гло
булины, фибрин, выходящие из сосудистого русла вследствие 
повышения проницаемости стенок сосудов. Фибриноидное на- 
буханне и некроз являются необратимыми и всегда вызывают 
ответную реакцию со стороны клеток соединительной ткани 
с исходом в склероз.

i .  Впервые ревматические гранулемы сердца открыл и опи- 
с ал немецкии патологоанатом Ашоф ib 1904 т. Отечественный 
патологоанатом В. Т. Талалаев в 1929 г. подробно* 
разработал морфогенез ревматической гранулемы, фазы ее 
развития и длительность течения. Поэтому гранулема полу
чила название ашоф-талалаевских узелков. Образование с пе- 
ц и ф^и ч е с к о й  а ш о ф - т а л а л а е в с к о й р е в м а т и ч е 
с к о й  г р а н у л е м ы  возникает как ответная клеточная реак
ция на фибриноидный некроз. Типичные гранулемы образу
ются только в сердце: в периваскулярной соединительной тка
ни миокарда, в пристеночном и клапанном эндокарде. В дру
гих областях (в суставных сумках, сухожилиях, апоневрозах, 
в перитонзиллярнои соединительной ткани и в строме других 
органов) ревматические гранулемы не имеют такого типичного 
строения — лишены крупных базофильных макрофагов. Осо
бенности ревматической гранулемы сердца зависят от богат
ства соединительной ткани сердца кислыми мукополисахари- 
дами. Г р а н у л е м ы  состоят из крупных макрофагальных
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Рис. 162. Ц ветущ ая ревматическая гранулема в интерстиции миокарда. 
Окраска гематоксилин-эозином. X 180.

клеток моноцитарного гистогенеза с большими ядрами и ба- 
зофильной цитоплазмой, богатой РНК, что и дает базофилию 
клеток. Между ними и по периферии гранулемы всегда при
сутствуют лимфоциты. Различают: « ц в е т у щ и е »  г р а н у л е -  
м ы, в центре которых видны глыбки фибриноидного некроза 
соединительной ткани (рис. 162); с п о к о й н ы е  г р а н у л е -  
м ы, в которых фибриноид резорбируется макрофагами, и 
р у б ц у ю щ и е с я ,  когда гранулема претерпевает фибропла
стическое превращение, в ней появляются вытянутые клетки — 
фибробласты, дающие образование фиброзных волокон 
(рис. 163). Вся гранулема при рубцевании приобретает вере
тенообразный вид. Цикл развития 'гранулемы занимает от 3 
до 4 мес. По характеру гранулем можно судить об активности 
ревматического процесса, что удается сделать по биопсиям уш
ка левого предсердия, взятым у больных во время операции 
ко М 'и с суротом и и.

3. Э к с с у д а т и в н о -  п р о л и ф е р а т и в н о е  в о с п а л е 
н и е  при ревматизме неспецифического характера наблюдает
ся в интерстиции миокарда, особенно интенсивно вокруг гра
нулем. Интерстиций пропитывается серозным экссудатом 
с примесью разнообразных клеточных элементов — лимфоци
тов, гистиоцитов, эозинофилов и нейтрофильных лейкоцитов. 
Экссудативный процесс возникает также в серозных ли
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Рис. 163. Рубцую щаяся ревматическая гранулема в интерстиции миокарда. 
Окраска гематоксилин-эозином. Х180.

стках — в эпикарде и перикарде с выпотом в сердечную со- 
рочку, реже в плевральных листках и еще реже в брюшине. 
Выпот в полости имеет серозно-фибринозный характер, что 
приводит к организации фибрина и образованию спаек.

В клинике основную роль играют не ревматические грану
лемы, которые могут проделывать свой цикл почти бессимп
томно, а экссудативно-продуктивная неспецифическая реак
ция, особенно в миокарде и перикарде.

4. С к л е р о з  и г и а л и н о з  развиваются в исходе фибри
ноидных изменений и клеточных реакций. С к л е р о з  может 
быть устойчивым и неустойчивым, если в склеротических оча
гах вновь вспыхивают очаги фибриноида, которые приводят 
к повторному, более глубокому склерозу или к склерозу-'гиа- 
линозу. Рубцовое превращение гранулем, расположенных в 
миокарде, преимущественно в периваскулярной соединитель
ной ткани, приводит к развитию особого ревматического кар
диосклероза в виде утолщенного огрубевшего нормального 
рисунка интерстиция миокарда (рис. 164).

Различают четыре к л и н и к о - а н а т о м и ч е с к и е  ф о р 
м ы  р е в м а т и з м а :  1) полиартритическую, 2) кардио-вас- 
кулярную, 3) церебральную и 4) нодозную. Однако при любой 
форме с е р д ц е  остается центральным органом, страдающим 
при ревматизме.

300

ak
us

he
r-li

b.r
u



Рис. 164. Ревматический кардиосклероз. Окраска гематоксилин-эозином.
Х70.

1. Полиартритическая форма, при которой в клинике веду
щими являются припухание, краснота и боли в суставах; у де
тей встречается реже, чем у взрослых. В суставах возникает 
серозное воспаление. В синовиальных оболочках обнаружива
ются атипичные гранулемы, лишенные крупных базофильных 
макрофагов. Клинические симптомы связаны с серозным вы
потом в полость сустава, который в дальнейшем рассасы
вается.

2. Кардио-васкулярная форма — основная форма ревма
тизма детского возраста. Поражаются все три оболочки серд
ц а — эндокард, миокард и перикард, развивается р е в м а т и 
ч е с к и й  п а н к а р д и т .

Р е в м а т и ч е с к и й  э н д о к а р д и т .  Повреждаются при
стеночный эндокард, хорды и створки клапанов. Чаще всего 
страдает митральный клапан. По характеру процесса различа
ют четыре формы ревматического эндокардита: 1) вальвулит, 
2) бородавчатый эндокардит, 3) фибропластический эндокар
дит, 4) возвратно-бородавчатый эндокардит.

1) В а л ь в у л и т  характеризуется мукоидным набуханием 
и фибриноидным превращением ткани клапана. Эндотелий не 
повреждается и поэтому отложений тромботических масс на 
неповрежденной поверхности клапана не бывает.

2) Б о р о д а в ч а т ы й  э н д о к а р д и т  возникает при по
вреждении эпителия. На поврежденной поверхности клапа-
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Рис. 165. Ревматический возвратный бородавчатый эндокардит двуствор
чатого клапана, склероз и укорочение хорд, миогенная дилатация левого

желудочка сердца.

нов образуются тромбы из тромбоцитов и фибрина, распола
гающиеся по свободному краю клапанов в виде желтоватых 
бисерных бородавчатых наложений. В основании бородавча
тых наложений находится фибриноидный некроз ткани клапа
на, имеющий иногда вид непрерывно идущей вдоль клапана 
ленты фибриноида, окруженной в виде бордюра клетками рев
матической гранулемы.

3) Ф и б р о п л а с т и ч е с к и й  э н д о к а р д и т  по существу 
является исходом протекшего вальвулита или бородавчатого 
эндокардита. Тромбы подвергаются организации, фибриноид 
и гранулемы склерозируются.

4) В о з в р а т н о -  б о р о д а в ч а т ы й  э н д о к а р д и т  яв
ляется новой вспышкой фибриноидных превращений с грану- 
лематозом и тромбозом на фоне неустойчивого склероза кла
панов.

Таким образом, формы ревматического эндокардита пред
ставляют собой различные фазы [развития процесса, приводя
щие к деформации, укорочению и утолщению клапанов серд
ца. В пристеночном эндокарде и в хордах наблюдаются те же 
изменения, что и в клапанах с исходом в склероз, утолщение 
эндокарда и укорочение и утолщение хард (рис. 165). Ревма-
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Рис. 166. Ревматический экссудативно-продуктивный миокардит, икраска 
гематоксилин-эозином. Х70.

тический эндокардит, прогрессируя, неизбежно приводит к 
развитию приобретенных пороков клапанов сердца.

В детском возрасте пороки клапанов раньше наблюдались 
редко и только в виде недостаточности митрального «лапана. 
Стеноз левого атрио-вентрикулярного отверстия как  следую
щий этап нарастающего склеротического ревматического 
процесса в клапанах у детей не встречался.

Р е в м а т и ч е с к и й  м и о к а р д и т .  Может носить специ
фический продуктивный характер и выражается в образовании 
ревматических гранулем без перифокальной реакции. Такой 
г р а н у л е м а т о з н ы й  п р о д у к т и в н ы й  м и о к а р д и т  
чаще протекает латентно, но дает исход в диффузный кардио
склероз. У детей чаще в миокарде в период обострения, по
мимо гранулем, наблюдается неапецифический д и ф ф у з н ы й  
э к с  с у д а т и  в н о  - п р о д у к т и в н ы й  м и о к а р д и т .  М ак
роскопически миокард дряблый, полости сердца резко рас
ширены в поперечнике, особенно полость левого желудочка 
сердца. Микроскопически обнаруживается выраженная кле
точная инфильтрация и резкий отек фиброзного остова и стро- 
мы миокарда с разволокнением миокарда. Такой экссудатив
но-продуктивный процесс может иметь перифокальный харак
тер, локализуясь вокруг гранулем, а может быть диффузным, 
возникая вне связи с ревматическими гранулемами (рис. 166).
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Острый экссудативно-продуктивный миокардит, по 
М. А. Скворцову, являлся раньше, до современных методов 
лечения ревматизма, основной причиной неуклонно прогрес
сирующей сердечной недостаточности в детском возрасте. По
мимо миокардита, по М. А. Скворцову, большую роль в сер
дечной недостаточности у детей играли распространенные 
фибриноидные некрозы мелких ветвей коронарных сосудов с 
исходом в склероз, деформацию и сужение просвета, что при
водило к нарушению питания сердечной мышцы и наряду 
с миокардитом способствовало возникновению микронекрозов 
миокарда.

Р е в м а т и ч е с к и й  п е р и к а р д и т .  По данным 
М. А. Скворцова, наблюдался на вскрытии при смертельном 
исходе от сердечной недостаточности у детей в 90% случаев. 
В перикарде и эпикарде отмечалось серозно-фибринозное вос
паление с последующей организацией фибрина и образовани
ем спаек между листками сердечной сорочки. Организация 
фибрина идет с участием характерной для ревматизма кле
точной реакции (рис. 167). В результате у детей наблюдалась 
облитерация сердечной сорочки, резко затрудняющая сокра
тительную деятельность миокарда. О с т р ы й  э к с с у д а т и в 
н о - п р о д у к т и в н ы й  м и о к а р д и т ,  ф и б р и н о и д н ы й  
н е к р о з  и с к л е р о з  в е т в е й  к о р о н а р н ы х  с о с у д о в ,  
о б л и т е р а ц и я  с е р д е ч н о й  с о р о ч к и  приводили к воз
никновению сердечной недостаточности, которую у детей не 
удавалось купировать никакими мерами. Компенсаторная ги
пертрофия миокарда почти не наблюдалась, так как дети не 
доживали до сформированного порока сердца. Вместе с тем 
гипертрофии препятствовала недостаточность кровоснабжения 
миокарда. Дети погибали в противоположность взрослым не 
от сердечной декомпенсации, так как фаза компенсации фак
тически отсутствовала, а от нарастающей сердечной недоста
точности. В конце процесса развивались анасарка, отеки по
лостей, явления выраженного венозного застоя во внутренних 
органах— бурая индурация легких, мускатная печень, циано- 
тичеокая индурация селезенки и почек, кахексия с развитием 
марантических пролежней и присоединением вторичной септи
ческой инфекции. Современная профилактика и терапия суще
ственно изменили течение ревматического панкардита у детей, 
что привело к резкому снижению смертности от ревматизма в 
детском возрасте (см. стр. 413).

При отсутствии выраженного экссудативного воспаления 
развивается благоприятная в прогностическом отношении л а- 
т е н т н а я  ф о р м а  р е в м а т и з м а ,  которая приводит к 
развитию прогрессирующего склероза клапанов сердца с исхо
дом в порок уже у взрослых. Такие медленно формирующиеся 
пороки сердца при ревматизме иногда неожиданно для боль
ного выявляются при диспансерном обследовании.
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Рис. 167.

3. Церебральная форма, малая хорея (chorea minor) в кли
нике характеризуется гиперкинезами. Чаще болеют девочки 
школьного «возраста. В ликворе изменений не бывает.

П а т о г е н е з  chorea minor связан с ревматическими васку- 
литами сосудов головного мозга и с кислородной недостаточ
ностью. Гипоксия головного мозга зависит от поражения со
судов и от сердечной недостаточности.

Микроскопически наибольшие изменения обнаруживаются в 
полосатом теле, зернистом слое коры полушарий, молекуляр
ном слое мозжечка, субталамических ядрах и в черной суб
станции. Основным субстратом поражения являются фибри
ноидные изменения, склероз мелких сосудов головного мозга. 
Склероз сосудов у детей встречается реже по сравнению со 
взрослыми, с чем связана редкость у них кровоизлияний и раз
мягчений головного мозга при ревматизме. В невронах на
блюдаются вторичные гипоксические дистрофические измене
ния, реже у детей встречаются мелкие очажки размягчения

Ревматический фибринозный перикардит. Окраска гематоксилин 
эозином. X 100.
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ткани мозга. Пролиферация глии у детей в виде глиозных 
узелков выражена более значительно, чем у взрослых.. 
"Возникновение г-иперкинезов -связывают с обратимыми измене
ниями нервных волокон: набуханием, вакуолизацией, образо
ванием концевых колб в подкорковых узлах, гипоталамусе, 
среднем и продолговатом мозге.

4. Нодозная форма характеризуется появлением ревматиче
ских узелков — noduli rheum atici—-в коже, периартикулярной 
ткани, в области больших апоневрозов. Узелки величиной от 
1—2 мм до 1 см в диаметре, плотные, безболезненные. Встре
чаются преимущественно у детей. Нодозная форма в прогно
стическом отношении неблагоприятная, так как появление 
узелков указывает на высокую степень аллергизации. Послед
ние 10 лет ревматические узелки встречаются редко.

Микроскопически узелок представляет собой крупный очаг 
фибриноидного некроза соединительной ткани с перифокаль- 
ной лимфоидной и макрофагальной клеточной реакцией.

Р Е В М А Т О И Д Н Ы Й  А Р Т Р И Т

Р е в м а т о и д н ы й  а р т р и т у  детей описал Стилл в 1897 г. 
в виде особого синдрома, характеризующегося хроническим 
полиартритом, генерализованным увеличением лимфатических 
узлов, увеличением селезенки и перикардитом. Синдром Стил
ла наблюдается преимущественно у детей раннего возраста и 
протекает намного острее, чем ревматоидный артрит у взрос
лых.

Эт и о л о г и я так же, как и у взрослых, не выяснена. Часто 
заболеванию предшествует ангина или инфекция верхних ды
хательных путей. Роль ß-гемолитического стрептококка не 
подтверждена.

П а т о г е н е з  ревматоидного артрита. Основное значение 
в тканевых повреждениях при ревматоидном артрите имеют 
г у м о р а л ь н ы е  и м м у н н ы е  реакции. В сыворотке крови, 
в 'Синовиальной жидкости обнаруживаются высокомолекуляр
ные иммунные комплексы, состоящие из иммуноглобулинов и 
так называемых ревматоидных факторов. Р е в м а т о и д н ы м  
ф а к т о р о м  называют аутоантитела против собственных им
муноглобулинов, который обнаруживают у больных ревмато
идным артритом. Этим иммунным комплексам, фиксирующим 
на себе комплемент, принадлежит основная роль в тканевых 
повреждениях (сосудов, синовиальных оболочек, альвеоляр
ных перегородок легких и др.) при ревматоидном артрите.. 
Иммунные комплексы фагоцитируются лейкоцитами и макро
фагами, что сопровождается выделением в окружающую сре
ду лизосомальных ферментов (кислой фосфатазы и других 
гидролаз, в том числе и коллагеназы). Воздействие этих энзи
мов на мезенхимальные ткани преимущественно суставов вы
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зывает в свою очередь их повреждение. Наблюдается тяжелая 
гипоальбуминемия с увеличением гамма-глобулинов, иногда 
тяжелые анемические кризы. Иногда болезнь начинается у де
тей как моноартрит, но в дальнейшем принимает характер 
полиартрита. Поражаются сначала мелкие суставы кистей и 
стоп с их деформацией, затем крупные суставы — коленные, 
бедренные, позвоночник. Поражение мандибулярно-темпо
ральных суставов придает лицу ребенка особый вид -.«птичьего 
лица». Наблюдаются лихорадка, аллергические экзантемы —• 
крапивница, экссудативная мультиформная эритема. Часто 
развивается поражение глаз — иридоциклит. Общее физиче
ское развитие и половое созревание задерживаются. Прогрес
сирующее поражение .суставов приводит к контрактурам, ан
килозам и полной инвалидности ребенка.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  М а к р о с к о п и ч е 
с к и  в суставах имеет место изменение капсулы, внутренняя 
поверхность которой полнокровна, утолщенная, неровная. Су
ставные хрящи тусклые с узурами и трещинами. В крупных 
суставах образуются фиброзные спайки. М и к р о с к о п и ч е 
с к и  в суставах преобладают явления фибриноидного некроза 
околосуставной соединительной ткани с развитием продук
тивного воспаления в виде грануляционной ткани, в которой 
определяются в большом количестве плазматические клетки, 
гигантские многоядеряые макрофаги, лимфоциты. Сам фибри- 
иоид богат плазменными белками и ДНК. Наступающий 
в результате фибриноидных изменений склероз имеет неустой
чивый характер, так как на месте склероза вновь вспыхивают 
обширные поля фибриноидного некроза. В хряще отмечается 
резорбция с постепенной гибелью хрящевой ткани, в сустав
ных концах костей — остеопороз с развитием переломов. Про
цесс приводит к фиброзно-костному анкилозу.

В о  в н у т р е н н и х  о р г а н а х  имеет место также дезорга
низация соединительной ткани. Поражение наблюдается преи
мущественно в сосудистом тракте глаза, в миокарде и пери
карде, в плевре, в легких, в печени (рис. 168). В лимфатиче
ских узлах и селезенке имеется выраженная плазматизация, 
в костном мозге — гипоплазия красного ростка.

Длительность течения синдрома Стилла у детей от 1 года 
до 10 лет. Амилоидоз, как у взрослых, не наблюдается или 
наблюдается очень редко. Смерть наступает от «ревматоидной 
кахексии», анемического криза или от интеркуррентных забо
леваний. Благодаря современной терапии тяжесть и длитель
ность болезни заметно изменились. (Подробнее ревматоид
ный артрит см. учебник А. И. Струкова «Патологическая 
анатомия», раздел «Коллагеновые болезни».)

Различают более благоприятно текущую форму ревматоид
ного артрита у детей — а л л е р г ич е с к и й с у б с е п с и с  
В и с с л е р а  — Ф а н к о н и  (Wissler — Fanconi), описанную
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Рис. 168. Висцеральные изменения при ревматоидном артрите. Ревматоид
ный узелок в легком. Гистотопограмма. Окраска гематоксилин-эозином 

(рис, Т. М. Преображенской).

ими в 1947 г. Болезнь наблюдается только у детей, связывает
ся с наличием подострого бактериального очага в организме, 
характеризуется лихорадкой, лейкоцитозом, увеличением 
гамма-глобулинов в крови, незначительным увеличением се
лезенки и лимфатических узлов, умеренными явлениями мио
кардита без выраженного полиартрита. В противоположность 
истинному сепсису аллергический субсепсис не угрожает жиз-' 
ни заболевшего ребенка. К антибиотикам процесс не чувстви
телен, гормоны коры надпочечников дают положительный эф
фект.

С И С Т Е М Н А Я  К Р А С Н А Я  В О Л Ч А Н К А

Системная красная волчанка — хроническое заболевание с 
прогрессирующей дезорганизацией соединительной ткани и со
судов многих внутренних органов (сердце, почки, легкие, пе
чень, желудочно-кишечный тракт, эндокринные железы и 
кожа). У детей встречается не так уж редко, как считали 
раньше. Возможно, улучшилась диагностика болезни. Не ис
ключено, что участились случаи самого заболевания, так как 
для него стало больше предрасполагающих факторов. Основ
ной особенностью этого тяжелого заболевания является при
сутствие в аутоантигенах ядерных белков с образованием
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Рис. 169. Волчаночный гломерулонефрит: фибриноидный некроз капилляр
ных петель, кариорексис, гиалиновые тромбы. Окраска гематоксилин-эози

ном. Х280 (рис. В. В. Серова).

ан ти н уклеарны х антител. В о ч агах  ф ибринои да  всегда при
сутствует ядерн ы й (распад в ви де  об лом ков  ядер  —- т а к  н а з ы 
ваем ы е гем атоксилиновы е тельца. Особенно х ар актер н ы м  д л я  
системной красн ой  во л чан ки  яв л яется  ф агоц итоз  ядерного 
р а с п а д а  и д а ж е  целы х ядер  лейкоц и там и  костного  мозга. 
В костном мозге и в крови больны х п оявляю тся  типичные д л я  
красной волчанки т а к  н азы ваем ы е  в о  л ч а н  о ч н ы е  к л е т 
к и - л е й к о ц и т ы ,  .вся ц и то п лазм а  которы х зап о л н ен а  ф а го ц и 
тированн ы м  ядром  с р асп л астан н ы м  под ним ядром  самого  
лейкоцита.

Ч а щ е  других органов  при системной красной  волчан ке  у  д е 
тей, к а к  и у взрослы х, п о р а ж аю т с я  почки. В о л ч а н о ч н ы й  
н е ф р и т  н аб л ю д ается  у больны х в  кли нике  в 60— 7 0 % , по 
дан ны м  в с к р ы т и й ,— в 100% случаев. Х ар ак тер н о й  особенно
стью волчаночного н еф р и та  явл яется  о ч а г о в о с т ь  и п о л и 
м о р ф и з м  пораж ен ий  гломерул. П роц есс  начи н ается  с оча
говых фибриноидны х некрозов петель клубочков  с кари орекси -  
сом. Б а з а л ь н ы е  м ем бран ы  клубочков  у то лщ аю тся ,  в просветах  
петель появляю тся  гиалиновы е тром бы  (рис. 169). П рогресси 
рование изменений при води т  к  знач ительном у  утолщ ению  м ем 
б ран  клубочков, которые 'становятся похож им и на « п р о в о 
л о ч н ы е  п е т л и » ,  типичные д л я  волчаночного  неф рита. 
Э лектронном икроскопическое исследование о ткр ы вает  д е п о 
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з и т ы  (иммунные комплексы — Д Н К  — антинуклеарные анти
тела комплемент), фиксированные н а  б а з а л ь н ы х  м е м 
б р а н а х  к л у б о ч к о в  с у б э н д о т е л и а л ь н о .  Эти же 
иммунные «омпдексы обнаруживаются в просвете капилляр
ных петель. Поэтому вполне оправданным является взгляд на 
волчаночлый нефрит как на типичную «иммунакомплексную 
болезнь», В дальнейшем присоединяется пролиферация клеток 
с исходом в склероз клубочков. При обострении процесса 
вновь возникает фибриноидный некроз как ранее неповреж- 
денных, так и склерозированных клубочков. Вследствие оча- 
] овости поражения одновременно отмечаются разные стадии 
процесса, что создает полиморфизм изменений при волчаноч- 
ном нефрите. Постепенно при обострениях поражаются все но
вые клубочки. Изменения принимают диффузный характер 
с развитием прогрессирующей почечной недостаточности. Бо
лезнь наблюдается чаще у девочек старшего школьного воз
раста, протекает с ремиссиями, общей продолжительностью 
ДО^Ю лет; исход — летальный (чаще от сердечной или почеч
ной недостаточности). При лечении стероидными гормонами 
ремиссии и жизнь больного продлеваются. (Подробнее систем
ную красную волчанку см. в учебнике А. И. Струкова «Пато
логическая анатомия», раздел «Коллагеновые болезни».)

С К Л Е Р О Д Е Р М И Я

Склеродермия — диффузный прогрессирующий склероз со
единительной ткани и сосудов, преимущественно кожи, о д н а к о  

страдают также суставы и внутренние органы — сердце, почки, 
легкие, желудочно-кишечный тракт, печень и сосуды централь
ной нервной системы. Преобладают процессы склероза — 
гиалиноза соединительной ткани без выраженной клеточной 
реакции. Значение аутоиммунных процессов не так четко вы
ражено,^ как при других формах коллагеновых болезней. 
У детей склеродермия встречается исключительно редко. 
(О склеродермии подробнее см. в учебнике А. И. Струкова 
«Патологическая анатомия», раздел «Коллагеновые болезни».)

Н О Д О З Н Ы Й П Е Р И А Р Т Е Р И И Т

Узелковый, или нодозный, периартериит (periarteriitis nodo
sa, болезнь Куссмауля -—Мейера, нодозный панартериит) — 
системное заболевание 'сосудов преимущественно среднего и 
мелкого калибра аллергической природы. Болезнь характери
зуется процессами дезорганизации соединительной ткани сте
нок сосудов с  выраженной реактивной пролиферацией клеток 
главным 0браз01М  со стороны адвентиции, что приводит к чет- 
кообразным утолщениям сосуда, откуда и название узелковый 
периартериит.
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Рис. 170. Фибриноидный некроз сосуда при нодозном периартериите. Ок
раска гематоксилин-эозином. Х250.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  не выяснены. Считают, что' 
это заболевание есть выражение аллергической реакции сосу
дов на циркулирующие в крови антигены, с чем связывают 
предпочтительное поражение артериального русла. Некоторые 
исследователи указывают на значение аллергизации к меди
каментозному лечению, особенно при лечении антибиотиками 
и сульфаниламидными препаратами. В грудном и раннем дет
ском возрасте указывают на значение искусственного вскарм
ливания и неправильного режима питания, не соответствую
щего возрасту, что приводит к всасыванию в тонком кишечни
ке аллергенов (М. А. Скворцов, В. М. Афанасьева). У детей 
узелковый периартериит наблюдается не так уж редко. Пре
обладание заболевания у лиц мужского пола, которое имеет 
место у взрослых, у детей не наблюдается. Так как поражают
ся сосуды многих органов и систем, болезнь имеет очень 
пеструю клиническую картину и трудно диагностируется.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  В сосудах среднего и 
мелкого калибра, чаще в артериях, чем в венах, наблюдается 
фибриноидный некроз стенок, причем поражается сосуд не на. 
всем протяжении, а сегментарно; со стороны адвентиции и 
периваскулярной ткани возникает массивная клеточная реак
ция (рис. 170). Среди клеток много эозинофильных лейкоци
тов, макрофаги, плазматические клеши, лимфоциты и гистио-
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Рис. 171. Сегментарные некрозы тонкой кишки при нодозном периартерии- 
те у мальчика 6 мес (препарат М. А. Скворцова).

Рис. 172. Нодозный периартериит. Фибриноидные некрозы сосудов тонкой 
кишки. Окраска гематоксилин-эозином. Х60.
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циты. Вследствие фибриноидных некрозов могут возникать 
разрывы и аневризмы сосудов. Процесс заканчивается скле
розом сосуда с деформацией и сужением просвета, иногда 
полной облитерацией. Сосудистые изменения приводят к раз
витию инфарктов, кровоизлияний и участков атрофии в орга
нах. Поражаются многие внутренние органы: сердце, почки, 
желудочно-шишечный тракт, поджелудочная железа, эндокрин
ные железы, гонады, печень, центральная нервная система. 
У детей, особенно грудного возраста, чаще всего страдает ки
шечник, что связано, по мнению М. А. Скворцова, с его актив
ной функцией в этот возрастной период.

М а к р о с к о п и ч е с к и  удается обнаружить в сосудах бры
жейки четкообразные узелковые утолщения беловато-желто
ватого цвета. Поражение сосудов брыжейки и стенки и тонкой 
кишки приводит к развитию ее некрозов. В зависимости от 
калибра пораженного сосуда могут быть некрозы только сли
зистого и подслизистого слоев или возникать тотальные нек
розы всей стенки с исходом в гангрену тонкой кишки. При 
вокрытии тонкой кишки некрозы имеют циркулярную форму, 
располагаются в виде черноватых тусклых полос, расположен
ных в поперечном направлении. Как правило, поражение име
ет сегментарный характер и захватывает только часть кишки 
(рис. 171, 172). Поражается тонкая кишка, в которой идут 
процессы всасывания нерасщелленных антигенов. Некрозы 
тонкой кишки приводят /к развитию перитонита и смертельно
му исходу. В редких случаях у детей раннего возраста встре
чаются изменения сосудов червеобразного отростка с клини
ческой симптоматикой острого аппендицита. Макроскопиче
ское исследование открывает наличие старых бессимптомно 
протекших изменений в других органах в виде мелких втяну
тых рубчиков в коре почек, в селезенке, реже в печени.

М и к р о с к о п и ч е с к и  сосудистые изменения никогда не 
ограничиваются кишечником, а обнаруживаются во многих 
других органах: в почках, селезенке, надпочечниках, поджелу
дочной железе, в солнечном сплетении, в яичках и др. Наряду 
с острыми изменениями в виде фибриноидных изменений и 
продуктивного воспаления наблюдается склероз сосудов, сви
детельствующий о повторных обострениях и ремиссиях забо
левания. У детей старшего возраста чаще впереди идет пора
жение коронарных сосудов, почечных или сосудов головного 
мозга, так же (как у взрослых. Смертельный исход наступает 
от инфаркта миокарда и сердечной недостаточности, от почеч
ной недостаточности или от кровоизлияний в головной мозг. 
В селезенке, лимфатических узлах, костном мозге наблюдает
ся выраженная эозинофилия, плазматизация встречается у де
тей старшего возраста.
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ДИФФУЗНЫЕ НЕФРОПАТИИ

В 1827 г. Брайт впервые связал общие симптомы болезни в 
виде отеков, головных болей, общей бледности больного, из
менений в моче с двусторонним поражением почек. Представ
ление Брайта не утратило своего значения и по настоящее 
время. Правильным остается положение о наличии общего 
экстраренального симптомокомплекса болезни при ведущем 
значении двустороннего диффузного почечного процесса. J 

Диффузным двусторонним нефропатиям противополагаются 
заболевания почек, которые не носят характера однообразного 
двустороннего процесса в самих почках и не сопровождаются 
экстр арена льными симптомами, как, например, туберкулез 
почек, гнойничковый нефрит, пиелонефрит, некоторые врож
денные пороки развития почек. По старой классификации 
Фольгарта и Фара (1914), диффузные нефропатии принято 
было делить на три нозологические формы: нефрит, -нефроз и 
нефросклероз. Однако эта классификация в настоящее время 
не может считаться удовлетворительной. Так, существенно из
менился взгляд на нефроз как на самостоятельную нозологи
ческую форму. Экспериментальные данные показали, что в 
основе нефроза лежат те же патогенетические механизмы, ко
торые обусловливают развитие гломерулонефрита. Так, если 
воспроизводить экспериментальный цитотоксический гломеру- 
лонефрит Масуги с некоторой модификацией на молодых жи- 
вотных (щенки или крысята), у них возникает заболевание 
характера нефроз’а, в то время как у взрослых животных вос
производится картина нефрита. Многочисленные клинические 
наблюдения подтверждают связь нефроза с возрастом. Так 
называемый первичный, или генуинный липидный, нефроз на
блюдается, как правило, в возрасте до 5 лет, нефрит — пре
имущественно у детей школьного возраста и у взрослых. Д ан
ные электронной микроскопии показывают, что при нефрозах 
в первую очередыповреждается мембрана клубочков, что при
водит к вторичному повреждению канальцевого аппарата. По
этому нефроз по существу представляет собой особую форму 
нефрита, которая возникает преимущественно в зависимости
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Рис. 173. Схема физиологии и патологии нефрона.

от возрастных реактивных особенностей самих почек и всего 
организма.

В настоящее время диффузные нефропатии делят на две 
основные группы: г л о м е р у л о п а т и и  и т у б у л о п а т и и  
(рис. 173). К. г л о м е р у л о п а т и я м  относят такие диффуз
ные нефропатии, в патогенезе которых ведущая роль принад
лежит нарушениям клубочковой фильтрации. Они могут быть 
п р и о б р е т е н н ы м и  и н а с л е д с т в е н н ы м и .  К приоб
ретенным относятся г л о м е р у л о н е ф р и т  и г е н у и н н ы й  
(первичный) липидный н е ф р о з ;  к наследственным — н е ф 
р и т о п о д о б н ы е  н а с л е д с т в е н н ы е  з а б о л е в а н и я  
и н а с л е д с т в е н н ы й  н е ф р о т и ч е с к и й  с и н д р о м .  
К т у б у л о п а т и я м относятся заболевания почек, в патоге
незе которых ведущим является нарушение концентрационной, 
реабсорбционной и секреторной функции канальцевого аппа
рата почек. Большинство тубулопатий является наследствен
ными заболеваниями, проявляющимися преимущественно в 
детском возрасте.
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ПРИОБРЕТЕННЫЕ ГЛОМЕРУЛОПАТИИ

Гломерулонефрит. Гломерулонефрит представляет собой 
диффузное двустороннее воспалительное заболевание гломе
рулярного аппарата почек инфекционно-аллергической приро
ды, характеризующееся типичными р е н а л ь н ы м и  и эк-  
с т р а р е н а л ь н ы м и  симптомами. К р е н а л ь н ы м  симпто
мам относятся олигурия, гематурия, протеинурия, цилин
дру рия, лейкоцитурия; к  э к с т р  а р е н а л ь н ы м  гипер
тония, гипертрофия левого желудочка сердца, гиперазотемия, 
уремия.

А з о т е м и я  (азот и греч. haima — кровь) — избыточное со
держание в крови азотистых шлаков (азотистых продуктов 
белкового обмена) — является одним из основных симптомов 
почечной недостаточности. У р е м и я  (от греч. uron — моча, и 
haima — кровь) в буквальном переводе мочекровие — с а м о 
о т р а в л е н и е  о р г а н и з м а  в р е з у л ь т а т е  н е д о с т а 
т о ч н о й  ф у н к ц и и  п о ч е к .  Самоотравление при уремии 
зависит не столько от гиперазотемии и интоксикации токсиче
скими продуктами, образующимися в кишечнике, сколько от 
изменений минерального состава крови, приводящих к нару
шениям кислотно-щелочного и осмотического равновесия орга
низма. 1

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з .  Так же, ка« и у взрослых, 
гломерулонефрит воаникает у детей вторично, после перенесен
ной стрептококковой ангины, синусита, отита, скарлатины (в 
период «второй» скарлатины), реже — пиодермий, рожи. Меж
ду инфекционным процессом и гломерулонефритом всегда име
ется интервал, длительность которого неодинакова и зависит, 
вероятно, от количества полученного организмом антигена. 
Б  п а т о г е н е з е  ведущее значение имеют три момента: 1) об- 
р а з о в а н и е  по отношению к стрептококку циркулирующих 
в крови а н т и с т р е п т о к о к к о в ы х а н т и т е л ;  2) в о з 
н и к н о в е н и е  циркулирующих в крови а н т и п о ч е ч н ы х  
а у т о а н т и т е л  вследствие антигенной общности стрептокок
ка и белково-полисахаридных комплексов базальных мембран 
клубочков почек; 3) ф и к с а ц и я  и м м у н н ы х  к о м п л е к 
с о в ,  с о д е р ж а щ и х  и л и  н е  с о д е р ж а щ и х  с т р е п 
т о к о к к о в ы й  а н т и г е н ,  н а  б а з а л ь н ы х  м е м б р а 
н а х  клубочков с и о в р е ж д е н и е м этих мембран. (О пато
генезе и патологической анатомии гломерулонефрита см. 
учебник А. И. Струкова «Патологическая анатомия», раздел
«Болезни почек».)

К л а с с и ф и к а ц и я  г л о м е р у л о н е ф р и т а .  Но локали
зации процесса различают и н т р а к  а п и л л я р и ы й гломе
рулонефрит, когда воспалительный процесс локализуется пре
имущественно в сосудистых петлях и мезангиуме клубочка; 
э к с т р а к а п  ил  л я р н ы й  гломерулонефрит, когда процесс
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локализуется преимущественно в париетальном листке капсу
лы Боумена — Шумлянского.

По характеру изменений различают: м и н и м а л ь н ы е  и з 
м е н е н и я  и м е м б р а н о з н ы й гломерулонефрит с д и 
с т р о ф и е й  базальной мембраны клубочка и подоци- 
тов капсулы; э к с с у д а т и в н ы й  гломерулонефрит: с е р о з 
н ы й ,  ф и б р и н о з н ы й  или г е м о р р а г и ч е с к и й  (вы
пот располагается в полости капсулы Боумена — Шумлянско- 
го ) ; п р о д у к т и в н ы й гломерулонефрит, при котором имеется 
пролиферация клеток эндотелия клубочка и мезангиума (ин- 
тракапиллярный продуктивный), либо пролиферация клеток 
париетального листка капсулы (экстракапиллярный продуктив
ный), ф и б р о п л а с т и ч е с к и й  гломерулонефрит, при кото
ром имеется склероз, запустевание и спаяние сосудистых пе
тель клубочка или склероз капсулы Боумена — Шумлянского.

По ведущим к л и н и ч е с к и м  с и м п т о м а м  различают 
три основные клинические формы гломерулонефрита у детей: 
н е ф р о т и ч е с к у ю  ( н е ф р о т и ч е с к и й  с и н д р о м ) ,  ге-  
м а т у р и ч е с к  у ю и с м е ш а н н у ю ,  при которой к (Симпто
мам нефрита присоединяются симптомы нефротического син
дрома. Кроме того, различают острую, субхроническую и х р о 
н и ч е с к у ю  ф о р м ы  течения гломерулонефрита.

Вопрос о взаимоотношении х р о н ич е с к о  го  и о с т р о г о  
гломерулонефрита не решен. Большинство отечественных пе
диатров придерживаются точки зрения, что нет различных 
форм гломерулонефрита, острых или хронических. Есть единое 
заболевание, имеющее различные варианты течения — острый, 
субхронический и хронический.

С практической стороны принято течение гломерулонефрита, 
продолжающееся более полугода, считать субхроническим, 
более года — хроническим. Однако такое деление не явля
ется абсолютно точным.

Изучение биопсии почек в сопоставлении с клиническими 
вариантами течения гломерулонефрита показывает, что фор
мы с нарастающими продуктивными изменениями и последу
ющими фибропластическими процессами в клубочках являют
ся преобладающими при хроническом варианте течения бо
лезни.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  гломерулонефрита У 
д е т е й  основана на изучении прижизненных пункционных би
опсий (смертность от болезней почек у детей резко снизилась, 
благодаря современным методам лечения эти больные дожи
вают до возраста взрослых). Данные биопсии показывают, что 
возрастной фактор имеет ведущее значение и определяет фор
му гломерулонефрита у детей.

У детей в возрасте от 2 до 5 лет преобладает м и н и м а л ь -  
н а я  и м е м б р а н о з н а я  формы гломерулонефрита. Кли
нически они соответствуют нефротическому синдрому. У детей
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в возрасте 6—7 лет и более старшего возраста преобладают 
м е м б р а н  о з и о - п р о л и ф е р а т и в и а я  и п р о л и ф е р а 
т и в н а я  ф о р м ы .  Клинически они соответствуют г е м а т у- 
р и ч е с к о й  и с м е ш а н н о й  форме гломерулонефрита. У де_ 
тей в возрасте после 12 лет чаще, чем у детей более раннего 
школьного возраста, можно встретить п р о д у к т и в н о - ф и б- 
р о п л а с т и ч е с к у ю  и ф и б р о п л а с т и ч е с к у ю  формы: 
гломерулонефрита, которые являются выражением хрониче
ски текущего процесса. В ряде случаев гломерулонефрит про
текает з л о к а ч е с т в е н н о  ( п о д о с т р ы й  г л о м е р у л о 
н е ф р и т ) ,  имея обычно морфологию э к с т р а к а п и л л я р -  
н о г  о п р о д у к т и в н о г о  гломерулонефрита.

Нефротический синдром — двустороннее диффузное пора
жение почек с преимущественно дистрофическими изменения
ми в гломерулах и в канальцевом эпителии, характеризующе
еся типичными ренальными и экстраренальными симптомами, 
К р е н а л ь н ы м  симптомам относятся альбуминурия, цилинд- 
рурия, олигурия; к э к с т р а р е н а л ь н ы м  — гипоальбумине- 
мия, диопротеинемия, гиперхолестеринемия, задержка хлори
дов в тканях и отеки. Нефротический синдром может разви
ваться не только как следствие п е р в и ч н о г о  поражения 
клубочкового фильтра почки при гломерулонефрите, но и как 
следствие о б щ е г о  з а б о л е в а н и я  о р г а н и з м а  с по
с л е д у ю щ и м  п о р а ж е н и е м  п о ч е к ,  например при ами- 
лоидозе, диабете, сифилисе. Поэтому предлагается различать 
п е р в и ч н ы й  н е ф р о т и ч е с к и й  с и н д р о м ,  зависящий от 
первичного поражения гломерулярного аппарата почек, и в т о 
р и ч н ы й  н е ф р о т и ч е с к и й  с и н д р о м ,  являющийся 
следствием другого заболевания организма, при котором поч
ка страдает вторично. Вторичный нефротический синдром 
у детей встречается редко. (Подробнее о вторичном нефроти
ческом синдроме — раздел «Болезни почек» в учебнике 
А. И. Струкова «Патологическая анатомия».)

К п е р в и ч н о м у  н е ф р о т и ч е с к о м у  с и н д р о м у  
нефротической форме течения гломерулонефрита, относится 
так называемый «чистый», или г е н у и н н ы й  л и п и д н ы й ,  
н е ф р о з  раннего детского возраста, в основе которого л е ж а т  
м и н и м а л ь н ы е  и м е м б р а н о з н ы е  и з м е н е н и я  
к л у б о ч к о в  почек. Встречается у детей в возрасте 2—5 лет. 
Характеризуется субхроническим течением с ремиссиями и 
обострениями. В клинике ведущими симптомами являются 
альбуминурия, резко выраженная анасарка и отеки полостей 
тела. Транссудат богат -белком и липидами, поэтому имеет 
опалесцирующий вид.

При м и н и м а л ь н ы х  и з м е н е н и я х  в световом микро
скопе не удается отметить поражений в клубочках, кроме неко
торой неравномерности распределения клеток в петлях. При 
электронной микроскопии обнаруживаются неравномерное на-

ak
us

he
r-li

b.r
u



Рис. 174. Нефротический синдром. М ембранозная трансформация: депо
зиты (Д) на субэпителиальной стороне базальной мембраны (БМ) спаяны 
с малыми отростками подоцитов (П д), шероховатый эндоплазматический 
ретикулум которых (ЭР) гиперплазирован. Депозиты разделены высту
пами (В) базальной мембраны в сторону подоцитов, вследствие этого 
эпителиальный край базальной мембраны становится неровным. II — 

просвет капилляра, Эн — эндотелий. X 34 ООО (по JI. А. Куприяновой).

бухание базалыной мембраны, изменения преимущественно в 
педикулах подоцитов, иммунные 'комплексы не определяются. 
При м е м б р а н о з н о м  гломерулонефрите наблюдается зна
чительное утолщение базальной мембраны клубочка, которое 
особенно хорошо выявляется при PA S-реакции в световом 
микроскопе. Электронная микроскопия показывает, что ба
зальная мембрана либо утолщена, либо имеет вид «изъеденной 
молью», с электронноплотными включениями иммунных ком
плексов. Со стороны подоцитов и эндотелия обнаруживаются 
дистрофические (вакуолизация, набухание, потеря отростков), 
а затем и атрофические изменения (рис. 174). Объяснения в 
отношении возникновения только дистрофических изменений 
в клубочках в раннем детском возрасте нет. Считают, что это 
зависит от незрелости самого нефрона и от незрелости иммун
ных реакций организма в раннем детском возрасте. Пролифе
ративная реакция клубочка почки рассматривается как более 
зрелый в иммунологическом отношении ответ.

При минимальных изменениях и мембранозном гломеруло- 
яефрите, лежащих в основе первичного нефротического синд-
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р-ома, нарушается фильтрационная способность клубочков. Это 
приводит к фильтрации в первую очередь альбуминов плазмы 
как высокодиеперсных белков. Потеря альбуминов сопровож
дается развитием г и п о а л ь б у м и н е м и и  и нарушением со
отношения белков плазмы — д и с п р о т е и н е м и е й .  Значи
тельная фильтрация белка вызывает перегрузку его реабсорб
ции в канальцевом эпителии. Канальцевый эпителий подверга
ется чрезмерной инфильтрации белками, что в свою очередь 
вызывает дистрофические изменения эпителия. Нарушение 
белковых фракций плазмы крови влечет за собой нарушение в 
соотношении ее липидов. Развивается г и п е  р х о л е с т е р и н  е- 
м и я, которая также приводит к  инфильтрации липидами ка
нальцевого эпителия (рис. 175), а в дальнейшем, при наруше
нии мембраны канальцев, и стромы почки. М а к р о с к о п и 
ч е с к и  почка увеличена в объеме, на разрезе в коре ее выяв
ляется желтый крап от отложения липидов. При м и к р о с к о 
п и ч е с к о м  исследовании изменения в канальцах выходят на 
первое место — канальцы расширены, местами имеют харак
тер кист, эпителий их низкий, атрофичный, инфильтрирован 
белковыми зернами и липидами, просветы заполнены различ
ными цилиндрами — белковыми, липидными (рис. 176). В д а 
леко зашедших случаях наблюдается фиброз стромы почки 
с отложением в ней холестерина. Изменения канальцевого 
аппарата почки приводят к  развитию в клинике типичной кар
тины н е ф р о т и ч е с к о г о  с и н д р о м а .  П а т о г е н е з  о т е 
к о в  связан с потерей альбуминов плазмы, что сопровождает
ся падением коллоидно-онкотического давления в крови и 
переходом жидкости в ткани. Падение объема плазмы (гипо- 
волемия) вызывает рефлекторное повышение секреции ади- 
уретина и альдостерона. Возникает в т о р и ч н ы й  а л ь д о -  
с т е р о н и з м  с задержкой натрия и воды в тканях. Нефро
тический синдром предрасполагает к инфекционным болезням. 
У детей наблюдаются пневмококковые асцит-перитониты, ро
жистые воспаления отечных тканей, от которых раньше без 
лечения антибиотиками дети умирали. В «настоящее время 
при «чистых» формах (без присоединения других симптомов 
поражения клубочков) возможно полное выздоровление. В ос
нове г е м а т у р и ч е с к о й и с м е ш а н н о й  формы гломе
рулонефрита лежат м е м б р а н о з н о - пр  о л иф е р а т и в- 
ные ,  п р о л и ф е р а т и в н ы е  и п р о л и ф е р а т и в н о 
ф и б р о п л а с т и ч е с к и е  изменения клубочков почек.

М е м б р а н о з н о - п р о л и ф е р а т и в н ы й  и п р о л и 
ф е р а т и в н ы й  гломерулонефрит— самая частая форма гло- 
мерулопатий детского возраста, наблюдается у детей 6—7 лет 
и в школьном возрасте. Начало заболевания острое, характе
ризуется гематурией, повышением артериального давления. 
В начальных фазах болезни в почках по данным пункционных 
биопсий обнаруживаются изменения, соответствующие остро,-
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Рис. 175. Липоидный нефроз у мальчика 2 >/2 лет. Окраска Суданом III
Х250.

Рис. 176. Нефротический синдром. Канальцы расширены, эпителий атрофи- 
чен, в просвете канальцев цилиндры. Окраска гематоксилин-эозином. Х400.

21 Патологическая анатомия
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му экссудативно-продуктивному интракалиллярному гломеру- 
лонефриту. Клубочки увеличены ib объеме, количество клеточ
ных элементов в них возрастает, просвет сосудистых петель 
сужен, местами тромбирован, местами встречается фибрино
идное превращение отдельных петель (рис. 177). В капсуле 
Боумена — Шумлянского появляется выпот, состоящий из бел
ка и эритроцитов, откуда и возникает симптом гематурии. При 
электронномикроскопическом исследовании на эпителиальной 
стороне базальной мембраны обнаруживаются иммунные ком
плексы в виде электронноплотного материала (депозиты). 
В некоторых случаях изменения не захватывают всего клубоч
ка, страдает лишь часть сосудистых петель — л о б у л я р -  
н а я ф о р м а  гломерулонефрита. Однако процесс всегда име
ет диффузный характер с широким поражением гломе- 
рул почек.

Макроскопически почки увеличены, капсула напряжена, ко
ра набухшая с выраженным красновато-черноватым крапом 
вследствие геморрагического выпота в просветы клубочков, 
так называемая б о л ь ш а я  п е с т р а я  п о ч к а .

В виде особой з л о к а ч е с т в е н н о й  ф о р м ы  гломеруло
нефрита выделяют ту, в основе которой лежат э к с т р  а к а 
п и л л я р н ы е  п р о д у к т и в н ы е  изменения клубочков. При 
э к с т р а к  а п и л л я р н о м п р о д у к т и в н о м  г л о м е р у -  
л о н е ф р и т е наблюдается пролиферация эпителия парие
тального листка капсулы клубочка, особенно на стороне, про
тивоположной рукоятке, с образованием так называемых по- 
лулуний (рис. 178). Присоединение дистрофических изменений 
эпителия канальцев приводит к развитию нефротического 
синдрома. Заболевание приобретает иногда протрагированное 
течение с ремиссиями и обострениями — су-б х р о н и ч е с к и й  
в а р и а н т  т е ч е н и я  гломерулонефрита. Прогноз неблаго
приятный.

При х р о н и ч е с к о м  т е ч е н и и  г л о м е р у л о н е ф р и 
т а  развиваются ф и б р о п л а с  т и ч е с к  и е изменения в клу
бочках и строме почек, приводящие к развитию хронической 
почечной недостаточности.

Ф и б р о п л а с т и ч е с к а я ф о р м а  гломерулонефрита на
ряду с самыми частыми его формами (мембранозно-пролифе
ративной и пролиферативной) встречается у детей в возрасте 
после 12 лет. Микроскопически в почках определяется спаяние 
петель клубочков, запустевание капиллярных петель, фиброз 
капсулы Боумена — Шумлянского (рис. 179). Постепенно раз
вивается полный склероз-гиалиноз клубочков с запустеванием 
и выключением отдельных нефронов, неизбежно страдает ка
нальцевый аппарат. В строме почки имеются фиброз и лимфо- 
плазмоцитарные инфильтраты, свидетельствующие о постоян
но идущих аутоиммунных процессах. В исходе фибропласти
ческого гломерулонефрита развивается нефросклероз с мел-
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Рис. 177. Интракапиллярный продуктивный гломерулонефрит. Фибриноид
ный некроз петель клубочка. Окраска гематоксилин-эозином. Х180.

Рис. 178. Экстракапиллярный продуктивный гломерулонефрит. О краска 
гематоксилин-эозином. Х180.
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Рис. 179. Фибропластический гломерулонефрит. Окраска гематоксилин-
эозином. Х250.

козернистой атрофией коркового вещества почки, так назы
ваемая в т о р и ч и о с м о р щ е н н а я  п о ч к а .

При гломерулонефрите, особенно хроническом, у детей, как 
и у взрослых, в результате нефрогенной гипертонии развивает
ся гипертрофия левого желудочка сердца и артериолосклероз 
преимущественно сосудов мозга, сердца, сетчатки глаза. 
Смерть наступает в результате азотемической уремии (пато
логическую анатомию азотемической уремии см.: А. И. Стру- 
ков. «Патологическая анатомия», «Болезни почек»), реже у де
тей старшего возраста гипертония и поражение сосудов приво
дят к массивному кровоизлиянию в мозг. Сердечно-сосудистая 
недостаточность и общий амилоидоз при гломерулонефрите 
у детей не наблюдаются или наблюдаются чрезвычайно редко.

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ГЛОМЕРУЛОПАТИИ

К н а с л е д с т в е н н ы м  . н е ф р и т о п о д о б н ы м  з а б о 
л е в а н и я м  почек относятся: с и н д р о м  А л ь  п о р т  а, н а 
с л е д с т в е н н ы й  н е ф р о т и ч е с к и й  с и н д р о м  и с е 
м е й н а я  д о б р о к а ч е с т в е н н а я  г е м а т у р и я .

Синдром Альпорта. В 1927 г. Альпорт описал семью, в кото
рой 16 человек из трех поколений страдали хроническим неф
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ритоподобным заболеванием почек в сочетании с глухотой. 
Заболевание передается ио доминантному типу наследования, 
связанному с Х-хромосомой. Характерным является: 1) пора
жение почек типа латентно текущего гематуричеокого нефри
та; 2) более тяжелое течение у мужчин; 3) * снижение слуха 
или полная глухота. Иногда (реже) наблюдается врожденная 
катаракта, пигментный ретинит, пороки формирования моче
выводящих путей, отсталость психического развития, гипер- 
аминоацндурия (проли,нурия). Болезнь начинается в возрасте
7— 10 лет. Почечная недостаточность чаще прогрессирует у 
мальчиков, которые погибают от нее в возрасте после 30 лет. 
В начале заболевания при биопсии почек обнаруживаются 
морфологические изменения типа интра- и экстракапиллярно- 
го продуктивно-мембранозного гломерулонефрита, затем про
грессирует фиброз стромы и гломерул, склероз юкстагломеру- 
лярных сосудов. В органах слуха обнаруживается атрофия 
нейронов слуховых ганглиев.

Наследственный нефротический синдром. Редкое наслед
ственное заболевание, связанное с аутосомным рецессивным 
геном. Много случаев описано в Финляндии. Ребенок рожда
ется с симптомами нефроза, так как имеет место фетопатия. 
Характерны преждевременные роды с большой отечной пла
центой. В крови матери и больных детей обнаруживают анти
тела против плаценты и почечной ткани. Поэтому предпола
гают, что во время беременности происходит иммунизация по
чечными белками материнского организма. Дети погибают 
в первые месяцы, реже в возрасте 1—2 лет. В почках микро
скопически обнаруживаются тяжелые дистрофические и атро
фические изменения канальцев с кистозным их расширением, 
а также разнообразные изменения со стороны гломерул 
вплоть до продуктивного гломерулонефрита и склероза-гиали- 
ноза клубочков. Эти изменения могут сочетаться с порочным 
формированием ткани почки (кистозом), что является типич
ным для фетопатий. Причина смерти — интеркуррентяые за 
болевания, реже — почечная недостаточность.

Семейная доброкачественная гематурия — единственным 
проявлением болезни является микрогематурия. Прогноз бла
гоприятный, почечной недостаточности не развивается. Изме
нения в почках изучены недостаточно.

ТУБУЛОПАТИИ

Различают о с т р ые т у б у л о п а т и и  с развитием острой 
тубулярной недостаточности и х р о н и ч е с к и е  т у б у л о п а 
т и и  с хронической тубулярной недостаточностью. К о с т р ы м  
тубулопатиям относится н е к р о т и ч е с к и й  н е ф р о з ;  к 
х р о н и ч е с к и м  — преимущественно в р о ж д е н н ы е  ту-
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Рис. 180. Некротический нефроз. Окраска гематоксилин-эозином. Х250.

б у л я р н ы е  э н з и м о п а т и и - — различного типа наследст
венные дефекты энзимов канальцевого аппарата почек (см. 
стр. 16); при отсутствии энзимов нарушается активный транс
порт различных веществ через канальцевый аппарат почек — 
аминокислот, углеводов, фосфатов, кальция, калия, натрия, 
ионов водорода, воды.

Некротический нефроз. Некротический нефроз — синоним 
острой почечной недостаточности. Характеризуется некротиче
скими изменениями преимущественно проксимального отдела 
канальцев и сопровождается развитием олигурии, азотемии 
вплоть до анурии и уремии (рис. 180).

Э т и о л о г и я  у детей, как и у взрослых, разнообразна: тя
желые травмы с размозжением мышц, переливание несовме
стимой крови, операции на одной почке, острые инфекции 
с обезвоживанием (холера, дизентерия, токсическая диспеп
сия), острые токсические инфекции (дифтерия зева), лекар
ственная аллергия, отравление сулемой (см. учебник 
А. И. Струкова «Патологическая анатомия», раздел «Болезни 
почек»). Особенностью течения некротического нефроза у де
тей является более раннее возникновение фазы регенерации, 
которая наблюдается уже на 2—3-и сутки и заканчивается, по 
данным А. Я- Пытеля, на 9— 10-е сутки.

М а с с и в н ы е  н е к р о з ы  к о р к о в о г о  в е щ е с т в а  п о 
ч е к  у детей, вплоть до тотального некроза коры, наблюдают
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ся в некоторых случаях ток
сической дифтерии зева, при 
токсической дизентерии, при 
сепсисе, в некоторых случа
ях (повышенной чувствитель
ности к сульфаниламидным 
препаратам, при травмирую
щих операциях удаления 
почки (например, по по
воду опухоли Вильмса), в 
противоположной почке 
(рис. 181).

Хронические наследст
венные тубулопатии проте
кают с п о л и у р и е й, н а 
р у ш е н и я м и  р а з в и т и я  
с к е л е т а  (ренальная ос
теопатия) , о б р а з о в а н  и- 
е м  к а м н е й  п о ч е к  (не- 
фролитиаз).

В о з н и к н о в е н и е  п о 
л и  У  р  и и зависит от повы- р ис jg[ Кортикальные некрозы поч- 
шбния осмотической (концен- ки при дифтерии,
трации мочи в верхних отде-
лах нефрона, например, при нарушениях реабсорбции глюко
зы, что приводит к уменьшению реабсорбции воды (осмотиче- 
окий диурез), а также от потери чувствительности канальцево
го эпителия к воздействию антидиуретического гормона, аль- 
д остер о н а, дезоксикорт и костер о н а .

П о р а ж е н и е  к о с т н о й  с и с т е м ы  зависит от наруше
ния кислотно-щелочного равновесия с развитием ацидоза, 
например, при нарушениях способности к обмену ионов нат
рия на положительно заряженные ионы водорода, или при на
рушении реабсорбции фосфатов. Ацидоз и фосфатурия приво
дят к нарушениям обмена кальция и фосфора, имеющих ос
новное значение в построении костной ткани.

В о з н и к н о в е н и е  н е ф р о л и т и а з а  зависит от повы
шения вымывания кальция, например при почечном тубуляр
ном ацидозе, которое приводит к нефрокальцинозу и образо
ванию кальциевых камней, или от нарушения реабсорбции не
которых аминокислот, например цистина при цистинурии, 
глицина три глицинурии с образованием цистиновых камней и 
камней из глицина и окоалатов.

По клиническим проявлениям различают следующие основ
ные формы тубулопатий (по Ю. Е. Вельтищеву, 1973 г .) : 1) ту
булопатии с ведущим симптомом полиурии; 2) с нарушениями 
развития скелета; 3) с нефролитиазом; 4) с сочетанными пора
жениями; 5) комбинирующиеся с экстраренальными иораже-
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ниями различных органов (головной мозг, кожа, легкие и др.)* 
Примером тубулопатии с в е д у щ и м  с и м п т о м о м  по- 
л и у р и и является почечная глюкозурия, которая связана с 
нарушением способности эпителия проксимальных канальцев 
к реабсорбции глюкозы. Сущность энзимного дефекта, благо
даря которому не осуществляется активный транспорт глюко
зы, не раскрыта. Тип наследования—аутосомно-доминантный. 
Заболевание характеризуется глюкозурией при нормальном 
содержании глюкозы в крови, полиурией, чувством голода и 
жажды, общей слабостью. При отсутствии достаточного при
ема жидкости может наступить обезвоживание. Прогноз бла
гоприятный. В почках микроскопически обнаруживают упло
щение эпителия и эктазию просветов проксимальных каналь
ц е в — так называемую г л ю к о з у р и ч е с к у ю  т у б у л я р 
н у ю  д и с п л а з и ю .  К другим тубулопатиям с ведущим 
симптомом полиурии относятся: почечный несахарный диабет» 
при котором отсутствует чувствительность эпителия канальцев 
к антидиуретическому гормону, и почечный солевой диабет 
(псевдоальдостеронизм), при котором резко снижена чувстви
тельность эпителия канальцев к  альдостерону и дезоксикорти- 
костерону.

Примером тубулопатии с в е д у щ и м  с и м п т о м о м  ре -  
н а л ь н о й  о с т е о п а т и и  является п о л н ы й  и н е п о л 
н ы й  с и н д р о м  д е  Т о н и  — Д е б р е  — Ф а н к о н и .  11ол- 
ный синдром де Тони — Дебре — Фанкони — семейная наслед
ственная, вероятно, рецессивного типа тубулярная недоста
точность, характеризующаяся глюкозурией, фосфатурией, ами- 
ноацидурией и карликовым ростом. Нарушен активный тран
спорт (реабсорбция) в проксимальных отделах канальцев: 
фосфора, глюкозы, аминокислот с присоединением нарушений 
в области дистальных канальцев и развитием почечного аци
доза. Деформации скелета возникают на 2—5-м году жизни,, 
имеется отсталость роста и веса, деформируются прежде все
го нижние конечности (X- и О-образные ноги), отмечаются ра
хитоподобные четки, браслетки, увеличение теменных бугров. 
В почках микроскопически определяется уплощение эпителия 
проксимальных отделов канальцев, сужение вставочного от
дела петли Генле с развитием так называемой лебединой шеи. 
При нарушениях обмена к а л и я — вакуолизация эпителия ка
нальцев. Дети не устойчивы к инфекционным заболеваниям,, 
от которых они умирают.

К «неполному» синдрому де Тони — Дебре — Фанкони отно
сится фосфат-диабет — наследственное заболевание доминант
ного типа, связанное, вероятно, с Х-хромосомой. Проявляется 
после того, как ребенок начинает ходить, значительными рахи
топодобными изменениями, преимущественно со стороны ниж
них конечностей, фосфатурией и гипофосфатемией. Характер
ных изменений в почках уловить не удается. Как показывают
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многочисленные наблюдения, заболевание встречается не так 
уж редко. Прогноз для жизни благоприятный. *

Примером т у б у л о п а т и и с  н е ф р о л и т и а з о м  являет
ся ц и с т и н у р и я (см. стр. 15, 16) , г л и ц и н  у р и я  и др. Гли- 
цинурия — редкая тубулопатия, при которой нарушается 
реабсорбция в канальцах почек аминокислоты глицина. В ре
зультате возникает гиперглицинурия. В канальцах формиру
ются кристаллы и камни из оксалатов. Образование оксала- 
тов из глицина осуществляется, по-видимому, канальцевым 
эпителием. Заболевание редкое, изучено недостаточно.

Примером тубулопатии с с о ч е т а н н ы м  п о р а ж е н и е м  
с к е л е т а  и н е ф р о л и т и а з о м  является почечный ка
нальцевый ацидоз, наследственная аутосомно-рецессивного ти
па тубулярная недостаточность, характеризующаяся наруше
нием секреции ионов водорода эпителием дистальных отделов 
почечных канальцев. При этом наблюдаются рахитоподобные 
изменения скелета и обызвествление почек — нефрокальциноз, 
и образование кальциевых почечных камней. Прогноз небла
гоприятный. Смерть наступает от почечной недостаточности в 
результате прогрессирующего нефрокальциноза. Необходимо 
учитывать, что нефрокальциноз может быть следствием при
обретенных нарушений минерального обмена при гипервита- 
минозе D (см.стр. 421).

Примером т у б у л о п а т и й ,  к о м б и н и р у ю щ и х с я  с 
з к с т р а р е н а л ь и ы м и  п о р а ж е н и я м и ,  являются: о к у- 
л о - ц е р е б р а л ь н ы й  с и н д р о м  Л оу,  б о л е з н ь  Г а р т -  
н а п а (ом. стр. 16) . с и н д р о м  Р о у л е я  — Р о з е н б е р г а ,  
г л ю к о г л и ц и н у р и я и др. Общим для этих редких синдро
мов являются тяжелые поражения различных органов — цен
тральной нервной системы, глаз, органов слуха, кожи, бронхов 
и легких, которые преобладают над тубулярными поражения
ми •— метаболическим ацидозом, гипераминоацидурией, глю- 
козурией, глицинурией и др.

Хронические наследственные тубулопатии очень легко ос
ложняются вторичной инфекцией с развитием хронического 
пиелонефрита, который может привести к развитию нефро- 
оклероза (пиелонефритическая сморщенная почка) и почеч
ной недостаточности.ak
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БОЛЕЗНИ ОРГАНОВ ПИЩЕВАРЕНИЯ

ОБЩЕЕ УЧЕНИЕ О БОЛЕЗНЯХ 
ОРГАНОВ ПИЩЕВАРЕНИЯ

В основе большинства болезней органов пищеварения у де
тей неинфекционной природы лежат внутриутробные пороки 
формирования. Связь органных дефектов с нарушением пра
вильного хода формообразования во время эмбриогенеза не 
вызывает сомнения (см. стр. 348—357). Более сложным явля
ется решение вопроса о происхождении изменений на тканевом  
уровне, когда выявляются диспропорциональные тканевые со
отношения в органах, например избыточное развитие соедини
тельной ткани в строме пищеварительных желез, гладкомы
шечной ткани в стенке желудка или кишечника, обильное и 
неравномерное разрастание сосудов ® пищеварительных орга
нах, уменьшение или чрезмерное развитие внутриорганных 
железистых протоков в пищеварительных железах. В этих 
случаях бывает сложно решить вопрос, имеет ли место процесс 
нарушения формообразования на тканевом уровне (наруше
ние тканевой дифференцировки органа, т. е. истинный ткане
вой порок развития) или речь идет о последствиях перенесен
ных в фетальном периоде патологических процессов воспали
тельного, регенераторного, приспособительного и компенсатор
ного характера. Поэтому окончательная природа многих забо
леваний пищеварительных органов у детей остается в настоя
щее время не раскрытой.

Каково бы ни было происхождение этих заболеваний, они 
связаны с внутриутробно приобретенными тканевыми дефек
тами и являются поэтому врожденными заболеваниями, в си
лу чего чаще выявляются в первые дни или недели жизни и 
приводят к  постепенно нарастающей недостаточности органа. 
К наиболее часто встречающимся у детей заболеваниям пище
варительных органов врожденного характера относятся: ги
пертрофический -пилоростеноз, муковисцидоз, так называемые 
врожденные пороки развития внутрипеченочных желчных хо
дов в виде их гипоплазии или гиперплазии с одновременной 
гиперплазией мелких сосудистых ветвей портального тракта
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печени. Реже у детей встречаются заболевания пищеваритель
ных органов приобретенного характера, к наиболее тяжелым 
из них относятся: лневматоз желудка и кишечника, неспеци
фический язвенный колит, некротический панкреатит, некото
рые метаболические поражения печени, например жировой 
цирроз при муковисцидозе, квашиоркор, семейный жировой 
цирроз и др.

ВРОЖДЕННЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ОРГАНОВ ПИЩЕВАРЕНИЯ

ГИПЕРТРОФИЧЕСКИЙ ПИЛОРОСТЕНОЗ

Гипертрофический пилоростеноз— стеноз привратника ж е
лудка—в р о ж д е н н а я  г и п е р т р о ф и я  м у с к у л а т у р ы  
п и л о р и ч е с к о г о  о т д е л а  ж е л у д к а  с с у ж е н и е м  
е г о  п р о с в е т а .  Наблюдается у новорожденных, чаще 
проявляется на 2-й или 3-й неделе, реже на 8-й неделе жизни 
ребенка, характеризуется тремя основными типичными сим
птомами: прогрессивно учащающейся рвотой «фонтаном», на
личием в  эпигастральной области видимой перистальтики ж е
лудка и валикообразвой «опухоли», прощупывающейся в об
ласти привратника. Заболевание встречается у 0,3% новорож
денных; у мальчиков — в 5 раз чаще, чем у девочек.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  заболевания не выяснены. 
Наследственная передача не установлена, хотя имеется отчет
ливая семейность заболевания. Братья и сестры болеют пило- 
ростенозом з 20 раз чаще, чем дети из разных семей. Наибо
лее распространенным является взгляд о п е р в и ч н о й  а х а 
л а  з и и (халазия — зияние, ахалазия — отсутствие зияния — 
спазм) пилорического сфинктера, связанной с д и с ф у н к ц и 
е й  в е г е т а т и в н о й  н е р в н о й  с и с т е м ы ,  однако непос
редственных изменений в нервных приборах привратника обна
ружить не удается. Спазм сфинктера повышает давление при 
изгнании пищи, что приводит к развитию рабочей гипертро
фии мускулатуры пилорического отдела желудка.

Точка зрения о первичной гипертрофии мускулатуры пило
руса, как следствии нарушений процессов формообразования, 
окончательно не опровергнута, так как уплотнение и увеличе
ние пилоруса обнаруживаются иногда непосредственно после 
рождения. Пилорический сфинктер в норме имеет характер 
небольшого валика шириной не более 0,25—0,3 см, толщиной 
не более 1— 1,5 мм, выступающего со стороны слизистой ж е
лудка и резко отграниченного от двенадцатиперстной кишки. 
При гипертрофическом пилороетенозе вместо кольца имеется 
трубка или канал длиной 2—3,5 см, шириной 1,5—2 см, с тол
стыми плотными стенками толщиной 3—7 мм, которая вдается 
в виде мясистого тела в просвет двенадцатиперстной кишки 
и полого переходит с другого конца в стенку желудка. Стенка
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Рис. il82. Гипертрофический пилоростеноз.
а — р езкая  гипертроф ия преимущ ественно мы ш ечного слоя с образованием  пилориче
ского кан ал а  у м альчика 1 мес 9 дней; б — норм альны й пилорический сфинктер ж е

лу д к а  (у казан о  стрелкой) у м альчика 6 мес. О краска гематоксилин-эозином . Х10.

этого канала или трубки на .разрезе плотная, хрящевидная, 
бледная. Стенка желудка также утолщена, особенно в об
ласти, прилежащей к пилорическому каналу, полость его уме
ренно расширена. Просвет канала резко сужен, с трудом про
пускает желобоватый зонд. Стеноза в истинном значении это
го слова не имеется, а наблюдается сужение просвета благо
даря увеличению массы мышечной ткани и повышению ее 
сократительной способности. Об этом говорит особая плот
ность пилорического канала и продольная складчатость его 
слизистой оболочки (М. А. Скворцов, 1960). Микроскопическое 
исследование подтверждает увеличение массы циркулярного 
мышечного слоя. Имеется также относительное утолщение 
продольного мышечного слоя, субсерозной и субмукозной со
единительной ткани. Соединительнотканные перегородки меж
ду мышечными пучками тоже утолщены (рис. 182, а, б).

П р о г н о з  без оперативного вмешательства, как правило, 
неблагоприятный. У больных развивается картина «голодной 
диспепсии» с прогрессивным падением веса, с характерным 
страдальчеоким выражением лица и появлением продольных 
морщин на коже лба, выражены симптомы обезвоживания 
(олигемия, олигурия, потеря тургора мягких тканей и др.)* 
Потеря хлоридов, связанная с рвотой, приводит к развитию
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метаболического алкалоза, вплоть до так называемой п и л о 
р и ч е с к о й  к о м ы  и смерти больного. Однако чаще больные 
погибают от присоединения интеркуррентных заболеваний, 
преимущественно пневмонии. Своевременное оперативное ле
чение, при котором рассекаются серозный и мышечный слои 
пилорического канала с сохранением слизистой оболочки, при
водит к полному излечению.

МУКО ВИСЦИДОЗ

Муковисцидоз, или к и с т о з н ы й  ф и б р о з  п о д ж е л у 
д о ч н о й  ж е л е з ы  — в р о ж д е н н о е  н а с л е д с т в е н н о е  
с и с т е м н о е  з а б о л е в а н и е ,  с н а р у ш е н и е м  х а р а к 
т е р а  с л и з и ,  в ы д е л я е м о й  э п и т е л и е м  с л и з и с т ы х  
ж е л е  з. Секрет становится густым, вязким, что приводит к его 
задержке, развитию ретенционных кист и вторичному фиброзу 
паренхимы органа. Кроме того, в протоках некоторых желез 
обнаруживается р е з к о е  п о в ы ш е н и е  с о д е р ж а н и я  
э л е к т р о л и т о в  (хлоридов). П о р а ж а е т с я  э к с к р е 
т о р н ы й  а п п а р а т  п о д ж е л у д о ч н о й  ж е л е з ы ,  слизи
стые железы дыхательного, пищеварительного, уро-гениталь- 
ного тракта, желчных путей, слюнные, потовые и слезные же
лезы. Заболевание впервые описано в 1936 г. Фанкони, Элин- 
гером и Кауером под названием врожденного кистозного фиб
роза поджелудочной железы. В 1944 г. Фарбер предложил 
термин «муковисцидоз» (от лат. mucus — слизь и viscus — 
«птичий клей», вязкое вещество, которое получают из остроли
ста и используют для ловли птиц) как наиболее полно отвечаю
щий сущности этого системного страдания, хотя при нем пора
жаются не только слизистые железы. Заболевание может раз
виваться в фетальном периоде (см. стр. 379) и проявляется 
тотчас после рождения. Чаще наблюдается в первые 3 мес 
жизни в виде кишечно-легочной формы, может встречаться в 
первые 5 лет жцзни и даже у взрослых. По данным вскрытий 
умерших грудных детей, встречается в 1—8%; при исследова
нии умерших детей всех возрастов — в 0,1—0,2%. Поэтому му
ковисцидоз считают самым частым наследственным заболева
нием. _

Клинически различают б ф о р м  м у к о в и с ц и д о з  а. П е р 
в а я  — с м е ш а н н а я  к и ш е ч н  о-л е г о ч н а я  ф о р м а ,  са
мая частая, встречается в 70% случаев, преимущественно у де
тей первых месяцев жизни; в т о р а я  — л е г о ч н а я ,  наблюда
ется в 15% случаев в любом возрасте у детей; т р е т ь я  — 
к и ш е ч н а я ,  встречается в 5%; ч е т в е р т а я  — ф о р м а  
с в ы п а д е н и е м  п р я м о й  к и ш к и, встречается в 4 %; п fl- 
т а я — ф о р м а  с р а з в и т и е м  ц и р р о з а  п е ч е н и ,  встре
чается в 1%; ш е с т а я  — ф о р м а  в в и д е  м е к о н и а л  fa- 
н о г  о и л е у с а ,  встречается в  5 %.
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Э т и о л о г и я  связана с наследованием патологического ге
на, аутосомно-рецессивного характера. У г о м о з и г о т н ы х  
носителей возникают тяжелые формы страдания в детском 
возрасте, у г е т е р о з и г о т н ы х  — более легкие или стретые 
формы взрослых.

П а т о г е н е з  окончательно не установлен. Очевидно, что в 
основе его лежит г е н о т и п и ч е с к а я э н з и м о п а т и я, обус
ловливающая н а р у ш е н и е  с т р у к т у р ы  г л и к о п р о т е и 
д о в  (мукоидов). Н а р у ш е н и е  содержания э л е к т р о л и 
т о в  связывают с п о т е р е й  с п о с о б н о с т и  эпителия про
токов желез к р е а б с о р б ц и и хлористого натрия, так как 
удалось установить, что образование, например, первичного 
пота в ацинусах потовых желез не нарушено. Повышение со
держания электролитов ib выводных протоках приводит, веро
ятно, к  преципитации ненормальных глюкопротеидов.

На вскрытии п од  ж е л  у д  о ч н а я ж е л е з а  мало измене
на, плотновата. В далеко зашедших случаях плотность нара
стает, дольки железы становятся мелкими, расстояние между 
ними увеличивается, иногда удается видеть мелкие кисты. 
М и к р о с к о п и ч е с к и е  изменения очень типичные. В кистоз- 
но расширенных протоках, вставочных отделах и в ацинусах 
железы обнаруживается скопление густого, часто слоистого 
эозинофильного секрета. Железистая паренхима атрофична, 
островковый аппарат сохранен. Вокруг кистозно расширенных 
протоков, внутри и вокруг долек разрастание соединительной 
ткани, в  которой видны местами клеточные инфильтраты из 
лимфоидных, плазматических и гистиоцитарных элементов. 
Изменения могут колебаться от кистозного расширения еди
ничных протоков и ацинусов до кистозного превращения всей 
экскреторной железистой паренхимы (рис. 183).

Снижение секреции поджелудочной железы или ее полное 
прекращение в развитии болезни имеет особое значение, так 
как сопровождается глубокими н а р у ш е н и я м и  л и п и д н о 
го,  ж и р о в о г о  и б е л к о в о г о  о б м е н а .  О т с у т с т в и е  
панкреатической л и п а з ы  приводит к нарушению усвоения 
жира, что в свою очередь сопровождается д е ф и ц и т о м  рас
творимых в жирах в и т а м и н о в  A, D, Е и К, и с т е а т о р е е  
(выведению нерасщепленного жира с калом).

Каловые массы имеют характерный гнилостный запах и 
сальный вид от присутствия большого количества нерасщеп
ленного жира. Отмечается значительный метеоризм. Дефицит 
витамина А может приводить к ксерофтальмии (метаплазии 
эпителия рогозой оболочки с последующим изъязвлением). 
П р и  о т с у т с т в и и  т р и п с и н а  и л и п о к а и н а возникает 
диффузная жировая инфильтрация печени вплоть до разви
тия в некоторых тяжелых случаях ж и р о в о г о  ц и р р о з а  
(см. стр. 345, 346). Потеря организмом жиров, липидов, амино
кислот сопровождается общим истощением и отсталостью фи-
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Рис. 183. Кистозный фиброз поджелудочной железы при муковисцидозе, 
кистозное расширение протоков железы, фиброз и атрофия. Окраска 

гематоксилин-эозином. Х90.

зичеакого развития, так называемый и н т е с т и н а л ь н ы й  
к а р л и к о в ы й  р о с т .

В к и ш е ч н и к е  изменения наблюдаются в бруннеровых 
железах и бокаловидных клешах преимущественно тонкой 
кишки. Клейкая вязкая слизь вызывает уплотнение, склеива
ние, сгущение каловых и мекониевых масс. У детей первых 
двух лет жизни ведущее значение в уплотнении кала имеет 
недостаточность протеолитических ферментов поджелудочной 
железы. Может наблюдаться ко  п р о с т а з  с развитием и л е у- 
с а, изъязвлением стенки кишки, перфорацией и каловым пе
ритонитом со смертельным исходом. В п е ч е н и ,  кроме диф
фузного ожирения, может возникать холестаз как проявление 
основного процесса — повышения вязкости содержимого внут- 
рипеченочных и .внепеченочных желчных ходов. Постепенно 
развивается б и л и а р н ы й  ц и р р о з  п е ч е н и, который мо
жет встречаться даже у новорожденного при тяжело протека
ющем внутриутробном муковисцидозе. В развитии цирроза 
печени играют роль не только холестазы, но и дефицит 
аминокислот, связанный с недостатком панкреатического 
сока. Смерть больных может наступить от печеночной ко
мы или от кровотечения из расширенных венозных колла- 
тералей.
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Застой вязкой мокроту! в бр  о н х и а л ь н о м д е р е в е  при
водит к развитию обтурационных ателектазов, компенсатор
ной эмфиземе и неизбежному вторичному инфицированию 
чаще всего стафилококком. Возникает х р о н и ч е с к и й  б р о н 
хит ,  п е р и ' б р о н х и а л ь н а я  п н е в м о н и я  с б р о н х о -  
э к т а з а м и  и а б  с ц е д и р о в а н и е м .  В клинике наблюда
ется коклюшеподобный приступообразный кашель, грудная 
клетка приобретает бочкообразную форму. Хроническая ги
поксия приводит к утолщению концевых фаланг пальцев ки
стей и стоп ('в виде «барабанных палочек» и «часовых сте
кол»). Хроническая легочная гипертензия ведет к развитию 
л е г о ч н о г о  с е р д ц а  и сердечной недостаточности.

Поражение слизистых желез придаточных пазух и полости 
носа ведет к развитию хронических синуситов, ринита с не
редким образованием полипов.

Большая п о т е р я х л о р и д о в  с п о т о м, при резко выра
женной потливости больных, может привести к с о л е в о  й н е- 
д о с т а т о ч н о с т и  — дегидратации и смерти от сосудистого 
коллапса.

П р о г н о з  заболевания зависит от степени тяжести изме
нений в органах, прежде всего в поджелудочной железе.

При выраженных кистозных изменениях в поджелудочной 
железе смертельный исход может наступить в первые три ме
сяца жизни; при медленно прогрессирующих изменениях мо
гут наблюдаться длительно текущие стертые формы заболе
вания.

П О Р О К И  Р А З В И Т И Я  В Н У Т Р И П Е Ч Е Н О Ч Н Ы Х  
Ж Е Л Ч Н Ы Х П Р О Т О К О В

Врожденная агенезия и гипоплазия внутрипеченочных желч
ных протоков — редкая врожденная патология печени, встре
чающаяся в перинатальном периоде; так же, «ак атрезия 
внепеченочных желчных протоков (см. стр. 368), приводит 
к прогрессирующей холестатической желтухе и билиарному 
циррозу печени.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  остаются не раскрытыми. 
Предполагают, что имеет место вторичное поражение внутри
печеночных желчных ходов при внутриутробном и неонаталь
ном вирусном гепатите с их деструкцией и исчезновением 
(E. Н. Тер-Григорова, 1967). Однако не исключена возмож
ность истинной агенезии, особенно в случаях тотального или 
почти тотального их отсутствия. При этом печень бывает чер
новато-зеленоватого (оливкового) цвета, увеличенная, плот
ная, с мелкозернистой поверхностью. Желтуха кожи резко вы
ражена, нал ахоличный, моча темная, иктеричная. На коже и 
серозных листках — геморрагии. Диагноз можно поставить 
только после гистологического исследования (исключить врож-
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Рис. 184. Гипоплазия внутрипеченочных желчных протоков у недоношен
ного новорожденного мальчика с резкой общей желтухой. Окраска гема

токсилин-эозином. Х120.

денный гепатит, см. стр. 224, 225). В портальном тракте в об
ласти триад п о л н о с т ь ю  о т с у т с т в у ю т  ж е л ч н ы е  п р о 
т о к и — а г е н е з и я ,  видны только кровеносные сосуды, или 
к о л и ч е с т в о  п р о т о к о в  з н а ч и т е л ь н о  у м е н ь ш е 
но  — г и п о п л а з и я (рис. 184). При явлениях тяжелого за 
стоя желчи, с переполнением желчью желчных капилляров пе
ченочные балки хорошо дифференцированные, клеточные ин
фильтраты в паренхиме отсутствуют, разрастания междолько- 
вой и перипортальной соединительной ткани нет. Это является 
доказательством истинного порока развития. В дальнейшем 
холестазы в желчных капиллярах приводят к некрозу и атро
фии гепатоцитов, -возникают клеточные инфильтраты, разрас
тание соединительной ткани, регенераторные изменения с ха
рактерной для цирроза структурной перестройкой.

П р о г н о з  неблагоприятный. Смерть наступает от цирроза 
печени или интеркуррентного заболевания.

Врожденная гиперплазия внутрипеченочных желчных про
токов имеет характер аденоматозных разрастаний желчных 
ходов в области портального тракта с одновременным увели
чением соединительной ткани. При этом истинный опухолевый 
рост отсутствует. Встречается на вскрытиях ib 1 % (по Эс- 
сбаху).
22 Патологическая анатомия 337
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Рис. 185. Гиперплазия внутрипеченочных желчных протоков с фиброзом 
портального тракта печени у мертворожденной недоношенной девочки с 

поликистозом почек. Окраска гематоксилин-эозином. Х75.

Э т и о л о г и я  неизвестна. П а т о г е н е з  связан с истинным 
процессом нарушения внутриутробного формообразования. 
Об этом свидетельствуют случаи с одновременным микрокис- 
тозом почек.

Печень не увеличена или увеличивается в 2—3 раза, как 
при «болезнях накопления», однако одновременного увеличе
ния селезенки не наблюдается. На поверхности и на разрезе 
печени отмечается особый весьма типичный беловато-серый 
рисунок, придающий органу как бы мраморный вид. Желтухи 
не бывает. Она возникает, если процесс осложняется вторич
ным инфицированием желчных путей, или комбинируется с ат- 
резией внепеченочных желчных протоков. Микроскопически 
обнаруживаются типичные изменения: поля портального
тракта расширены, увеличены, соединяются друг с другом 
прослойками соединительной ткани — так называемый х о- 
л а н г  и о д и с п л а с т и ч е с  к и й  п с е в д о ц и р р о з .  При этом 
ложных долек, как при циррозе, не образуется. В области 
расширенных полей портального тракта имеет место обильное 
причудливое разрастание желчных протоков, в свою очередь 
образующих сеть из переплетающихся анастомозирующих 
желчных ходов, большинство которых имеет солидное строе
ние; некоторые ходы имеют просветы, свободные от содержи-
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Рис. 186. Гиперплазия сосудов и фиброз портального тракта печени. Ок
раска гематоксилин-эозином. X 120.

мого. Одновременно может наблюдаться такое же причудли
вое разрастание мелких сосудов (рис. 185, 186). При вторич
ном инфицировании возникает холангиолит и холангит с рас
ширением просветов желчных ходов, выполненных гнойным 
экссудатом. В интерстиции появляются воспалительные ин
фильтраты. Может развиться гнойное расплавление протоков 
с образованием абсцессов.

П р о г н о з  относительно благоприятный. Описываются слу
чаи гиперплазии желчных протоков у взрослых с гибелью 
больных от присоединившегося гнойного холапгиолита.

ПРИОБРЕТЕННЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ОРГАНОВ 
ПИЩЕВАРЕНИЯ

П Н Е В М А Т О З  Ж Е Л У Д К А  И К И Ш Е Ч Н И К А

Пневматоз желудка, кишечника, или кистозный лимфопнев- 
матоз кишечника,— процесс о б р а з о в а н и я  в с т е н к е  
т о н к о й  и л и  т о л с т о й  к и ш к и ,  р е ж е  ж е л у д к а ,  м е л 
к и х  и б о л е е  к р у п н ы х  п у з ы р ь к о в  г а з а .  Клини
ческие симптомы неясны. Диагностировать пневматоз можно 
по рентгенограмме или только на вскрытии. Встречается у де-
оо* 339
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Рис. 187. Пневматоз толстой кишки у девочки 20 дней. Окраска гемато
ксилин-эозином. Х75.

теи грудного возраста (чаще в первое полугодие) после 
перенесенной кишечной инфекции (энтерита, энтероколита). 
В настоящее время в связи с падением заболеваемости остры* 
ми кишечными инфекциями пневматоз кишечника наблюдает
ся редко. Описан пневматоз у взрослых.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  пневматоза окончательно не 
установлены. Многие исследователи считают, что образование 
газа связано с газообразующей способностью некоторых мик- 
роррганизмов кишечной флоры, в частности кишечной палоч- 
ки. Об  ̂этом говорит связь пневматоза с предшествующей ки
шечной инфекцией. Высказывается точка зрения, что г а з  о б 
р а з у е т с я  непосредственно в к и ш е ч н о й  л и м ф е ,  поэтому 
процесс распространяется по лимфатическим путям, откуда и 
название «кистозный лимфопневматоз». Есть предположение, 
что имеет значение предсуществующее порочное формирова
ние лимфатических сосудов кишки. При пневматозе кишеч
ника у детей в первые три месяца жизни часто возникают 
кровоизлияния, особенно при состояниях и заболеваниях, вы
зывающих склонность к геморрагиям, например при гипоксиях 
разного происхождения, болезнях печени и др. Последующему 
развитию эрозий и язв способствуют протеолитические фер
менты кишечника, вторичному нагноению — общее снижение 
иммунной реактивности. Поражается только тонкая или толь
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ко толстая кишка, но может поражаться желудок и весь ки
шечник. Типично поражение в илео-цекальной области. П р и  
о с м о т р е  к и ш к и  она вздута, в стенке ее определяются кре- 
питирующие пузырьки газа размером от булавочной головки 
до крупной горошины, воспалительная гиперемия отсутствует. 
М и к р о с к о п и ч е с к и  в подслизистом, мышечном, субсероз- 
ном слоях расположены округлые кистозные полости, которые 
имеют выстилку из уплощенного эндотелия, иногда из эндоте
лия образуются гигантские клетки (некоторые считают их 
клетками типа гигантских клеток инородных тел). Наличие 
эндотелия дает основание предполагать, что речь идет о пнев- 
матозе лимфатических путей кишки, однако иногда отчет
ливо видимой выстилки не определяется. Экссудата в кистах 
не бывает. Соединительная ткань и мышечные волокна вокруг 
пузырей газа имеют вид тонких прослоек, изредка в них встре
чаются единичные лимфоциты, эозинофильные лейкоциты и 
плазматические клетки (рис. 187). Очень часто по соседству 
с пузырями в стенке желудка и кишки возникают о б ш и р 
н ы е  и б о л е е  м е л к и е  поля к р о в о и з л и я н и й, кровь 
может проникать и в просвет пузырей. К р о в о и з л и я н и я  
иногда в е д у т  к  о б р а з о в а н и ю  г е м о р р а г и ч е с к и х  
э р о з и й  и п е н е т р  и р у ю щ и х  я з в .  Геморрагические 
язвы могут осложняться нагноением с образованием абсцес- 
сов.

П р о г н о з  при этих осложнениях неблагоприятный.

Н Е С П Е Ц И Ф И Ч Е С К И Й  Я З В Е Н Н Ы Й  К О Л И Т

Неспецифический язвенный колит — диффузное язвенное 
поражение толстой кишки, иногда с вовлечением дистального 
отдела тонкой кишки. Болеют преимущественно взрослые, у 
детей встречается в 10% от общего количества больных язвен
ным колитом. Заболевание редкое, однако за последние годы 
во всем мире отмечается заметное учащение страдания.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  окончательно не установле
ны. Тщательные поиски инфекционного [возбудителя оказались 
безуспешными. При развернутом процессе из кишки высева
ется разнообразная флора, контагиозности заболевания не 
наблюдается, терапия антибиотиками не дает улучшения.. 
Эти данные говорят против инфекционной природы страдания. 
Наследования проследить не удается. Отмечается семейность 
заболевания. В сыворотке больных находят антитела против 
аутоантигенов слизистой оболочки толстой кишки. Кроме 
того, в сыворотке крови больных, их матерей и родственников 
(преимущественно женщин) обнаруживаются аутоантинукле- 
арные антитела. У некоторых больных, кроме кишечных сим
птомов, наблюдаются артриты, артерииты, узловая эритема,
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повышенное содержание гамма-глобулинов крови. Все это по
служило основанием считать неспецифический язвенный колит 
з а б о л е в а н и е м  а у т о и м м у н н о й п р и р о д ы .

Многочисленные клинические наблюдения свидетельствуют, 
что в первом проявлении заболевания и последующих его обо
стрениях большая роль принадлежит протеинам молока. 
-У детей при искусственном вскармливании, начатом очень 
рано (с первых 2 нед жизни), язвенный колит встречается 
намного чаще. Поэтому высказывается предположение, что 
протеины молока играют роль разрешающего фактора при 
аутоиммунизации больного аутоантигенами.

различают о с т р у ю ,  наиболее тяжелую, форму болезни и 
х р о н и ч е с к у ю  с обострениями. У детей острые формы 
встречаются редко. Начало заболевания при любой форме ча
ще острое. Характерным является жидкий стул от 10 до 15 раз 
в сутки с примесью крови, слизи и гноя, сопровождающийся 
схваткообразными болями в животе, субфебрильная те м пера- 
тура. При острой форме температура может быть гектиче- 
ской. Наблюдается резкая потеря веса, общая слабость, ане- 
мизация, гипопротеинемия наряду с гипергаммаглобулин- 
емиеи. При хроническом течении у детей наблюдается отста
лость роста и веса — к и ш е ч н ы й  и н ф а н т и л и з м .  Тем не 
менее у детей течение процесса, как правило, менее тяжелое, 
чем у взрослых.

М а к р о с к о п и ч е с к и  слизистая оболочка, чаще на всем 
протяжении толстой кишки, испещрена многочисленными яз
венными дефектами с некротическим дном, язвы то более по
верхностные, то доходят до мышечного слоя. У детей, в про
тивоположность взрослым, некроз распространяется только до 
подслизистой оболочки, не достигая мышечного слоя. Язвы 
сливаются между собой и образуют сплошные поля. Между яз
вами видны островки сохранившейся набухшей слизистой 
в виде так называемых псевдополипов и полиповидные разра
стания грануляционной ткани — регенераторные полипы, 
благодаря которым поверхность кишки приобретает вид «б у- 
л ы ж н о й  м о с т о в о й »  (рис. 188). При длительном течении 
развивается склероз стенки кишки с резким укорочением всей 
толстой кишки (описаны наблюдения, при которых общая 
протяженность толстой кишки взрослого не превышала 
75—78 см).

П р о ц е с с  н а ч и н а е т с я  в глубине либеркюновых крипт 
с образованием микроабсцесса (гнойный криптит), вскрыва
ющегося в просвет крипты с развитием эрозии, а затем язвы. 
Одновременно в дне язвы в толще подслизистого слоя наблю
дается интенсивная клеточная инфильтрация лимфоцитами, 
плазматическими клетками, макрофагами и эозинофильными 
лейкоцитами. В лимфатических фолликулах и регионарных 
лимфатических узлах возникает выраженная иммунная пере-
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Рис. 188. Неспецифический язвенный колит у мальчика 10 лет. Слепая 
кишка, область баугиниевой заслонки. Проксимальный участок кишки без 
изменений, дистальный имеет вид «булыжной мостовой» (препарат

Т. Ф. Когой).

стройка с увеличением светлых центров и образованием боль
шого количества плазмобластов. В дальнейшем в дне язв раз
вивается грануляционная ткань. Процесс завершается рубце
ванием.

При остро текущих формах неспецифического язвенного ко
лита в кишке наблюдаются фибриноидные изменения колла
геновой ткани и сосудов, миамаляция мышечной оболочки, 
клеточная инфильтрация скудная или вовсе отсутствует. Им
мунных реактивных изменений в лимфатической ткани почти 
нет. М о р ф о л о г и ч е с к и е  и з м е н е н и я  п р и  о с т р о й  
ф о р м е  в известной м е р е  с о о т в е т  с т в у ю т р е а к ц и и  
т и п е р ч у в с т в и т е л ь н о с т и  н е м е д л е н н о г о  т и п а .

По характеру клеточных инфильтратов в дне язв м о р ф о 
л о г и я  х р о н и ч е с к о й  ф о р м ы  яз!венного колита близка 
к морфологии р е а к ц и и  г и п е р ч у в с т в и т е л ь н о с т и  
з а м е д л е н н о г  о т и п а. Сходство изменений в кишке при 
неспецифическом язвенном колите с реакциями гиперчувстви
тельности немедленного и замедленного типа указывает на 
значение иммунных процессов в патогенезе заболевания 
(Т. Ф. Когой).

П р о г н о з  неблагоприятный и во многом зависит от ослож
нений. Кроме нарастающего истощения, кишечного инфанти
лизма, могут развиться профузное кишечное кровотечение, 
перфорация яз;в, токсическая дилатация сегмента кишки в ре
зультате поражений интрамуральных нервных ганглиев, с па-
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Резом кишки и перитонитом, стриктуры кишки и рак тол
стой кишки. Эти осложнения у детей встречаются намного 
реже, чем у взрослых. Рак у детей наблюдается крайне редко. 
Однако следует иметь в виду, что частота рака возрастает 
пропорционально длительности болезни. При длительности за
болевания свыше 25 лет рак наблюдается в 25,8%. «Колити
ческие» раки имеют особенно злокачественное течение.

Г Е М О Р Р А Г И Ч Е С К И Й  П А Н К Р Е А Т И Т  
( П А Н К Р Е О Н Е К Р О З )

П а н к р е о н е к р о з  — а у т о л и з  т к а н и  п о д ж е л у 
д о ч н о й  ж е л е з ы ,  в о з н и к а ю щ и й  п о д  в л и я н и е м  
■ с о б с т в е н н ы х  ф е р м е н т о в  ж е л е з  ы. У детей встреча
ется редко, В литературе описаны случаи у грудных детей и у 
детей от 2 до 10 лет.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  окончательно не выяснены. 
Считают, что основное значение имеет заброс желчи, кишеч
ного сока и энтерокиназы в протоки поджелудочной железы. 
При нарушении оттока и повышении давления в выводных 
протоках (поджелудочной железы эти соки проникают в парен
химу, вызывают активацию трипсина и липазы и приводят 
к самоперевариванию. Считают также, что внутриорганная 
активация ферментов зависит не только от воздействия желчи, 
кишечного сока и энтерокиназы, но и от падения содержания 
ингибиторов трипсина и липазы, которые в норме предотвра
щают аутолиз.

Панкреонекроз чаще встречается у детей с нарушеннным 
жировым или белковым обменом— при общем ожирении, не
достаточном белковом питании. Иногда наблюдается после 
тупой травмы живота. В некоторых случаях в поджелудочной 
железе обнаруживают цитомегалические изменения. Однако 
ведущей роли в этиологии и патогенезе страдания вирус ци- 
томегалии, очевидно, не имеет. Он может иметь только значе
ние отягощающего фактора.

В клинике у детей наблюдаются упорная рвота, опоясываю
щие боли на уровне эпигастральной области, метеоризм, кол
лапс. В крови, моче, геморрагическом выпоте из брюшной по
лости определяется повышенное количество диастазы.

М а к р о с к о п и ч е с к и  поджелудочная железа увеличена, 
капсула ее напряжена, ткань отечна, местами черновато-крас
ная (геморрагическое инфарцирование), местами некротизо- 
вана, тусклая, желтовато-серая (рис. 189). Отек может иметь 
слизевидный характер. Некрозы с ткани железы переходят на 
окружающую ткань. В окружающей жировой ткани, в малом 
сальнике, в субперитонеальной жировой ткани, в брыжейке 
определяются так называемые с т е а р и н о в ы е  п я т н а  — 
жировые некрозы в виде плотных мелких, иногда обызвеств-
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Рис. 189. Панкреонекроз у девочки 11 мес с общим ожирением. Х1,5.

ленных, желтоватых бляшек. Могут также возникать геморра
гические некрозы различных отделов кишечника с перфора
цией. В брюшной полости — геморрагический выпот. Присо
единение вторичной инфекции приводит к развитию абсцессов 
поджелудочной железы и фибринозно-гнойного перитонита.

М и к р о с к о п и ч е с к и е  ткани железы множество некрозов 
и кровоизлияний с более или менее выраженной воспалитель
ной инфильтрацией.

П р о г н о з  неблагоприятный, зависит от объема поражения 
поджелудочной железы.

М Е Т А Б О Л И Ч Е С К И Е  Ц И Р Р О З Ы  П Е Ч Е Н И

Жировой цирроз печени у детей встречается при м у к о в и с- 
ц и д о з е ,  к в а ш и о р ж о р е, в качестве с е м е й н о г о  з а б о 
л е в а н и я  н е я с н о й  э т и о л о г и и  и п а т о г е и е з а и др. 
В основе цирроза лежит нарушение белкового (аминокислот
ного) обмена, что в свою очередь приводит к нарушению ж и
рового обмена и накоплению нейтрального жира в печени. 
П р и  м у к о в и с ц и д о з е  (см. стр. 333—336), кроме дефици
та липокаина, имеет значение недостаточность трипсина.в пан
креатическом соке, что приводит к недостаточному расщепле
нию белков пищи. Организм лишается аминокислот метионина 
и треонина, а также холина, который поступает не только с пи
щей, но может синтезироваться из аминокислоты метионина. 
Метионин, холин, треонин, так же как  липокаин и витамин Bi2, 
относятся к липотропным факторам, которые способствуют об
разованию в печени фосфолипидов из нейтральных жиров.
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Рис. 190. Резкое ожирение печени при муковисцидозе у мальчика 2 мес.
Окраска гематоксилин-эозином. Х120.

Фосфолипиды катализируют окисление жирных кислот и вы
ведение их из >печени. При отсутствии липотропных факторов 
возникает алипотропное прогрессирующее ожирение печени 
с развитием в исходе жирового цирроза. При муковисцидозе 
жировой цирроз может развиться очень рано, на 6-й неделе 
жизни ребенка.

В печени обнаруживается резкое ожирение (рис. 190) с оча
гами гибели гепатоцитов (микронекрозы), формированием 
ложных долек и перестройкой архитектоники органа.

Кваш иоркор— на языке негритянского населения Ганы 
значит « к р а с н ы й  м а л ь ч и к »  — г л у б о к о е  н а р у ш е 
н и е  о б м е н а  у д е т е й ,  связанное с п о с т о я н н ы м  б е л 
к о в ы м  г о л о д а н и е м  при вскармливании растительной 
пищей (мучной пищей, маисом, бананами). Имеет значение 
также дефицит витаминов комплекса В. Наблюдается у детей 
в Африке, Индии, Латинской Америке. У детей на коже, осо
бенно паховых складок и подмышечных областей, наблюдают
ся пеллагроидяые изменения, волосы и кожа приобретают 
красноватый оттенок, отмечаются отсталость физического раз
вития, анемия, увеличение живота, отеки.

Основные изменения наблюдаются в п е ч е н и  и п о д ж е 
л у д о ч н о й  ж е л е з е .  В печени уже ib грудном возрасте воз
никают диффузное ожирение, лимфолейкоцитарные инфиль
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траты по ходу портального тракта. Цирроз развивается позд
нее у детей первых 2—3 лет жизни. В поджелудочной железе 
наблюдается атрофия ацинарной паренхимы с исчезнове
нием зимогенных зерен в эпителии ацинусов. Дети погибают 
чаще всего от интеркуррентных инфекционных заболеваний 
(от пневмонии).

Семейный врожденный жировой цирроз характеризуется на
растающим увеличением размеров печени, геморрагическим 
диатезом, общим истощением. Наблюдается чаще у детей пер
вых 3 мес жизни.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  не установлены. Отмечается 
отчетливая семейность 'Страдания, наследственность не про
слежена. Предполагают, что имеет место нарушение синтеза 
липопротеидов, связанное с энзимопатией.

В печени наблюдается нарастающая жировая инфильтра
ция с явлениями фиброза, которая постепенно переходит в 
жировой цирроз. Заболевание приводит к летальному исходу 
при явлениях печеночной недостаточности и общего резкого 
истощения.
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ПРЕНАТАЛЬНАЯ ПАТОЛОГИЯ

ПОНЯТИЕ О ПЕРИОДИЗАЦИИ И ЗАКОНОМЕРНОСТЯХ 
ПРОГЕНЕЗА И КИМАТОГЕНЕЗА

В понятие п р е н а т а л ь н о й  (синоним антенатальная) 
п а т о л о г и и  включаются все патологические процессы и со
стояния человеческого зародыша, начиная с о п л о д о т в о р е 
н и я  и кончая р о ж д е н и е м  ребенка.

Пренатальный период человека исчисляется длительностью 
беременности — 280 днями, или 40 нед, по истечении которых 
наступают роды.

Учение о внутриутробной патологии (уродствах и пороках 
развития) возникло очень давно. В арабской медицине XI, XII 
и XIII веков имелись уже подробные описания различных 
врожденных пороков. Амбруазе Паре (Ambroise Pare, 1510— 
1590) написал о них слециальную книгу. Однако научное изу
чение этого вопроса началось в начале XX века Швальбе. При 
этом большинство исследователей считали, что основное зна
чение в развитии врожденных пороков у человека играют на
следственные факторы. Большую роль для понимания влияний 
факторов внешней среды на формирование пороков развития 
сыграло открытие австралийского офтальмолога Нормана 
Грегга, который в 1951 г. опубликовал свои данные о значе
нии вируса краснухи в возникновении тяжелых врожденных 
пороков у человека.

Г'регг показал, что при заболевании матери краснухой в 
первую треть беременности у детей возникают врожденные 
пороки в 12% и в 7,2% отмечается мертворожденность, во 
вторую треть беременности — врожденные пороки в 3,8%, 
мертворожденность — в 4,6%,в последнюю треть беременно
сти пороков развития плода не возникает, мертворожденность 
составляет 1,7%.

С этого момента возникло учение о возможности появления 
экзогенно обусловленных пороков развития у человека и под
твердились данные об основном значении времени воздейст
вия внешнего патогенного агента на развивающийся зародыш.

В настоящее время пренатальная патология человека вы
росла в проблему, имеющую не меньшее значение в медицине,
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Нимаюгенез 

(с 1-го по 2 8 0 -й день)

Эмбриобласх

Патология зародыша 

Трофобласт

Бластопатия

Эмбриопатия

Постнатальный Новорожденный Постнатальная
период патологил

Ряс. 191. Киматогенез и патология зародыша.
Слева — нормальный прогенез и киматогенез. Киматогенез с 1-го по 280-й день; бла
стогенез с 1-го по ]5-й день; эмбриогенез с 16-го по 75-й день; фетальный период 
с 76-го по 280-й день. С п рава—• патология прогенеза и киматогенеза; бластопатия 
с 1-го по 15-й день; эмбриопатия с 16-го по 75-й день; фетопатия с 76-го по 280-и день 
(K. Goerttler. Der p ränata le  O rganism us als reagierende Subjekt. Bull. Schweiz. Akad 

med. Wiss., 1964; v. 20, F. 4—6; S. 336).

чем проблема сердечно-сосудистых заболеваний, опухолей, 
психических болезней.

Все развитие, начиная от созревания половой клетки (га
меты) до рождения зрелого плода, делят на два периода — 
п е р и о д  п р о г е н е з а  и п е р и о д  к и м а т о г е н е з а  (от 
греч. kyema — зародыш) (рис. 191). Периоду п р о г е н е з а  со
ответствует »созревание гамет (яйцеклетки и сперматозоида) 
до оплодотворения. В период прогенеза возможно возникнове
ние п а т о л о г и и  г а м е т  — г а м е т о п  а т и и .  Кроме того, 
с гаметой связана передача наследственно закрепленных па
тологических генов.

Бластогенез
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Период к и м а т о г е н е з а  исчисляется с момента оплодо
творения и образования зиготы до родов и делится на три 
периода. П е р в ы й  п е р и о д  — б л а с т о г е н е з  с момента 
оплодотворения до 15-го дня беременности, когда идет дробле
ние яйца, заканчивающееся выделением эмбрио- и трофобла- 
ста. В т о р о й  п е р и о д  — э м б р и о г е н е з  с 16-го по 75-й 
день беременности, когда совершается основной органогенез 
и образуется амнион и хорион. Т р е т и й  п е р и о д  — ф е т о -  
г е н е з  с 76-го по 280-й день, когда идет дифференцировка 
и созревание тканей плода и образование плаценты, заканчи
вающийся рождением плода. Период фетогенеза делят на 
р а н н и й  ф е т а л ь н ы й  с 76-го по 180-й день, к концу кото
рого незрелый плод приобретает жизнеспособность, и п о з д -  
н и й ф е т а л ь н ы й оо 181-го по 280-й день, в который совер
шается созревание плода о одновременным старением плацен
ты. Периоду киматогенеза соответствует к и м а т о п а т и я .  
Соответственно периодам киматогенеза различают: б л а с т о 
п а т и ю ,  э м б р и о п а т и ю ,  р а н н ю ю  и п о з д н ю ю  ф е т о -  
п а т и и.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  к и м а т о п а т и й. До от
крытия Грегга большое значение в этиологии киматопатий 
придавалось наследственным факщ рам. После открытия ру- 
беолярной эмбриопатии расширились представления об экзо
генных влияниях, приводящих к киматопатиям. Это нашло, 
свое подтверждение в многочисленных экспериментальных ис
следованиях.

По современным данным, 20и/о пороков развития основной 
патологии периода киматогенеза — связано с генопатиями; 
ю% — с хромосомными аберрациями; 10% — с вирусными ин
фекциями; в 60% этиология остается невыясненной. Полага- 
soT, что для человека чаще имеет место комбинация наслед
ственных и экзогенных факторов, когда экзогенные влияния 
оказывают провоцирующий эффект.

К экзогенным факторам, способным вызвать киматопатии 
человека, относятся вирусы и некоторые другие микроорга
низмы, а именно вирус краснухи, кори, ветряной оспы, herpes 
simplex, инфекционного мононуклеоза, эпидемического паро
тита и гепатита, полиомиелита и гриппа, а также листереллы, 
бледная спирохета, токсоплазма, реже туберкулезная палоч
ка и др. Кроме инфекционных агентов, киматопатии могут 
быть обусловлены влиянием лучистой энергии (рентгеновские 
и гамма-лучи), ионизирующей радиации, некоторыми лекар
ственными препаратами — талидомидом, цитостатиками, гор
монами, витаминами (в частности, витамином D ) , хинином и 
др., гипоксией различного генеза, эндокринными заболевания
ми матери -— сахарным диабетом, тиреотоксическим зобом.

В настоящее время в связи с новыми методами лечения бе
ременных получили особое значение диабетические и тирео-
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Рис. 192. Диабетическая фетопатия (W. Keller, A. W iskott1. Lehrbuch der 
Kinderheilkunde, S. 115, S tu ttg art, 1969).

токсические фето- и эмбриопатии. До лечения инсулином 
у женщин, страдающих сахарным диабетом, беременность на
блюдалась редко. В настоящее время 'способность к деторож
дению у этих женщин такая же, как и у здоровых. Однако 
у детей, матери которых больны сахарным диабетом, пороки 
развития отмечаются чаще; у них встречаются преиму
щественно пороки сердца, так называемая д и а б е т и ч е 
с к а я  э м б р и о п а т и я .  Д и а б е т и ч е с к а я ф е т о п а т и я  
наблюдается в виде недоношенности или рождения гигантско
го плода кушингоидного вида, что может затруднять сам акт 
родов (рис. 192). Считают, что чрезмерный вес плода связан 
с высоким содержанием сахара в крови матери. Повышенная 
и пониженная функция щитовидной железы дает склонность 
к абортам и выкидышам. Среди пороков развития при тирео
токсикозах преобладают анэнцефалии, пороки сердца, гипоти- 
реозы с умственной отсталостью — так называемые т и р е о- 
т о к с и ч е с к и е  э м б р и о п а т и и .

П а т о г е н е з  киматопатий изучен пока недостаточно, так 
как методов изучения киматопатий в динамике мало. Кроме 
того, приходится иметь дело с двумя биологическими объек
тами — матерью и зародышем, находящимися между собой в 
сложных взаимоотношениях.

Для понимания патогенеза пренатальной патологии большое 
значение имеет изучение реактивности зародыша в разные 
периоды киматогенеза. Основной жизненной функцией заро
дыша является беспрерывное формообразование. Поэтому па
тогенные влияния в первую очередь сказываются на процессах 
формообразования. Нарушение хода процессов формообразо
вания называется д и з о н т о г е н е з о м .  Следовательно, п е р 
в о й  з а к о н о м е р н о с т ь ю ,  характерной для патологии
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внутриутробного периода при любом патогенном воздействии, 
является обязательное искажение нормального хода развития 
зародыша, т. е. диз онтогенез. Однако в различные периоды ки
матогенеза дизонтогенетические нарушения возникают на раз
ных уровнях — от грубых нарушений развития зародыша, не 
совместимых с жизнью на ранних этапах его развития, до нару
шения тонких ультраструктур клеток и тканей на поздних 
этапах. По мере созревания зародыша у него постепенно раз
вивается способность реагировать на различные патогенные 
влияния не только нарушением формообразования — морфо
генеза, но и другими реактивными патологическими процесса
ми — альтерацией тканей, воспалением, иммуноморфологиче- 
скими и компенсаторно-приспособительными сдвигами, пол
ной и неполной регенерацией тканей.

Поэтому в т о р о й  з а к о н о м е р н о с т ь ю ,  характерной для 
патологии особенно поздних периодов киматогенеза, является 
сочетание нарушений морфогенеза с другими патологичес
кими процессами, например пороков формирования сердца 
с гиперплазией мезенхимальных тканей, пороков формиро
вания головного мозга с наличием некрозов, кровоизлия
ний и др.

Из двух приведенных закономерностей вытекает т р е т ь я ,  
основная, з а к о н о м е р н о с т ь ,  определяющая патогенез бо
лезней любого из периодов киматогенеза, а именно основное 
значение в развитии того или иного патологического состоя
ния зародыша имеет в р е м я  в о з д е й с т в и я  н а  н е г о  в р е 
д я щ е г о  а г е н т а .  Так, в п е р и о д  б л а с т о г е н е з а заро
дыш на любое воздействие отвечает нарушением процессов 
дробления. Нарушается расположение морфологической оси 
зародыша, что приводит к типичным для этого периода двой
никовым уродствам или к гибели плодного яйца.

В п е р и о д  э м б р и о г е н е з а ,  когда совершается основное 
формирование внутренних органов и частей тела зародыша, 
почти любое повреждение приводит к развитию того или иного 
врожденного порока или к гибели эмбриона. По данным из
вестных отечественных эмбриологов П. Г. Светлова и А. П. Ды- 
бана, пренатальная гибель зародыша чаще наблюдается в оп
ределенные сроки его внутриутробной жизни. Для эмбриона 
млекопитающих и человека такими п е р и о д а м и  о с о б о  
в ы с ок о й ч у в с т в и т е л ь н о с т и  к в р е д я щ и м  а г е н 
т а м  я в л я ю т с я  п е р и о д  и м п л а н т а ц и и  оплодотворен
ного яйца в слизистую оболочку матки, что соответствует 
14 дням внутриутробного развития, и п е р и о д  п л а ц е н т  а- 
ц и и  — начало формирования плаценты, что соответствует 
3—6 нед внутриутробного развития. Э т и  д в а  п е р и о д а  
н а и б о л ь ш е й  ч у в с т в и т е л ь н о с т и  з а р о д ы ш а  к 
в о з д е й с т в и ю  в р е д я щ и х  а г е н т о в  п о л у ч и л и  н а 
з в а н и е  п е р в о г о  и в т о р о г о  к р и т и ч е с к и х  п е р и  о
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д о в. Однако гибель эмбриона в большинстве случаев насту
пает не сразу после повреждения, а по прошествии некоторого 
времени, так как -сроки пренатальной смертности запаздыва
ют по отношению к названным срокам первого и второго кри
тических периодов. Так, оказалось, что для первого критиче
ского периода наибольшая пренатальная смертность прихо
дится на 4-ю неделю беременности, а для второго — на
8—11-ю неделю. Указанное запаздывание соответствует кли
ническим наблюдениям, по которым преобладающая часть 
самопроизвольных абортов у женщин зарегистрирована имен
но в сроки от 4 до 10— 11 нед беременности. При этом морфо
логическое исследование эмбрионов обнаруживает, что пато
логические изменения в них зашли настолько далеко, что 
должны были начаться не менее чем за 3—б нед до само
произвольного аборта, т. е. во время или первого или второго 
критического периода (по данным А. П. Дыбана).

В отношении пороков развития оказалось, что различные 
тератогенные агенты могут дать образование одного и того 
же порока развития в зависимости от времени воздействия на 
эмбрион, например: влияние лучистой энергии и хинина на 3-й 
неделе внутриутробного развития приводит к порокам форми
рования нервной трубки зародыша.

Вместе с тем один и тот же тератогенный агент может дать 
разные пороки развития, воздействуя в различные сроки 
эмбриогенеза. Известно, что при поражении эмбриона виру
сом краснухи -возникает рубеоляриая эмбриопатия (синдром 
i регга), которая заключается в пороках развития глаз, серд
ца, мозга, зубных зачатков и внутреннего уха. При этом поро
ки развития глаз (катаракта, микрофтальмия и др.) возника
ют, если мать переносит краснуху в по-следнюю декаду I ме
сяца или в первые две декады II месяца беременности; пороки 
развития мозга (микроцефалия) —- в течение всего II месяца; 
зубов -— в последние две декады II месяца; внутреннего уха — 
в третью декаду II и в первую декаду III месяца беременно
сти.

Для каждого органа существует определенный отрезок вре
мени, в течение которого при воздействии тератогенного аген
та возникает порок развития этого органа. Этот отрезок вре
мени получил название т е р а т о г е н н о г о  т е р м  и н а ц и о н 
н о г о  п е р и о д а  (от лат. teratos — уродство и лат. termi
nus предел, граница), т. е. предельного срока, в течение 
которого тератогенный фактор может вызывать врожденный 
порок (рис. 193). Пользуясь данными эмбриологии, можно 
судить о сроках возникновения того или иного порока разви- 
!ия и можно составить так называемые тератологические ка
лендари для пороков развития различных органов. Как пока
зывают данные экспериментальной тератологии, чувствитель
ность развивающегося органа к вредящим агентам определи-
23 Патологическая анатомия ocfo
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Л е г к и е ^ ^ ^ “ Небо
—  Печень и желудочно- 
^  кишечный тракт 

Селезенка

Конечности

Почки

Лабиринт и уши 

Зубы

Сердце и сосуды 

Мозг и ретина
Рис. 193. Схема тератогенно
го терминационного периода 
отдельных органов и частей 
тела. По горизонтальной оси 
даны дни развития зароды 
ша начиная от зачатия и до 
50-го дня и соответствую
щ ая дням длина зародыша 
в миллиметрах. По верти
кальной оси перечислены ор
ганы и части тела зародыша 
(K. G öerttler. Problem  der 
Pränatalpathologie. Hippok- 

rates, N 15, 1966, S. 581)
012  4 |6  8 10 12114 16 18 2 0  22 24 длина, mm

J
2 0  3 0  4 0  5 0  дней после зачатия

ется степенью его митотической активности — чем выше мито
тическая активность развивающихся тканей, тем чувствитель
нее они к тератогенным агентам.

Необходимо учитывать, что сам вредящий агент может обладать 
большим или меньшим сродством к тем или иным тканевым зачаткам, 
что обусловливает иногда некоторые специфические черты, характерные 
для определенного патогенного агента. Так, с 1957 по 1964 г. в Ф РГ и 
других странах возникла так называемая т а л и д о м и д н а я  к а т а с т 
р о ф а .  Талидомид применялся в качестве успокаивающего снотворного 
средства. Оказалось, что малые дозы этого препарата опасны для челове
ческого эмбриона; на животных они не действуют. У многих женщин, 
принимавших талидомид во время II месяца беременности, рождались де
ти с тяжелыми пороками развития конечностей — амелией, фокомелией, 
в 40% случаев поражались верхние конечности, в 10% — нижние, в 
2 0 % — и верхние и нижние конечности, в 20% случаев — конечности (верх
ние и нижние), органы слуха и зрения (данные 1961— 1962 гг.). По дан 
ным в 1964 г., в 45% случаев талидомидные эмбриопатии протекали с 
пороками развития внутренних органов. Из приведенного наблюдения 
видно, что талидомид имеет особый тропизм к развивающимся закладкам 
конечностей.

Кроме нарушений процессов формообразования, удалось 
показать, что у эмбриона может возникать резорбция его не- 
кротизированных тканей, отек тканей, кровоизлияния и в кон
це эмбриогенеза даже неполная регенерация с образованием 
рубцов. Следует учитывать, что отмирание тканевых зачатков 
наблюдается и при нормальном ходе морфогенеза, например 
при слиянии отдельных зачатков органов, образовании поло
стей в зачатках, разрывах мембран (глоточной, клоакальной) 
и др. Однако объем и характер этой физиологической гибели 
клеток отличается от некрозов в условиях патологии — он не 
сопровождается процессами рубцевания, а главное, не при
водит к нарушению процессов формирования.

Обширные некрозы тканей эмбриона с рубцеванием возни
кают, вероятно, при эмбриопатиях, обусловленных экзогенны
ми агентами. При генотипических пороках развития значи
тельной альтерации зачатков органов, вероятно, не бывает, 
а имеется задержка процессов дифференцировки зачатков.
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Конкретных данных в области патогенеза наследственно обус
ловленных пороков человека пока очень мало. Указанная раз
ница в патогенезе генетических и экзогенных т р о к о в  развития 
лишь предположительная.

В подавляющем большинстве случаев морфология сложив
шегося порока развития неопецифична. Поэтому отличить по 
внешнему виду г е н о т и п и ч е с к и й  п о р о к  о т  ф е н о к о -  
п и и 1 невозможно.

Итак, о с н о в н ы м  п р о я в л е н и е м  п а т о л о г и и  э м 
б р и о н а л ь н о г о  п е р и о д а  я в л я е т с я  д и з о н  т о г  е- 
н е з  в виде врожденных пороков развития органов или частей 
тела зародыша.

К фетальному периоду основной органогенез заканчивается 
и идет дальнейший рост и дифференцировка тканей плода.

В р а н н е м  ф е т а л ь н о м  п е р и о д е  е щ е  продолжается! 
органогенез больших полушарий головного мозга. Поэтому 
в раннем фетальном периоде могут возникать пороки развития 
головного мозга (больших полушарий).

Кроме дизонтогенеза, у плода иногда появляются и другие 
патологические процессы, так как его реактивные возможно
сти по сравнению с эмбрионом возрастают. У плода наблюда
ются альтеративные изменения, редуцированное воспаление 
(см. раздел «Воспаление», стр. 59—64), иммуноморфологиче- 
ские изменения (см. раздел «Иммунные реакции», >стр. 64— 
81), расстройства крово- и лимфообращения, гиперплазия и 
регенерация. Поэтому в фетальном периоде наблюдаются бо
лезни, сходные с болезнями внеутробного периода. Для болез
ней плода — фетопатий характерными являются следующие 
особенности.

1. Л ю б а я  б о л е з н е н н а я  ф о р м а  в п л о д н о м  п е 
р и о д е  с о ч е т а е т с я  с н а р у ш е н и я м и  о н т о г е н е з а ,  
но  н а  т к а н е в о м  у р о в н е .  При этом могут быть или не
правильные соотношения тканей органов, или задержка их 
созревания. Например, при megaduodenum, megacolon имеет
ся избыточное развитие -мышечной ткани кишки при отсутст
вии в ней достаточно развитых нервных приборов; наблюдает
ся задержка созревания почек с обилием зародышевого типа 
клубочков (рис. 194) и т. д.

2. П р и  и н ф е к ц и о н н ы х  ф е т о п а т и я х  п р о ц е с с  
в с е г д а  н о с и т  х а р а к т е р  г е н е р а л и з о в а н н о г о  п о 
в р е ж д е н и я  т к а н е й  и о р г а н о в  п л о д а .  Типичным 
является наличие множественных очагов преимущественно 
альтеративного воспаления в паренхиматозных органах или 
генерализованного гранулематоза (например, при врожден
ном сифилисе, листериозе) (см. стр. 275—277).

1 Фенокопия — порок развития, возникающий под влиянием экзоген
ных агентов, морфологически идентичный генотипическому пороку.
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Рис. 194. Зародышевого типа клубочки в коре почки у мальчика в возра
сте 7 дней. Окраска гематоксилин-эозином. Х80.

3. К а к  п р а в и л о ,  н а б л ю д а ю т с я  в ы р а ж е н н ы е  
я в л е н и я  г е м о р р а г и ч е с к о г о  д и а т е з а  с петехиаль- 
ными сыпями на коже, слизистых оболочках, с кровоизлияния
ми во внутренних органах.

4. Н а б л ю д а е т с я  з а д е р ж к а  и н в о л ю ц и и  с и з б ы 
т о ч н о й  п р  о л и ф  е р а ц  и ей к л е т о  к в о  ч а г а х э к с т р  а- 
м е д у л л я р н о г о  к р о в е т в о р е н и я  и появление их вне 
факультативно кроветворных органов. У зрелого здорового 
плода к моменту родов очагя экстрамедуллярного кроветво
рения должны постепенно редуцироваться.

5. П р о ц е с с ы  г и п е р т р о ф и и  и р е г е н е р а ц и и  и д у т  
с п р е о б л а д а н и е м  г и п е р п л а з и и  м е з е н х и м а л ь 
н ы х  т к а н е й ,  что приводит к  избыточному развитию соеди
нительной ткани (например, в мочевыводящих путях при 
megalouretore с одновременной убылью мышечных волокон; 
при муковиоцидозе — в поджелудочной железе; при фибро-
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эластозе сердца — с избыточным развитием эластической и 
фиброзной ткани в эндокарде и т. д.).

Патогенез перечисленных особенностей болезней плода тес- 
но^связан со структурной и функциональной незрелостью тка
ней плода и органов, регулирующих их функции. Поэтому 
перечисленные особенности болезней фетального периода за 
ставляют выделить их по сравнению с болезнями внеутробно- 
го периода в особую группу фетопатий.

ЧАСТЫЕ ФОРМЫ БОЛЕЗНЕЙ ПРОГЕНЕЗА 
И КИМАТОГЕНЕЗА

Г А М Е Т О П А Т И И

Г а м е т о п а т и и  — э т о  п а т о л о г и я  г а м е т .  К н и м  о т 
н о с я т с я  л ю б ы е  п о в р е ж д е н и я  я й ц е к л е т к и  и 
с п е р м а т о з о и д а  во в р е м я  ово-  и с п е р м а т о г е н е 
з а  д о о п л о д о т в о р е н и я .  П о н я т и е  «г а м е т о п а т и я» 
о х в а т ы в а е т  в с е  в и д ы  п о р а ж е н и я  м у ж с к о й  и 
ж е н с к о й  г а м е т ы :  мутации генов и возникновение наслед
ственных болезней и наследственных пороков развития, хро
мосомные аберрации с возникновением чаще не наследуемых 
хромосомных болезней и пороков развития. Кроме того, необ
ходимо учитывать, что тяжелые повреждения не только ядра, 
но и цитоплазмы гаметы становятся источником их гибели 
с развитием стерильности и бесплодия или спонтанных абор
тов и выкидышей. Из этого 'следует, что гаметопатии являют
ся одним из факторов внутриутробной летальности, не подда
ющейся пока точной регистрации.

При повреждении ядра гаметы могут возникнуть изменения 
генетического аппарата. Изменения генов, их мутации приво
дят к закреплению этих изменений в последующих клеточных 
генерациях. Такая гамета с дефектом гена или генов может 
стать источником наследственного заболевания, проявляюще
гося на разных этапах внутриутробного и внеутробного раз
вития. М у т а ц и и  г е н о в ,  п р и в о д я щ и е  к р а з в и т и ю  
н а с л е д с т в е н н о  з а к р е п л е н н ы х  б о л е з н е й ,  н а з ы 
в а ю т  п а т о л о г и ч е с к и м и  м у т а ц и я м и .  Следствием 
патологических мутаций генов является патология генов — 
генопатии. Генопатии могут приводить к развитию наслед
ственных болезней лишь при наличии доминантного патоло
гического гена или при слиянии двух гамет родителей, имею
щих по одному одинаковому или по группе одинаковых пато
логических рецессивных генов.

Типичным следствием генопатий являются наследственные 
болезни обмена — энзимопатии, болезни с нарушениями имму
ногенеза — болезнь Брутона (агаммаглобулинемия), лимфопе- 
ническая агаммаглобулинемия и др., а также наследственные
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пороки развития частей тела и внутренних органов, имеющие 
часто характер синдромов.

Следует учитывать, что, помимо повреждений гамет роди
телей в период гаметогенеза, гаметы являются носителями ге
нов, унаследованных ими от всех отдаленных предков. Поэто
му некоторые авторы расширяют понятие о гаметопатиях и 
вводят в это понятие поражение не только гамет родителей, 
но и более отдаленных предков пробанда. Ответственным ма
териальным субстратом за передачу наследственных болезней 
они считают генопатии — патологию генов, в которую включа
ются патологические мутации генов родителей и предков 
пробанда.

Кроме генопатий — локального точечного поражения гене
тического аппарата ядра гаметы вследствие мутации генов, 
в период гаметогенеза может возникнуть м у т а ц и я  х р о м о 
с о м  в виде изменений их числа и структуры. Мутации хромо
сом получили название х р о м о с о м н ы х  а б е р р а ц и й .  Хро
мосомные аберрации возникают чаще всего в момент редук
ционного деления гамет. Следствием хромосомных аберраций 
являются хромосомные -болезни, которые, однако, в большин
стве случаев не наследуются, так как их носители чаще уми
рают в детстве или являются бесплодными. Типичным приме
ром хромосомной болезни являются синдром Дауна (трисомия 
по 21-й паре аутосом), синдром Патау (трисомия по 13— 15-й 
паре аутосом), синдром Шерешевского—-Тернера (моносомия 
половой хромосомы — 45 ХО) и др.

Наиболее часто встречающейся хромосомной болезнью яв
ляется б о л е з н ь  Д а у н а ,  она встречается 1:600, 1:700 ново
рожденных. Клинически у детей с рождения отмечается выра
женная задержка умственного и физического развития. Боль
ные имеют типичный внешний вид—косой разрез глаз, запада
ющая спинка носа, высокое небо, низкое расположение малень
ких ушных раковин, выраженная гипотония мышц. Дети редко 
доживают до возраста взрослого человека и погибают чаще 
от интеркуррентных заболеваний. У большинства из них обна
руживаются пороки развития сердца и магистральных сосудов 
(тетрада Фалло и др.), реже — пороки развития пищевари
тельной и мочеполовой системы. В головном мозге отмечает
ся недоразвитие больших полушарий, особенно лобных долей 
с задержкой дифференцировки нейронов, нарушения процес
сов миелинизации, нарушения архитектоники кровеносных со
судов мозга.

Б Л А С Т О П А Т И И

Б л а с т о п а т и и  з а к л ю ч а ю т с я  прежде всего в р а з- 
в и т и и  д в у х  и л и ,  р е ж е ,  б о л ь ш е г о  ч и с л а  о д н о я й 
ц е в ы х  б л и з н е ц о в  (идентичных двоен) из  о д н о й  о п л о -
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Рис. 195. Двойниковый урод с двумя головами, удвоением рук и внутрен
них органов врехней половины туловища. М акропрепарат.

д о т в о р е н н о й  я й ц е к л е т к и .  Это происходит в ре
зультате ее разделения на два или больше независимо ра
стущих центра и может возникнуть на стадии внутренней 
клеточной массы или сразу после образования зародышевого 
диска.

В том случае, если такие близнецы развиваются и р о ж д а 
ю т с я  с р о с ш и м и с я ,  они называются д в о й н и к о в ы м и  
у р о д а м и  (рис. 195). Степень срастания резко варьирует от 
слабого соединения поверхностных тканей до такого, когда 
разделены только головы и конечности. Для наименования та 
ких уродств к анатомическому названию места сращения до
бавляют слово — « п а г у с »  (от греч. pagus—соединять). Так, 
например, сращение в области груди называют торакопагус, 
в области головы — краниопагус и т. д.

В зависимости от размера близнецов р а з д е л я ю т  на  
р а в н ы х  и н е р а в н ы х  с р о с ш и х с я  б л и з н е ц о в .  Если 
один из индивидуумов значительно меньше другого, его назы
вают у р о д л и в ы м  п а р а з и т о м .  Иногда такой близнец 
располагается в теле более крупного близнеца, это обознача
ется сермином « в к л ю ч е н н ы й  п л о д», который невозможно 
четко отграничить от тератомы (см. с. 94—98).
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Кроме образования близнецов, к б л а с т о п а т и я м  отно
сится ф о р м и р о в а н : и е о б р а т ; н о г о 1п о л о ж е н и : я  в н у т 
р е н н и х  о р г а н о в .

Э М Б Р И О П А Т И  И

Среди э м б р и о п а т и й  основное место занимают различ
ные в р о ж д е н н ы е  п о р о к и  р а з в и т и я .  Под термином 
«врожденные пороки» с л е д у е т  п о н и м а т ь  с т о й к и е  
м о р ф о л о г и ч е с к и е  и з м е н е н и я ,  в о з н и к а ю щ и е  
в н у т р и у т р о б н о  и в ы х о д я щ и е  з а  п р е д е  л ы вариа
ций строения нормального организма.

Врожденные пороки развития могут заключаться: 1) в от
сутствии какого-либо органа или его части, 2) в наличии лиш
него (избыточного) органа, 3) в необычном виде или распо
ложении органа.

Степень выраженности врожденных пороков развития раз
лична. Это могут быть незначительные отклонения в структуре 
одного органа. В других же случаях наблюдаются тяжелые 
изменения обычно многих органов, несовместимые с жизнью. 
Если они сопровождаются резкой деформацией органа, их на
зывают уродствами.

К л а с с и ф и к а ц и и  в р о ж д е н н ы х  п о р о к о в  р а з в и 
т и я  могут основываться на этиологии, локализации и распро
страненности в организме. Этиологическая классификация 
практически невозможна, во всяком случае в настоящее вре
мя, так как причина, вызвавшая порок, большей частью оста
ется нераскрытой.

Локализация врожденных пороков развития может быть 
различной, поскольку они развиваются в любом органе или в 
группе органов. Особенно часто пороки наблюдаются в тех 
органах, которые проходят наиболее сложный путь развития 
в эмбриогенезе, например при их образовании из нескольких 
закладок.

По распространенности врожденные пороки развития раз
деляются на: 1) простые, которые поражают один орган,
2) сложные с изменениями нескольких органов одной системы 
и 3) множественные с поражением органов нескольких систем. 
Чаще всего встречаются множественные пороки; это связано 
с тем, что тератогенетиче-ски терминационные периоды многих 
систем органов совпадают.

ВАЖНЕЙШИЕ ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ РАЗВИТИЯ

Наибольшее значение среди врожденных пороков развития 
имеют врожденные пороки сердца, пищеварительного тракта, 
нервной и мочеполовой систем.
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Врожденные пороки сердца

Врожденные пороки сердца весьма разнообразны. В основу 
их классификации прежде всего берется локализация ненор
мальных сообщений между большим и малым кругами кро
вообращения, а также необычное расположение самого 
сердца.

Одними из наиболее частых врожденных пороков сердца 
являются д е ф е к т ы  в м е ж  п р е д с е р д н о й  п е р е г о р о д 
к е  (рис. 196). Большая их частота обусловлена сложностью 
развития этой перегородки в эмбриогенезе. Вначале (на 5-й 
неделе, внутриутробного развития) закладывается первичная 
межпредсердная перегородка, которая растет по направлению 
к атрио-вентрикулярным подушечкам, окружающим одноимен
ное отверстие. Между ними в первое время сохраняется от
верстие, которое называется первичным межпредсердным. 
После сращения первичной межпредсердной перегородки с 
атрио-вентрикулярными подушечками перегородками частич-

Рис. 196. Дефект в межпредсердной перегородке сердца. М акропрепарат.
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Рис. 197. Дефект в межжелудочковой перегородке сердца. Макропрепа
рат.

но рассасывается в краниальной части и на этом месте возни
кает вторичное межпредсердное отверстие. Одновременно 
с этим образуется вторичная межпредсердная перегородка. 
Она не сплошная, так как в ней имеется отверстие, называе
мое овальным, прикрытое, как клапаном, остатком первичной 
перегородки. Овальное отверстие сохраняется до рождения и 
зарастает после закрытия артериального протока. Нарушение 
роста перегородок, сопровождающееся возникновением дефек
тов, возможно на любой стадии их развития. Эти дефекты 
возникают вследствие: 1) избыточной резорбции первичнои 
межпредсердной перегородки, когда обычного размера оваль
ное отверстие в краниальной части перегородки оказывается 
незакрытым; 2) задержки роста вторичной межпредсердиой 
перегородки, вследствие чего овальное отверстие будет значи
тельно больше обычного, и оно не сможет быть закрыто обыч
ным клапаном; 3) сохранения первичного межпредсердного 
отверстия.

Часто имеются также д е ф е к т ы  в м е ж ж е л у д о ч к о в о й  
п е р е г о р о д к е  (рис. 197). Это наблюдается обычно в верх
ней части перегородки, которая состоит из соединительной 
ткани, что объясняется большей сложностью ее формирова
ния. Основная—мышечная часть перегородки закладывается 
на внутренней поверхности вершины петли желудочка и отту
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да растет по направлению к атрио-вентрикулярным подушеч
кам. Остающееся между ними отверстие, которое называется 
межжелудочковым, в дальнейшем закрывается соединитель
ной тканью из основания эндокардиальных подушечек, а так
же из соединительнотканного края мышечной части межже- 
лудочковой перегородки и из складок артериального ствола. 
Изредка .возможны также множественные мелкие дефекты 
мышечной части перегородки.

Большое значение имеют н а р у ш е н и я  р а з д е л е н и я  
а р т е р и а л ь н о г о  с т в о л а ,  который в норме разделяется 
по спирали на два канала — легочный и аортальный, с сохра
нением между ними связи лишь на ограниченном участке, на 
котором возникает артериальный (боталлов) проток. Основ
ными пороками, которые возникают при этом нарушении, яв
ляются: 1) неразделение ствола (общий артериальный ствол);
2) транспозиция сосудов, когда аорта отходит от правого ж е
лудочка, а легочная артерия— от левого желудочка, в резуль
тате чего возникают два раздельных круга кровообращения;
3) смещение перегородки аортального ствола, чаще вправо, 
что сопровождается расширением одного сосуда и сужением 
другого. Сужение легочной артерии может быть обусловлено 
также избыточным развитием мышечных пучков, покрываю
щих легочный конус, или частичным сращением ее клапанов.

Возможно также н а р у ш е н и е  р а з в и т и я  а т р и  о-ве н- 
т р и к у л я р н ы х  п о д у ш е ч е к .  В случае их недоразвития 
межнредсердная и межжелудочковая перегородки не соеди
няются и на этом месте возникает отверстие, окруженное 
пятью створками митрального и трехстворчатого клапанов. 
Изредка наблюдается противоположный дефект, когда возни
кает стеноз или даже атрезия одного из атрио-вентрикуляр- 
ных отверстий.

Врожденные пороки развития отдельных отделов сердца 
обычно комбинируются друг с другом. Наиболее частой ком
бинацией, составляющей более четверти всех врожденных 
пороков сердца, является т е т р а д а ,  а т а к ж е  п е н т а д а  
Ф а л л о .  Тетрада Фалло складывается из сужения легочной 
артерии и расширения вправо аорты («декстрапозиция аор
ты»), что связано с неправильным разделением артериального 
ствола, дефекта в перепончатой части межжелудочковой пере
городки и гипертрофии правого желудочка сердца. При т»н- 
таде Фалло к этому добавляется дефект межпредсердной 
перегородки. В таких случаях основное значение имеет нару
шение оксигенации крови. Это значительно усиливается после 
закрытия артериального протока.

Возможны и другие многочисленные комбинации, из кото
рых более частыми являются сочетания: 1) клапанный сте
ноз легочной артерии, дефект в межпредсердной перегородке 
и гипертрофия правого желудочка (триада Фалло); 2) дефект
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в межпредсердиой перегородке и неразделенное атрио-вентри- 
кулярное отверстие.

Условно к порокам сердца относят также с у ж е н и е  ^ко- 
а р к т а ц и я )  п е р е ш е й к а  а о р т ы .  Оно может быть выра
жено в разной степени и доходить до атрезии.

К врожденным порокам сердца также условно относят н е- 
з а  р а щ е н и е  д о л ь ш е  6 м е с  п о с л е  р о ж д е н и я  а р т е 
р и а л ь н о г о  п р о т о к а  (обычно он облитерируется через 
6—8 н ед ) . Этот порок сопровождается резким повышением 
давления я малом круге кровообращения, что ведет к гипер
трофии желудочков, особенно правого, и склеротическим из
менениям в легочной артерии. При резкой гипертрофии пра
вого желудочка сердца возможен обратный ток (шунт) крови 
из легочной артерии в аорту. В этом случае попытка провести 
оперативное лечение (перевязка или пересечение протока) 
опасна, так как может развиться отек легких или легочное 
кровотечение.

Врожденные пороки сердца, помимо разделения по локали
зации необычного сообщения между разными отделами серд
ца, классифицируются по степени смешения артериальной и 
венозной крови. Те пороки, при которых такое смещение про
исходит в большей степени, сопровождаются резко выражен
ным цианозом (синюхой) и поэтому называются с и н и м и .  
Эти изменения отмечаются при тетраде Фалло, общем арте
риальном стволе, транспозиции аорты и легочной артерии,со
четающейся с открытым артериальным протоком, и др. У та 
ких больных возникает значительное компенсаторное увели
чение числа эритроцитов — п о л и ц и т е м и я ,  что сопровож
дается сгущением крови. В связи с этим у них возможен тром
боз сосудов, в том числе мозговых. Частота такого осложне
ния резко возрастает при потере воды (эксикоз), например 
при острых кишечных инфекциях.

Неправильное расположение сердца — э к т о п и я ,  встреча
ется изредка. Сердце у таких людей может находиться в пра
вой половине грудной клетки. Это наблюдается, как правило, 
при обратном расположении органов. Еще реже оно лежит 
вне грудной клетки — на шее, в брюшной полости или при на
рушении образования грудины под кожей.

Врожденные пороки органов пищеварения

Пороки органов пищеварения являются довольно частыми 
и важными, так как многие из них несовместимы с жизнью без 
хирургического лечения. .

П о р о к и  р а з в и т и я  п и щ е в а р и т е л ь н о г о  т р а к т а  
заключается в основном в с у ж е н и и  (стенозе) просвета, до
ходящем до атрезии.
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Рис. 198. Схема основных врожденных пороков развития пищевода и тра
хеи.

а —* оба сегмента пищ евода закан ч и ваю тся  слепо; б , в — один сегм ент закан ч и вается  
слепо, другой откры вается в трахею ; г  — оба сегм ента пищ евода откры ваю тся  в т р а 

хею; д  — соустье м еж д у  пищ еводом и трахеей  (по Г. А. Б аи рову , изм енено).

В п и щ е в о д е  чаще всего в результате нарушения разгра
ничения шаней при образовании закладки органов дыхания 
наблюдается а т р е з и я ,  обычно сочетающаяся с образовани
ем т р  а х ео-п и щ е в  о д н о г о с в и щ а  (рис. 198, 199)'.
В этом случае возможно образование: 1) двух слепо заканчи
вающихся сегментов, 2) одного слепо заканчивающегося сег
мента и второго, открывающегося в трахею, 3) двух открыва
ющихся в  трахею сегментов и 4) соустья между трахеей и пи
щеводом. Tакие пороки сопровождаются а с п и р а ц и о н н о й  
п н е в м о н и е й .
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Рис. 199. Трахеопищ еводный свищ. Верхний сегмент заканчивается слепо, 
резко расширен, нижний сегмент открывается в трахею в области ее би

фуркации. М акропрепарат.

В ж е л у д к е  чаще встречается с т е н о з ,  преимущественно 
п р и в р а т н и к а  ( п и л о р о с т е н о з ) ,  который зависит в ос
новном от значительной гипертрофии мышечного слоя. Нару
шение прохождения пищи может усиливаться вследствие 
спазмов.

В к и ш е ч н и к е  бывают как с т е н о з ы ,  так и а т р е з и и ,  
которые могут быть одиночными или множественными. Чаще 
всего они локализуются в двенадцатиперстной кишке в месте 
перехода подвздошной кишки в слепую и в дистальных уча
стках прямой кишки.

Особенно часто встречаются пороки развития в области 
а н а л ь н о г о  о т в е р с т и я  (рис. 200), поскольку эмбриональ-
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Рис. 200. Схема основных врожденных пороков развития в области аналь
ного отверстия.

а — закры тие анальн ого  отверстия кож ной перепонкой; б — атрези я  более вы соко 
располож енного у частка  толстой киш ки; в — атрези я  ди стальн ого  отдела  прям ой 
киш ки; г — л о кал и зац и я  конечного отдела  прямой кщ ики на ш вах  м ош онки (по 

Г. А. Б аи рову , изм енено).

ная кишка на определенной стадии развития является слепо 
заканчивающимся образованием. В данном случае возможны: 
1) закрытие анального отверстия кожной перепонкой; 2) атре
зия дистального отдела прямой кишки, который превращается 
в соединительнотканный тяж; 3) атрезия более высоко распо
ложенного участка прямой кишки при нормально сформиро
ванном дистальном конце органа, заканчивающегося слепым 
мешком; 4) необычная локализация конечного участка прямой 
кишки, которая открывается во -влагалище, на швах мошонки, 
в мочевом пузыре и др.; этот порок объясняется тем, что в 
каудальный конец кишки (клоака) связан с протоками аллан
тоиса и мезонефроса.

Изредка наблюдается полное или частичное у д в о е н  ие  
к и ш е ч н  и к а Л а к о е  удвоение нередко касается только слизи
стой оболочки, мышечная же оболочка общая. Этот порок 
чаще наблюдается в толстых кишках и обычно сочетается 
с врожденными пороками развития органов мочеполовой си
стемы.
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Нередким пороком является м е г а  с и г м а  ( б о л е з н ь  
I и р ш п р у я г а) — расширение и гипертрофия части толстых 
кишок, чаще сигмовидной. Это связано с нарушением пери
стальтики прямой кишки вследствие недоразвития ее интра
муральных ганглиев. В связи с этим в выше расположенных 
отделах кишечника происходит задержка содержимого с по
следующей компенсаторной гипертрофией стенки органа.

очти ®се эти врожденные пороки развития несовместимы 
с длительной жизнью, если не проводится раннее оперативное 
лечение, направленное на создание возможности для прохож
дения пищи и кала по пищеварительному тракту 

Два порока связаны с с о х р а н е н и е м  э м б р и о н а л ь 
н ы х с i ,р у к т у р. Это грыжа пупочного канатика, которая 
объясняется невозвращением в брюшную полость петель ки
шок, и изменения, возникающие при сохранении желточного 
протока. В том случае, если он сохранен полностью, у ребенка 
имеется к и ш е ч н ы й  с в и щ  в области пупка. При частичном 
сохранении участка этого протока, прилежащего к кишке 
образуется м е к к е л е в  д и в е р т и к у л .  Он напоминает па
лец перчатки и отходит от подвздошной кишки на расстоянии 

см и более от баугиниевой заслонки. При частичном сохра
нении желточного протока в других участках развивается 
киста, выстланная кишечным эпителием.

Врожденные п о р о к и  р а з в и т и я  ж е л ч н ы х  п у т е й  
могут заключаться в необычном расположении и размере 
желчного пузыря, образовании к и с т ы  общего желчного про- 
токэ и а т р е з и и  или с т е н о з е  одного или даже всех желч
ных протоков. Последнее, как правило, связано с перенесен
ным внутриутробно гепатитом (см. с. 224, 225). В результате 
атрезии желчных путей возникает биллиарный цирроз "печени.

Среди врожденных п о р о к о в  развития п о д ж е л у д о ч 
н о й  ж е л  е з  ы можно отметить задержку развития одной из 
ее частей, возникновение двух самостоятельных или добавоч
ных желез, в том числе расположенных в соседних органах.

Из глоточных карманов, гомологичных внутренней части 
жаберных щелей, а также из их наружной части возможно 
формирование б р а н х и о г е н н ы х  к и с т  и с в и щ е й  от
крывающихся с одной стороны в глотке, гортани и трахее, 
а с другой стороны на коже боковой поверхности шеи. Первые 
из них выстланы мерцательным, а вторые многослойным 
плоским эпителием.

Врожденные пороки органов дыхания

Врожденные пороки развития органов дыхания встречаются 
нередко. Они имеют значение не только как самостоятельное 
заболевание, но и как состояния, создающие условия для раз
вития пневмонии, в частности хронических. " г
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Рис. 201. Врожденные бронхоэктазы. Макропрепарат.

Помимо трахео-пщцев'одного соустья (см. стр. 365), в ор
ганах дыхания возможно развитие сравнительно немногочис
ленных пороков развития. Иногда наблюдается изменение 
числа бронхов. Изредка отмечается отсутствие или недораз
витие легкого или его долей, неправильное деление долей и 
сегментов, а также образование добавочной доли легкого 
(в средостении, около позвоночника и даже в брюшной по
лости) . Она может быть связана с дыхательными путями или 
быть отдаленной от них.

В легких возможно развитие б р о н х и а л ь н ы х  « и с т ,  воз
никших из добавочных или неразвитых бронхов. К ним отно
сятся тонкостенные образования диаметром до 0,5 см, вы
стланные мерцательным или многорядным эпителием. Они 
могут быть одиночными или множественными и располагаться 
как в самой ткани легкого, так и вне его (в средостении и по
лости перикарда). Нередко одновременно с ними развиваются
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Рис. 202. Анэнцефалия. М акропрепарат.

в р о ж д е н н ы е  б р о н х о э к т а з ы  (рис. 201). Бронхи в этих 
участках достигают в диаметре 1,5 см и более. Их стенка об
разована всеми тканями, обычно составляющими стенки брон
ха. Однако соотношение этих тканей неправильное. Кроме 
того, вокруг таких бронхов, даже лежащих глубоко в легких, 
нередко содержится жировая клетчатка. Эти два вида врож
денных пороков развития способствуют возникновению острых 
респираторных инфекций и затрудняют их ликвидацию.

Врожденные пороки нервной системы

Врожденные пороки развития нервной системы являются 
довольно частыми и протекают очень тяжело. Они заключа
ются прежде всего в ее недоразвитии. В ряде случаев голов
ной мозг может остаться рудиментарным; если этот порок со
провождается отсутствием черепной крышки и кожных покро
вов на ней, он называется а к р а и и е й. Отсутствие полушарий 
головного мозга, иногда сочетающееся с отсутствием стволовой 
части, обозначается как а н э н ц е ф а л и я  (рис. 202). При 
меньших степенях недоразвития большие полушария голов
ного мозга или их отдельные доли значительно уменьшены, 
что называется м и к р о ц е ф а л и е й  и м и к р о г и р и е й .
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Рис. 203. Гидроцефалия. Макропрепарат.

Нередко при наличии дефекта в позвоночнике или в череп
ной крышке вещество мозга может выпячиваться наружу, 
образуя мозговую грыжу. Чаще всего наблюдается с п и н н о 
м о з г о в а я  г р ы ж а  (spina bifida), представляющая собой 
мешковидное образование, в котором под кожей среди разрас
таний соединительной ткани располагается спинной мозг с его 
оболочками. Реже возникает р а х и с ш и с ,  представляющий 
собой расщелину длиной в несколько сантиметров не только 
позвоночника, но и тканей, располагающихся над ним. Воз
можны также грыжи головного мозга. Их разделяют на гры
жи с выпячиванием одних мозговых оболочек ( м е н и н г о ц е -  
ле ) ,  с выпячиванием, кроме того, ткани головного мозга 
(э н ц е ф а л о м е н и н г о ц е л е) и с вхождением в грыжу так
же мозговых желудочков ( з н ц е ф а л о ц и с т о ц е л е ) .

В некоторых случаях возможно неправильное расположение 
отдельных частей мозга вплоть до того, что лобные доли мо
гут располагаться над мозжечком, а затылочные — обращены 
вперед. В группу пороков центральной нервной системы мо
жет быть отнесена также ц и к л  о п и я  — неправильное форми
рование одного уродливого и не функционирующего глаза, 
обычно в области лба.

Изредка возникает врожденная г и д р о ц е ф а л и я  — во
дянка головного мозга (рис. 203), чаще всего вследствие нару-
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шсния проходимости сильвиева водопровода (его стеноза, рас
щепления или атрезии), реже в результате отсутствия отвер
стии Люшка и др.

Все эти поражения являются тяжелыми — несовместимыми 
с жизнью,, во всяком случае продолжительной. Непосредствен
ной причиной смерти этих больных являются чаще всего раз
личные инфекционные процессы, среди которых при мозговых 
грыжах наибольшее значение имеют менингиты и менинго- 
энцефалиты.

Врожденные пороки мочеполовой системы

Врожденные пороки развития мочеполовой системы встре
чаются довольно часто. Эти пороки весьма разнообразны 
вследствие очень сложного развития мочеполовой системы 
в эмбриогенезе.

Врожденные п о р о к и  р а з в и т и я  п о ч е к  могут заклю
чаться: I) в отсутствии одной (агенезия) или даже обеих по
чек (зрения), 2) в гипоплазии одной почки, 3) в возникнове- 
нии добавочной почки или чаще мочеточника и 4) в сращении 
почек в области одного из полюсов, чаще нижнего, с образо
ванием подковообразной почки.

Ряд i яжелых пороков сопровождается нарушением прохож
дения мочи в результате того, что (в эмбриональном периоде 
не произошло правильного срастания канальцев метаяефроса 
(постоянной почки) с собирательными канальцами, сохранив
шимися от мезонефроса. В этом случае заканчивающиеся сле
по проксимальные участки канальцев вследствие накопления 
в них мочи превращаются в постепенно увеличивающиеся 
ретенционные кисты. Их эпителий подвергается атрофии, 
а окружающая соединительнотканная строма грубеет, Этот 
процесс сопровождается нарушением функции почек, прогрес
сирующим вследствие того, что в результате сдавления таки
ми кистами соседних неизмененных нефронов нарушается их 
функция. Почки, называемые п о л и к и с т о з н ы м и ,  во много 
раз увеличиваются в размере (рис. 204). Макроскопически с 
поверхности и на разрезе в почках видны многочисленные 
полости диаметром до 0,5— 1 см, содержащие прозрачную 
светлую жидкость. Между ними имеются тонкие сероватые 
прослойки, состоящие из соединительной ткани, среди которой 
при микроскопическом исследовании удается обнаружить от
дельные функционирующие нефроны.

С у ж е н и я ,  или а т р е з и и ,  могут развиваться в более ди
стальных участках м о ч е в ы в о д я щ и х  п у т е й ,  чаще всего 
в мочеточнике и мочеиспускательном канале. Атрезия моче
точника сопровождается развитием гидронефроза с резким рас
ширением лоханки и последующей атрофией паренхимы поч
ки от давления.
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Вследствие неправильного 
формирования мочеполово
го синуса нередко наблюда
ются грубые нарушения 
структуры дистальных отде
лов органов мочевыделения.
Это может заключаться в:
1) э к т о п и и  м о ч е т о ч 
н и к о в  с образованием од
ного или двух внепузырных 
устий; 2) э к с т р  о ф и и 
м о ч е в о г о  п у з ы р я ,  ко
гда передняя брюшная стен
ка и мочевой пузырь рас
щеплены и мочевой пузырь 
с вывернутой «перед слизи
стой оболочкой открывается 
наружу; 3) развитии д и 
в е р т и к у л а  м о ч е в о г о  
п у з ы р я ;  4) а г е н е з и и  
мочевого пузыря, 5) возник
новение р а с щ е л и н ы  м о 
че  и с п у с к  а т е л ь н о г о 
к а н а л а ,  которая может 
располагаться на его ниж
ней ( г и п о с п  а д и я )  или 
верхней ( э п и с п а д и я )  по
верхности. Рис. 204. Поликистозная почка. Мак-

В эту же группу входят ропрепарат.
пороки развития, связанные
с сохранением просвета урахуса — стебелька аллантоиса. Ес
ли оно полное, то моча будет протекать по нему из мочевого 
пузыря в область пупочного кольца и оттуда наружу. При ча
стичном же его .сохранении возникают кисты.

Врожденные п о р о к и  развития п о л о в ы х  о р г а н о в  за
ключаются прежде всего в недоразвитии внутренних и наруж
ных половых органов. Нередко наблюдается неправильное их 
расположение, что касается прежде всего яичек. Яички в этом 
случае располагаются в паховом канале или в брюшной по
лости иод брюшиной. Это обозначается термином к р и п  т о  р- 
х и з м. В результате неправильного срастания мюллеровых 
протоков между собой и с мочеполовым синусом разви
вается а т р е з и я  ш е й к и  м а т к и  и в л а г а л и щ а  или 
двойная и д в у р о г а я м а т к а.

Врожденные пороки развития мочеполовой системы, кроме 
арении, совместимы с жизнью, правда, иногда с не очень дол
гой; так, при поликистозных почках — до 30—50 лет. Некото
рые из этих пороков развития (экстрофия мочевого пузыря и
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эктопия мочеточников и др.) требуют оперативного лечения 
прежде всего вследствие того, что без этого закономерно воз
никает крайне тяжелое осложнение — восходящий пиелоне
фрит (см. стр. 242—244).

Врожденные пороки костно-суставной 
и мышечной систем

Пороки развития костно-суставной системы не могут быть 
четко отграничены от пороков мышечной системы, поскольку 
обе они развиваются из мезенхимы и при закладке, например 
конечностей, ,не представляется возможным разграничить уча
стки, из которых в дальнейшем возникнут кости и мышцы. 
В связи с этим пороки развития костей, суставов и мышц, как 
правило, сочетаются.

Пороки развития костно-суставной и мышечной систем 
прежде всего должны быть разделены на генерализованные и 
локализованные. При г е н е р а л и з о в а н н ы х  п о р о к а х  
наблюдается в основном поражение скелета. К ним относится 
ряд довольно редких заболеваний, в том числе хондродиспла- 
зия (хондродистрофия или микромелия), при которой наруша
ется развитие костей хрящевого тенеза (рис. 205). Это объяс
няется неправильным окостенением в связи с беспорядочным 
расположением клеток росткового хряща. В результате возни
кает укорочение конечностей при нормальной длине туловища 
и обычном развитии костей соединительнотканного происхож
дения. Другой генерализованной формой является несовер-
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шенный остеогенез, который характеризуется резко повышен
ной ломкостью трубчатых костей. Вследствие этого во внутри
утробном периоде, особенно во время родов, возникают мно
гочисленные переломы этих костей. Свод черепа представлен 
фиброзной пластинкой, что создает условия для тяжелой ро
довой травмы.

Л о к а л и з о в а н н ы е  п о р о к и  р а з в и т и я  с вовлечени
ем в патологический процесс в основном костей и мышц могут 
быть разделены в зависимости от того места, где они возник
ли, на пороки развития конечностей, позвоночника и головы, 
в основном лица.

Врожденные пороки развития к о н е ч н о с т е й  заключают
ся в том, что они могут отсутствовать целиком (а м е л  и я) 
или частично, когда, например, нет кистей и стоп или кисти и 
стопы прикрепляются непосредственно к туловищу (ф о к о 
м е д и я ) .  В других случаях образуются конечности непра
вильного размера или формы. Это может проявляться в сра
стании ( с и н д а к т и л и я )  или в чрезмерном разделении ко
нечностей и их частей. Чаще всего наблюдается избыточное 
образование пальцев (6 пальцев, а иногда и более). Реже 
пальцы срастаются вместе, изредка наблюдается даже сра
стание обеих ног (с и р е н о м е л и я ) . Этот порок развития на
блюдается у нежизнеспособных плодов и сочетается с другими 
тяжелыми пороками.

Немаловажное значение имеют пороки развития суставов в 
виде недостаточного развития суставной впадины и головки 
сочленяющейся с ней кости. В этом случае будут возникать 
врожденные вывихи, среди которых основное значение имеет 
вывих тазо-бедренного сустава, наблюдающийся преимуще
ственно у девочек. В противоположность этому возможно раз
витие анкилозов суставов, что обозначается как множествен
ные врожденные контрактуры. Возможна также д е ф о р м а 
ц и я  с у с т а в о в ,  особенно стопы вследствие чрезмерного ее 
поворота вокруг всех ее основных осей (врожденная косола
пость) .

В ряде случаев встречается недоразвитие костей мозгового 
черепа и позвонков, особенно часто это происходит с остисты
ми отростками. В этом случае образующийся спинномозговой 
канал будет открыт кзади, что создает условие для развития 
спинномозговой грыжи.

Довольно часто происходит р а с щ е п л е н и е  тканей и н а 
л и ц е ,  в частности в е р х н е й  г у б ы  ( з а я ч ь я  г у б  а—х е й- 
л о с х  из)  в связи с несращением средненосового и боковых 
отростков (рис. 206). Это одно- или двустороннее расщепле
ние возникает обычно на границе клыка и резца и может оыть 
полным (через всю губу) или неполным. В этом случае между 
ротовым и носовым отверстием имеется небольшой участок 
кожи с подлежащими тканями. Этот порок может сочетаться
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с д е ф е к т о м  т в е р д о г о  
н е б а  — в о л ч ь е й  п а 
с т ь ю  ( п а л а т о с х и з ) .  
Нередко одновременно на
блюдается дефект и мягкого 
неба. Иногда на лице .встре
чаются другие пороки раз
вития, .в частности открытая 
слезно-носовая борозда.

Иногда .возможны врож
денные п о р о к и  р а з в и 
т и я  п р е и м у щ е с т в е н 
но  м ы ш ц .  Это наблюдает
ся, в частности, в диафрагме 
в том случае, если не про
изошло срастания плевро
перитонеальных складок 
между собой и с поперечной 

Рис. 206. Хейлосхиз. Макропрепарат. складкой, расположенной
кпереди. В этом участке воз
никает дефект диаметром до 

нескольких сантиметров. Он обычно односторонний, чаще ло
кализуется в левой части диафрагмы. Через этот дефект в 
грудную полость перемещаются органы брюшной полости, 
особенно петли кишечника, часто может сопровождаться их 
ущемлением. Такой порок развития называется л о ж н о й  
г р ы ж е й  д и а ф р а г м ы .  Реже встречается и с т и н н а я  
г р ы ж а  д и а ф р а г м ы ,  когда в грудную полость выпячи
вается резко истонченный неправильно сформированный учас
ток диафрагмы, содержащий органы брюшной полости.

Иногда наблюдается грубый п о р о к  р а з в и т и я  п е р е д 
н е й  б р ю ш н о й  с т е н к и ,  особенно мышц, а изредка и ос
тальных слоев стенки. В данном случае будет иметься дефект, 
через который происходит э в е н т р а ц и я  органов брюшной 
полости.

Подавляющее большинство пороков развития костно-сустав
ной и мышечной систем являются совместимыми с жизнью, 
а их носители способны к воспроизведению потомства. В связи 
с этим многие из таких пороков развития передаются по на
следству рецессивно, а иногда и доминантно.

Врожденные пороки развития кожи

Врожденные пороки развития кожи встречаются очень ча
сто, однако имеют в основном лишь косметическое значение. 
Они заключаются в резких отклонениях от обычного состоя
ния, преимущественно в отдельных участках кожи, по волоси
стости (увеличение ее — гипертрихоз, уменьшение — типотри-
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хоз и отсутствие — атрихоз), по пигментации (очаговая гипер- 
пипментация и альбинизм), по -степени ороговения (резкое его 
усиление — ихтиоз). Кроме того, к  порокам развития относит
ся появление избыточных молочных желез (полимастия) или 
только сосков (полителия), что отмечается преимущественно 
по молочным линиям. К порокам развития кожи по сути дела 
относится также значительная часть антиом, невусов и других 
аналогичных образований, обычно рассматриваемых как доб
рокачественные опухоли.

Относительная частота врожденных пороков развития и 
крайняя тяжесть некоторых из них при -невозможности эффек
тивно лечить большинство больных заставляют обратить вни
мание прежде всего на предотвращение их возникновения. 
Поскольку пороки развития образуются в ранние сроки внут
риутробной жизни плода, очевидно, что прежде всего необхо
дима тщательная охрана женщины от различных вредных воз
действий внешней среды в первые месяцы и даже недели бе
ременности.

Ф Е Т О П А Т И И

К фето-патиям относят все заболевания плода, как инфек
ционные, так и неинфекционные.

ИНФЕКЦИОННЫЕ ФЕТОПАТИИ

Среди инфекционных фетопатий встречаются процессы раз
личной этиологии. Чаще других возникают -поражения, вы
званные вирусами цитомегалии и гепатита, респираторными 
вирусами и энтеровирусами, вирусами ветряной и натуральной 
оспы и др. Возможны поражения плода листериями, бледной 
трепонемой, микоплазм-ой и токсоплазмой. Характеристика 
всех этих заболеваний дана в соответствующих разделах.

П у т и  и н ф и ц и р о в а н и я  п л о д а  отличаются от спо
собов заражения детей и тем более взрослых людей и могут 
быть довольно разнообразными (рис. 207). Большое значение 
имеет г е м а т о г е н н ы й  п у т ь .  Возбудитель с кровью матери 
поступает в плаценту, нередко размножается в ней и оттуда 
по пупочной .вене попадает в организм плода. В последующем 
у плода развивается генерализованная инфекция с пораже
нием прежде всего печени, а также легких, почек и реже дру
гих органов. В дальнейшем может происходить выделение 
зараженных мочи и мекония плода в околоплодные воды с их 
инфицированием. Затем в случае аспирации или заглатывания 
таких вод возникает вторичное заражение плода. По-видимо- 
му, возможно распространение возбудителя и по -вартонову 
студню пуповины, чему способствует внесосудистый ток жид
кости от плаценты к плоду.
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2

Рис. 207. П у ти  внутпиут- 
робного инфицирования.
I — восходящ ий; 2 — гем ато 
генный; з — нисходящ ий (по 

Ю. В. Гулькевичу),

Изредка наблюдается н и с х о д я щ и й  п у т ь  и н ф и ц и* 
р о в а н и я, когда агент при наличии очага воспаления в 
брюшной полости проникает в матку через трубу.

существенную роль, особенно при бактериальных инфекци
ях, имеет в о с х о д я щ и й  п у т ь  и н ф и ц и р о в а н и я ,  при 
котором возбудитель из влагалища через канал шейки матки, 
обычно уже после вскрытия плодных оболочек, проникает в 
полость амниона и инфицирует околоплодные воды. В даль
нейшем возможны внедрение возбудителя в кожу, особенно 
при ее травмировании во время родов, аспирация или загла
тывание этих вод и содержимого полости матки.

Следует учитывать, что пути инфицирования не могут быть 
бесспорно доказаны в каждом случае. О них можно судить в 
значительной степени только предположительно.

Общим отличием любых инфекционных заболеваний в фе
тальном периоде, так же как у новорожденных, является зна
чительная генерализация инфекционного процесса, выражен
ная несравненно сильнее, чем у детей более старшего возраста 
или у взрослых. Такая особенность обусловлена несовершен
ством защитных систем, направленных на локализацию пато
генного агента. Это несовершенство зависит как от недоста
точной деятельности регулирующих нейро-гуморальных си
стем, так и от слабой местной, в том числе и лейкоцитарной 
реакции. Последним объясняется и преимущественно альтера- 
гивно-продуктивный характер воспаления, возникающего в 
фетальном периоде.

Среди неинфекционных фетопатий основными являются ге
молитическая болезнь (см. стр. 405—409),фетальный муковис- 
цидоз (см. также стр. 333—336) и эндокардиальный фибро- 
эластоз.

НЕИНФЕКЦИОННЫЕ ФЕТОПАТИИ
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Фетальный муковисцидоз

Проявляется в перинатальном периоде в виде тяжелого ос
ложнения — м е ж о н и а л ь н о й  . к и ш е ч н о й  н е п р о х о д и 
м о с т и  (мекониального илеуса) с перфорацией кишки во 
внутриутробном или неонатальном периоде и развитием меко
ниального перитонита. В поджелудочной железе при этом вы
раженные кистозные изменения могут отсутствовать. При ме- 
кониальном илеусе вся тонкая кишка до боугиниевой заслон
ки бывает заполнена зеленовато-оливковым густым вязким 
меконием, толстая кишка—спавшаяся, имеет вид так называе
мого микрокод он. При перфорации между петлями кишки 
обнаруживаются массы мекония округлой формы благодаря 
перистальтике и фибринозные или фибринозно-шойные нало
жения. При мекониальном перитоните, начавшемся внутри
утробно, между петлями кишок имеются спайки с замурован
ными в них зеленоватыми комочками мекония. Такого же вида 
бляшкообразные плотные наложения мекония располагаются 
на париетальной брюшине, на капсуле селезенки и печени. 
Микроскопически мекониальные массы имеют такой же вид, 
как в легких при аспирации плодом околоплодных вод.

Эндокардиальный фиброэластоз

Эндокардиальный, или субэндокардиальный фиброэластоз 
(склероз), представляет собой поражение эндокарда и суб- 
эндокардиальной соединительной ткани левого желудочка 
сердца неясного происхождения, возможно, наследственное. 
Оно заключается в превращении его в фиброзно-эластический 
пласт толщиной до 1 мм и более. Макроскопически эти раз
растания белого или реже розоватого цвета. В некоторых слу
чаях они захватывают лишь небольшой участок париеталь
ного эндокарда. У других детей пораженным оказывается поч
ти весь левый желудочек, происходит утолщение трабекул, 
сосочковых мышц, митрального и аортального клапанов, 
а также их сухожильных нитей.

Утолщение и уплотнение эндокарда нарушает деятельность 
сердца и приводит к значительной компенсаторной гипертро
фии левого желудочка. В миокарде, располагающемся под 
измененным эндокардом, иногда выявляются очаги некроза, 
гиалиноза и обызвествления.

Это поражение довольно часто сочетается с врожденными 
пороками сердца. Большинство детей умирает вскоре после 
рождения.
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ПАТОЛОГИЯ ПОСЛЕДА

П о с л е д о м  называется п л а ц е н т а  вместе с п у п о в и 
н о й  и о б о л о ч к а м и  — амнионом, хорионом и децидуаль
ной оболочкой. Особенно важной является плацента, по
скольку она в наибольшей степени определяет развитие плода. 
Это связано с тем, что че,рез плаценту в организм плода по
ступают питательные вещества и кислород, а шлаки выво
дятся.

Развитие плаценты .начинается вскоре после того, как опло
дотворенное яйцо (на 6—7-й день после выхода из яичника) 
в виде бластоциста попадает в матку. Бластоцист внедряется 
в ее слизистую оболочку, которая к этому времени подверг
лась децидуальному превращению. В месте имплантации под 
действием протеолитических ферментов трофобласта дециду
альная оболочка разрушается. Бластоцист, с одной стороны, 
использует подвергшиеся аутолизу клетки для питания, а с 
другой — в результате этого погружается в глубину ткани.

Быстро растущие клетки трофобласта образуют относитель
но толстый наружный слой, а из внутренней клеточной массы 
бластоциста формируются экто- и эктодермальные слои заро
дышевого диска и связанные с ним полости — амниона и жел
точного мешка. Амниотическая полость вначале имеет вид ку
пола, располагающегося над эктодермальным листком, и вы
стлана клетками того же происхождения. Вскоре эмбрион 
оказывается .включенным в амниотический мешок, с которым 
он соединен лишь аллантоидным стебельком, являющимся 
в дальнейшем вместе с желточным стебельком основой для 
образования пуповины, В полости амниона накапливается 
жидкость (околоплодные воды), в которой с этого времени 
лежит эмбрион.

По краям зародышевого диска появляются клетки мезодер
мы, которые распространяются как между экто- и энтодер- 
мальными слоями, так и к периферии, врастая в виде пальце
образных выростов в пролиферирующую массу трофобласта. 
Эти выросты вместе с покрывающим их трофобластом назы-
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Рис. 208. Возрастные изменения плаценты. Часть ворсин пропитана гомо
генными белковыми массами. Видны многоядерные синцитиальные клетки. 

Окраска гематоксилин-эозином. X 135.

ваются ворсинами хориона, а бластоцист с этого времени — 
хориальным пузырьком. Ворсины повторно делятся и приоб
ретают ветвистое строение. Ворсины хориального пузырька, 
обращенные к просвету матки, вследствие недостаточного пи
тания постепенно исчезают. Ворсины же, обращенные к мат
ке, продолжают расти. Они вместе с частью децидуальной 
оболочки, называемой базальной (между зародышем и стен
кой матки), на 9— 12-й неделе беременности образуют пла
центу (детское место).

Плацента претерпевает в о з р а с т н ы е  и з м е н е н и я .  
В плаценте к концу беременности закономерно -возникают ди
строфические изменения. Они заключаются в том, что неболь
шие группы ворсин теряют свои контуры и пропитываются 
гомогенными массами как при инфаркте плаценты (см. 
стр. 385). На большинстве ворсин появляются гигантские 
клетки с многочисленными довольно мелкими тесно лежащими 
темными ядрами. Разрастания таких клеток называются син
цитиальными почками. В зрелой плаценте почти постоянно 
выявляются отложения извести. Вначале она появляется в 
децидуальной оболочке, затем в соединительной ткани плод
ной части плаценты и ib главных ворсинах. В случае выражен
ного обызвествления плаценты соли кальция откладываются 
и в соединительной ткани концевых ворсин. В плаценте в кон
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це беременности появляются также очаговые скопления гиали* 
ноподобного вещества (рис. 208). Они имеют вид плотных 
узелков поперечником в 2—4 мм, диффузно разбросанных по 
всей плодной поверхности.

ПОРОКИ РАЗВИТИЯ

Пороки развития могут возникать в плаценте, пуповине и 
амнионе.

П о р о к и  р а з в и т и я  п л а ц е н т ы  заключаются в ее не- 
обычных размере, форме, локализации и отделении. Обычная 
зрелая плацента имеет вид мясистого диска диаметром 
12 20 см, толщиной 2—4 см. Она составляет 0,08—0,2 по от
ношению к массе ребенка (плацентарно-плодовый коэффи
циент). Isa Золее ранних стадиях беременности этот коэффи
циент больше.

I.1 т к л о н е н  и я массы плаценты могут быть в сторону как 
уменьшения (гипоплазия), так и увеличения (гиперплазия). 
Диффузное увеличение плаценты зависит от чрезмерной про
лиферации кровеносных сосудов, приближающейся к хорион- 
ангиоме, или связано с отеком ворсин. Иногда увеличение 
обусловлено поражением плаценты, что особенно часто на
блюдается при гемолитической болезни или сифилисе.

Нередко встречается н е о б ы ч н а я  ф о р м а  п л а ц е н т ы  
(окончатая, дву- и многодолевая и др.). Наибольшее значение 
имеет ее изменение с утолщением периферических участков. 
В этом случае применяется термин «плацента, окруженная 
ободком» (placenta m arg inata),  а при большей степени выра
женности таких изменений—«плацента, окруженная валиком» 
(placenta c ircum valla ta). На ранних стадиях процесса в этом 
случае отмечается некроз отдельных ворсин, а также дециду
альных клеток. В дальнейшем происходит пропитывание дан
ных участков фибрином, а позднее — их гиалиноз. Такие из
менения могут возникать при разных обстоятельствах, чаще 
всего при отслойке и скручивании краев плаценты is ранние 
сроки оеременности. Поверхность такой плаценты меньше 
обычного, однако толщина больше. Оболочки прикрепляются 
к внутреннему краю валика. При тяжелых формах данной 
патологии возрастает частота преждевременных родов и мерт- 
ворождений; кроме того, нередко возникают кровотечения.

П о р о к и  р а з в и т и я  л о к а л и з а ц и и  п л а ц е н т ы  свя
заны прежде всего со слишком низкой имплантацией плодного 
яйца. В этом случае плацента образуется в области внутрен
него зева матки. При этом он может захватываться краем 
плаценты ( к р а е в о е  ее п р е д л е ж а н и е ) ,  в других слу
чаях плацента может располагаться над внутренним зевом 
центральной частью ( ц е н т р а л ь н о е  п р е д л е ж а н и е ) .  
При этой патологии уже в самом начале родового акта про
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исходит отслойка плаценты, сопровождающаяся кровотечени
ем. При центральном предлежании плаценты роды через есте
ственные пути невозможны без ручного отслоения плаценты 
или ее рассечения. Однако первое сопровождается сильным, 
иногда смертельным для матери кровотечением, а при втором 
возможна гибель от кровопотери плода.

Возможна также и м п л а н т а ц и я  п л о д н о г о  я й ц а  
в ф а л л о п и е в о й  т р у б е  (внематочная беременность), что 
наблюдается при задержке его продвижения, чаще всего 
вследствие хронического воспаления. В слизистой оболочке 
трубы не возникает настоящей децидуальной оболочки, и в ре
зультате недостаточного кровоснабжения ворсины хориона 
оказываются плохо развитыми. Клетки трофобласта, проникая 
в стенку трубы, разрушают ее ткани, в том числе кровеносные 
сосуды. В этом случае возникает тяжелое внутрибрюшное 
кровотечение. При расположении плодного яйца в дистальном 
отделе трубы в дальнейшем .возможно его почти бессимптом
ное выпадение в брюшную полость.

Тяжелым, хотя и редким пороком развития плаценты явля
ется н а р у ш е н и е  е е  о т д е л е н и я ,  что наблюдается при 
приращении плаценты. В этом случае вследствие резкого 
истончения базальной децидуальной оболочки ворсины хорио
на врастают в эндометрий и непосредственно контактируют 
с миометрием матки. В результате этого плацента не отделя
ется от стенки матки после родов, что вызывает тяжелое ма
точное кровотечение.

П о р о к и  р а з в и т и я  п у п о в и н ы  заключаются в не
обычной длине, структуре и месте прикрепления к плаценте 
Длина пуповины зрелого плода в среднем составляет 50 см, 
диаметр ее 1—2 ем. В пуповине имеется две артерии и одна 
вьющаяся вокруг них вена. Сосуды окружены вартоновым 
студнем и покрыты амнионом. Эти сосуды образуются из пя
ти парных артерий и вен плаценты.

Длина пуповины может значительно колебаться. При чрез
мерно д л и н н о й  п у п о в и н е  (в l ' /г—2 раза и более 
обычной) возможно у з л о о б р а з о в а н и е  и обвитие ее во
круг какой-либо части плода. При к о р о т к о й  п у п о в и н е  
(меньше 40 см) затрудняется внутриутробное движение пло
да, вследствие чего может возникнуть неправильное, п о п е 
р е ч н о е ,  п о л о ж е н и е  п л о д а  или тазовое предлежание, 
а во время родов наступают п р е ж д е в р е м е н н а я  о т с л о й 
к а  п л а ц е н т ы ,  р а з р ы в  п у п о в и н ы  и др. Крайне редко 
пуповина может отсутствовать, тогда плацента прикрепляет
ся непосредственно к уродливо развитому телу плода.

Возможны пороки развития сосудов пуповины, которые за
ключаются в отсутствии или стенозе одной или двух артерий 
или вены, а также в появлении лишних сосудов. При отсут
ствии сосуда на его месте возникают многочисленные капил
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ляры, однако они не обеспечивают в должной мере крово
снабжение плода. Иногда в пуповине обнаруживаются остат
ки урахуса (ом. стр. 375).

Пуповина может р а з л и ч н о  п р и к р е п л я т ь с я  к п л а 
ц е н т е ,  что зависит от положения внутренней клеточной мас
сы по отношению к стенке матки во время имплантации плод
ного яйца. Если бластоцист проникает в децидуальную ооо- 
лочку той его частью, на которой располагается внутренняя 
клеточная масса, то тело эмбриона в дальнейшем соединяется 
стеблем с наиболее глубоко расположенной частью плодного 
яйца, а это приводит к тому, что пуповина в дальнейшем при
крепляется к центральной части плаценты. При расположении 
же внутренней клеточной массы в других участках бласто
циста развивается э к с ц е н т р и ч н о е  (краевое или оболочеч- 
ное) п р и к р е п л е н и е  п у п о в и н ы .  Последний вариант 
прикрепления можно считать патологическим, поскольку во 
время родов при разрыве плодного пузыря происходит и раз
рыв некоторых ветвей пупочных сосудов. Кроме того, при та
ком прикреплении пуповины ветви ее сосудов, не защищенные 
в оболочках достаточным количеством вартонова студня, мо
гут быть скорее сдавлены частями плода или околоплодными 
водами.

П о р о к и  р а з в и т и я  а м н и о н а  заключаются в необыч
ных его размерах вследствие изменения количества около
плодных вод и наличия сращений. Амнион в конце беременно
сти состоит из тонкой соединительнотканной оболочки, покры
той в основном однослойным призматическим эпителием. По
лость амниона с 9— 10-й недели беременности значительно 
превышает размер плода, в результате чего плод может до
статочно свободно двигаться. В конце беременности в полости 
амниона находится 0,5— 1 л околоплодных вод. Они содержат 
небольшую примесь мочевины, мочевой кислоты, поваренной 
и других солей, некоторых гормонов (фолликулин, пролан) и 
других веществ. Кроме того, в последние месяцы беременно
сти в околоплодных водах постоянно имеются роговые чешуй
ки, слущенные с кожи плода, волосы зародышевого пушка и 
комочки мекония, а также слущенные клетки амниона. Около
плодные воды образуются частично как транссудат, выделяю
щийся из стеной матки, частично являются секретом амниоти
ческого эпителия и в еще большей степени отделяемым почек 
плода. Избыточное количество околоплодных вод удаляется 
при заглатывании их плодом с последующей абсорбцией ки
шечником.

У м е н ь ш е н н о е  содержание о к о л о п л о д н ы х  в о д  
( о л и г о г и д р о а м н и о н )  наблюдается при пороках разви
тия почек, особенно агенезии. И з б ы т о ч н о е  к о л и ч е с т 
в о  о к о л о п л о д н ы х  в о д  ( п о л и г и д р о а м н и о н )  воз
никает при нарушении всасывания кишечником, например при
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атрезии двенадцатиперстной кишки. Полигидроамнион отме
чается также при отечной форме гемолитической болезни и 
двойнях.

Иногда в а м н и о н е  между разными участками его оболоч
ки или между ней и кожей плода о б р а з у ю т с я  п л о т н ы е  
т я ж и .  Эти тяжи состоят из такой же соединительной ткани, 
как и строма амниона, или из беструктурных гиалинизиро- 
ванных, или из фибриноподобных бесклеточных масс. Если 
плотные тяжи оказывают давление на ткани плода, наступает 
нарушение их развития, которое доходит иногда до ампута
ции (конечности. Переплетение этих тяжей с пуповиной может 
привести к  сдавлению пупочных сосудов с последующей 
асфиксией плода. Амниотические тяжи чаще возникают при 
олигогидроамнионе. Возможно, что они являются последстви
ем (воспаления амниона.

Изредка возникает н е п о л н а я  а м н и о т и ч е с к а я  
о б о л о ч к а ,  при которой плод частично развивается вне ам
ниона, что сопровождается грубыми врожденными пороками 
развития плода.

РАССТРОЙСТВА КРОВООБРАЩЕНИЯ

В последе возможны все основные виды расстройств крово
обращения (анемия, гиперемия, кровоизлияния, тромбоз, эм
болия и инфаркт), которые встречаются в любом другом ор
гане. Наибольшее значение имеет так называемый и н ф а р к т  
п л а ц е н т ы .  Его основой является очаговый некроз ворсин 
в результате местных расстройств кровообращения с прекра
щением кровотока в интервиллезном пространстве. Оно мо
жет быть обусловлено тромбозом артерий эндометрия, разры
вом их при частичной отслойке плаценты и тромбозом меж- 
ворсинчатого пространства. Первичные расстройства плодо
вого кровообращения в ворсинах не вызывают их гибели. Она 
происходит лишь после того, как вторично нарушается крово
обращение в межворсинчатом пространстве. В дальнейшем 
в эти участки откладываются гомогенные бесклеточные мас
сы, богатые нейтральными мукололисахаридами.

Макроскопически пораженные участки плаценты четко от
граничены от остальной части органа. Они уплотнены, нередко 
имеют форму клина с основанием, обращенным к матке. Та
кая форма связана с тем, что глубокие слои плаценты продол
жают снабжаться кровью из соседних отделов. Инфаркты на 
ранних стадиях развития темно-красного цвета. В дальнейшем 
инфаркт делается розового, а затем желтовато-белого цвета. 
Размер и число инфарктов может значительно колебаться. 
Весьма важным является то, что гибель даже значительных 
участков плаценты заметно не влияет на насыщение кислоро
дом крови плода.

25 Патологическая анатомия 385
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ВОСПАЛЕНИЕ

В последе, особенно в плаценте, нередко наблюдаются вос
палительные изменения. Они могут быть вызваны различными 
возбудителями — бактериями, вирусами, грибами и простей
шими, а также, по-видимому, неинфекционными агентами.

В о с п а л е н и е  п л а ц е н т ы  н а з ы в а е т с я  п л а ц е н т  и. 
т о м .  Этот процесс возникает в р а з н ы х  у ч а с т к а х  п л а 
ц е н т ы :  в межворсинчатом (интервиллезном) пространстве, 
в ворсинах (виллузит), в базальной пластинке (базальный 
децидуит), в хориальной пластинке (плацентарный хориоам- 
нионит). Кроме того, возможно развитие в о с п а л е н и я  
в п у п о в и н е  (ф у н и к  у л и т )  и о б о л о ч к а х  ( п а р и е 
т а л ь н ы й  а м н и о х о р и о д е ц и д у и т ) .  В зависимости от 
локализации воспалительного процесса его морфологические 
проявления будут несколько отличаться. При воспалении 
в межворсинчатом пространстве оно будет протекать в сущ-

Рис. 209. Плацентит. В межворсинчатом пространстве скопления лейкоци 
тов. Окраска азур-эозином. Х300.
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Рис. 210. Аденовирусное поражение плаценты с гигантоклеточным пре
вращением децидуальных клеток. Окраска гематоксилин-эозином.

Ув. 300 и 1350.

ности внутри кровеносного русла матери (рис. 209), поэтому 
в данном случае нельзя говорить об экссудации в общеприня
том смысле. Амнион и париетальный хорион в зрелом последе 
лишены сосудов, поэтому лейкоциты могут поступать в их тка
ни из сохранившихся кровеносных сосудов отпадающей обо
лочки или из околоплодных вод. При оценке характера экссу
дата нужно учитывать и то, что в межворсинчатое простран
ство, в ворсины и хориальную пластинку клетки поступают 
из двух источников — крови матери и плода, в пуповину из 
крови плода, а также из околоплодных вод, а в базальную 
пластинку только из крови матери.

Морфологические проявления воспаления будут зависеть от 
характера возбудителя примерно в той же степени, что и в 
других органах и тканях. При вирусных инфекциях, например 
при гриппе и аденовирусной инфекции, в синцитиальном по
крове ворсин и в эпителии амниона появляются вирусные 
включения и может происходить специфическое для этих за 
болеваний превращение клеток (рис. 210). В дальнейшем про
исходит гибель и десквамация этих клеток. Кроме того, на
рушается проницаемость последа, возникают большие, чем 
обычно, расстройства кровообращения, дистрофические и ги- 
перпластические процессы. В межклеточном веществе деци-
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дуального слоя, в строме ворсин и хориальной пластинке, 
а иногда и в пуповине наблюдаются небольшие, преимуще
ственно лимфоцитарные инфильтраты. При плацентитах, вы
званных гноеродной бактериальной микрофлорой, отмечается 
резкое преобладание серозно-гнойного воспаления разной ло
кализации. При листериозе, чаще в интервиллезном простран
стве и в ворсинах, возникают участки некроза, отмечаются 
лейкоцитарно-гистиоцитарно-лимфоцитарные инфильтраты, 
отек стромы. Нередко выявляются тромбартериит и тромбо
флебит, а иногда возникают типичные листериомы. Иногда, 
преимущественно у матерей, страдающих милиарным тубер
кулезом, наблюдается поражение плаценты туберкулезом. Эти 
изменения чаще локализуются в базальной пластинке, в ко
торой возникают очаги казеозного некроза или бугорки, в том 
числе эпителиоидные с гигантскими клетками Лангханса. При 
сифилисе изменения ворсин наиболее характерны, они часто 
увеличены, отечны, отмечается фиброз их стромы. Нередко вы
является облитерирующий эндартериит в стволовых ворсинах. 
Часто наблюдаются мелкие участки некроза и лейкоцитарной 
инфильтрации.

Возможно также развитие плацентитов при многих других 
инфекциях, особенно при тех, которые характеризуются пора
жением эмбрионов. Однако патологическая анатомия их пока 
недостаточно изучена.
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ПЕРИНАТАЛЬНАЯ ПАТОЛОГИЯ

П е р и н а т а л ь н ы й  п е р и о д  в буквальном смысле сло
в а — п е р и о д  в о к р у г  р о д о в ,  н а ч и н а я  с 196-го
дня в н у т р и у т р о б н о й  ж и з н и  п л о д а ,  что соответ
ствует 28 лед б е р е м е н н о с т и ,  и з а к а н ч и в а е т с я
п е р в о й  п е д е л е й  в н е у т р о б н о й  ж и з н и .  К 28 нед 
беременности плод достигает веса 1000 г и длины 35 см. Такой 
плод считается жизнеспособным. Роды плодом меньшего веса 
носят название выкидыша. Изредка наблюдается выживае
мость плодов меньшего веса. Следовательно, критерием верх
ней границы перинатального периода является достижение 
плодом такой степени зрелости, которая достаточна для вне- 
утробного существования. Критерием нижней границы пери
натального периода является неонатальный период, в который 
происходят основные процессы адаптации и выравнивания 
гомеостаза новорожденного в связи с резко изменившимися 
условиями 'внешней среды при переходе от внутриутробной 
к внеутробной жизни.

Н о в о р о ж д е н н ы м  называют младенца, начавшего само
стоятельно дышать. М е р т в о р о ж д е н н ы м  является плод, 
у которого в момент рождения отсутствует дыхание и его не 
удается вызвать искусственным путем. Сердцебиение у такого 
плода некоторое время может продолжаться.

М е р т в о р о ж д е н н о с т ь  и с м е р т н о с т ь  д е т е й  
в п е р в ы е  7 д н е й  - пос л е  р о ж д е н и я  н а з ы в а ю т  
п е р и н а т а л ь н о й  с м е р т н о с т ь ю .  Для количественного 
определения показателя перинатальной смертности необходи
мо вычислить в промиллях отношение между числом мертво
рожденных и умерших до 7 сут новорожденных ко всем ро
дившимся.

По статистике ВОЗ в экономически развитых странах пока
затели перинатальной смертности стабильны и составляют 
20—40 на 1000 новорожденных. Стабильность этих показате
лей в экономически развитых странах зависит от недостатка 
знаний в области физиологии и патологии плода и новорож
денного.
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Перинатальный период и соответствующую ему патологию 
и смертность делят на а н т е н а т а л ь н у ю  (дородовую), и н- 
т р а н а т а л ь н у ю  (во время акта родов) и п о с т н а т а л ь -  
н у ю  (послеродовую), или н е о н а т а л ь н у ю .

НЕДОНОШЕННОСТЬ И ПЕРЕНОШЕННОСТЬ

К н е д о н о ш е н н ы м  относятся новорожденные весом при 
рождении ниже 2500 г и длиной менее 45 см.

Э т и о л о г и я  недоношенности многообразна: заболевания 
половых органов беременной, острые и хронические инфекции, 
тяжелые токсикозы беременности (нефропатии, эклампсия, 
несовместимость крови матери и плода и др.) . М о р ф о л о г и 
ч е с к и м и  п р и з н а к а м и  н е д о н о ш е н н о с т и  являют
ся наличие на лице, плечах, спине длинных пушковых волос 
(lanugo), мягкость ушных раковин, ногти на пальцах ног и рук 
слабо развиты. У мальчиков яички не спущены в мошонку, 
у девочек зияет половая щель вследствие недоразвития поло
вых губ. Кости черепа относительно мягкие. Ядра окостене
ния в эпифизах длинных трубчатых костей отсутствуют.. 
У зрелого плода ядро окостенения нижнего эпифиза бедра 
(ядра Беклара) составляет 5—7 мм.

П е р е н о ш е н н ы м  считается плод, беременность которым 
длится свыше 41 нед. Среди переношенных чаще наблюдается 
мертворожденность. Причины переношенности неясны, она 
чаще наблюдается у «старых» п е р в о р о д я щ и х .  М о р ф о 
л о г и ч е с к и м и  п р и з н а к а м и  п е р е н о ш е н н о с т и  
являются сухость, шелушение и частичная мацерация кожи, 
общая гипотрофия, наличие ядер окостенения проксимального 
эпифиза большеберцовой и плечевой кости, которые в норме у 
новорожденного отсутствуют, В пуповинной крови определяет
ся снижение содержания кислорода. Наблюдается маловодие. 
Воды, пуповина, оболочки последа окрашены меконием, что- 
свидетельствует о гипоксии плода. Состояние нарастающей 
гипоксии при переношенности зависит от инволютивных изме
нений плаценты (см. раздел «Патология последа», стр. 381). 
Переношенность может приводить к антенатальной и интра- 
натальной смерти плода от аноксии.

АСФИКСИЯ (АНОКСИЯ)

Асфиксия (от греч. «а» — отрицательная частица, и слова 
«sphygmus» — пульс) — удушье и связанное с ним острое кис
лородное голодание с накоплением углекислоты, характеризу
ющееся расстройствами дыхания и кровообращения. Букваль
ное значение слова «асфиксия» не соответствует его понима
нию. П о д  а с ф и к с и е й  п л о д а  и н о в о р о ж д е н н о г о '  
п о н и м а ю т  н е  у д у ш ь е ,  а а н о к с и ю или г и п о к с и ю,
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возникающую в перинатальном периоде и вызванную разно
образными причинами. А н о к с и я — полное отсутствие кис- 
лорода в тканях. Истинной аноксии почти никогда не бывает. 
Как правило, имеет место г и п о к с и я  — кислородное голода
ние, или кислородная недостаточность, в тканях плода. Кроме 
того, различают а н о к с е м и ю  и г и п о к с е м и ю ,  что озна
чает полное отсутствие или только недостаточное количество 
кислорода в крови. 1ермин «асфиксия» для состояния кисло
родной недостаточности плода и новорожденного является 
неточным. Однако этот термин прочно вошел в медицину и им 
широко пользуются -как за рубежом, так и в нашей стране, 
вкладывая в него указанное значение.

Асфиксия занимает основное место ;в патологии перинаталь
ного периода и может наступить в анте- и интранатальном 
периодах и после родового акта. Анте- и интранатальную ас
фиксию называют в н у т р и у т р о б н о й ,  наступившую после 
родов п о с т н а т а л ь н о й .  Принято также различать а с- 
ф и к с и ю  п л о д а  и а с ф и к с и ю  н о в о р о ж д е н н о г о .  
Асфиксией плода называют такую асфиксию, которая зависит 
от .внутриутробно возникающих нарушений снабжения плода 
кислородом любого происхождения. Асфиксией новорожден
ного называют такую асфиксию, которая зависит от наруше
ния акта самостоятельного дыхания новорожденного, ооус- 
ловленного различными причинами.

Э т и о л о г и я  И п а т о г е н е з  а с ф и к с и и .  В основе 
внутриутробной (анте- и интранатальной) асфиксии .всегда ле
жит кислородная недостаточность, связанная с нарушением 
снабжения плода кислородом со стороны матери. П р и ч и н о й, 
в ы з ы в а ю щ е й  а н т е н а т а л ь н у ю  а с ф и к с и ю ,  являет
ся чаще всего п а д е н и е  н а с ы щ е н и я  к и с л о р о д о м  
к р о в и  м а т е р и  при болезни самой матери (например, при 
поздних тяжелых токсикозах, болезнях сердечно-сосудистой 
системы и др.). П р и ч и н о й  и н т р а н а т а л ь н о й  а с ф и к 
с и и  я в л я ю т с я  н а р у ш е н и я  м а т о ч н о - п л а ц е н т а р 
н о г о  к р о в о о б р а щ е н и я  или н а р у ш е н и я  к р о в о 
т о к а  по п у п о в и н е .  Эти нарушения возникают при преж
девременной отслойке последа, при прикреплении последа в 
области внутреннего зева матки (предлежание последа), при 
выпадении пуповины из родовых путей матери и прижатии ее 
в родах головкой плода к тазу матери, при истинных узлах 
пуповины, при тугом обвитии ее вокруг шеи плода, при пере- 
растяжении пуповины. Приведенные механизмы развития ги
поксии лежат в основе внутриутробной асфиксии плода

При рождении плода в состоянии асфиксии различают с и 
н ю ю  а с ф и к с и ю  и б е л у ю  а с ф и к с и ю .  С и н я я  а с 
ф и к с и я ,  или первая стадия асфиксии, характеризуется рез
ким общим цианозом, повышением мышечного тонуса, замед
лением пульса, неритмичным затрудненным дыханием. Бе

391

ak
us

he
r-li

b.r
u



л а я  а с ф и к с и я ,  или вторая стадия асфиксии, характеризу
ется серовато-белой окраской кожи и слизистых оболочек,, 
полным расслаблением мускулатуры, отсутствием рефлексов,, 
частым и слабым пульсом, полным отсутствием дыхания или 
редкими тяжелыми вздохами. Считают, что это не стадии,, 
а различные виды асфиксии. При синей асфиксии имеет место 
хроническая .внутриутробная гипоксия, при белой асфиксии 
резкие остро наступающие нарушения гемодинамики типа 
острого сосудистого шока.

В основе с м е р т и  н о в о р о ж д е н н о г о  о т  а с ф и к 
с и и  всегда лежат н а р у ш е н и я  а к т а  в н е у т р о б н о г о 
д ы х а н и я .  В н е у т р о б « о е д ы х а н и е  н а р у ш а е т с я  
при повреждении дыхательного центра вследствие тяжелой 
степени внутриутробной гипоксии, при массивных внутриче
репных кровоизлияниях, наступающих как во время акта ро
дов, так и в постнатальном периоде и в результате различных 
причин, препятствующих расправлению легочной ткани и за
полнению ее воздухом. Самой частой причиной, препятствую 
щей расправлению легких воздухом, является аспирация ам
ниотических вод и содержимого родовых путей матери. Аспи
рация околоплодного содержимого возникает при повышении 
содержания углекислоты в крови плода чаще в интранаталь- 
ном периоде. Углекислота раздражает дыхательный  ̂центр 
плода и у него появляются преждевременные дыхательные 
движения, приводящие к аспирации. При глубокой аспирации 
содержимое родовых путей и околоплодные воды заполняют 
не только бронхи, но и респираторные отделы легкого и пре
пятствуют осуществлению газообмена.

Таким образом, н а р у ш е н и е  а к т а  в н е у т р о б н о  г о 
д ы х а н и я  может быть следствием в н у т р и у т р о о н о и 
в р о ж д е н н о й  а с ф и к с и и ;  оно может возникнуть также 
и в постнатальном периоде у новорожденного, родившегося 
без явлений внутриутробной асфиксии и тогда з а в и с и т  от
р а з в и т и я  л е г о ч н ы х  о с л о ж н е н и й  — п н е в м о п а -
т и й, препятствующих самостоятельному акту дыхания ново
рожденного. Легочные осложнения возникают как результат 
азаимодействия следующих основных процессов, наблюдаю
щихся у новорожденных,— ателектазов легких, нарушении 
проницаемости легочных капилляров, аспирации околоплодно
го содержимого и инфицирования этого содержимого.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  а с ф и к с и и  п л о д а  
и н о в о р о ж д е н н о г о .  Гипоксия сопровождается атонией 
стенок сосудов, прежде всего микроциркуляторного русла, чго 
приводит к полнокровию внутренних органов. При антена
тальной смерти плода от остро развившейся кислородной не
достаточности обнаруживается только полнокровие внутрен
них органов. Установить диагноз остро развившейся внутри
утробной асфиксии очень трудно без подробного анализа кли-
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Рис. 211. Множественные петехиальные кровоизлияния в висцеральную 
плевру и эпикард при асфиксии.

нических данных. Мешает не только скудность морфологиче
ских изменений, но и мацерация кожных покровов и аутолиз 
внутренних органов. Постепенно нарастающая или переме
щающаяся кислородная недостаточность, приводящая к  смер
ти плода от внутриутробной асфиксии, сопровождается нару
шениями проницаемости стенок сосудов — повреждением эн
дотелия и базальной мембраны, что сопровождается стазами, 
отеком, кровоизлияниями с последующими дистрофическими 
и некротическими изменениями в органах. М а к р о с к о п и 
ч е с к и  обнаруживается темная жидкая кровь в полостях 
сердца, цианоз кожных покровов и видимых слизистых оболо
чек, отеки полостей, полнокровие внутренних органов и голов
ного мозга, множественные петехиальные кровоизлияния на 
висцеральной и париетальной плевре, под эпикардом вокруг 
венечных сосудов, в корковом веществе вилочковой железы 
(рис. 211). Легкие мясистой консистенции, синевато-красного 
цвета, не заполняют грудной клетки, безвоздушные, кусочки 
их тонут в воде. При оживлении плода и искусственном дыха
нии в легких могут быть воздушные участки. При этом иногда 
наблюдаются разрывы альвеол и развивается интерстициаль
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ная эмфизема — пузырьки воздуха в интерстиции легкого ге 
под плевральными листками (см. стр. 184, 185, раздел «Эмфи
зема легких»).

М и к р о с к о п и ч е с к и  в головном мозге отмечаются- 
полнокровие, стазы, петехиальные кровоизлияния преимуще
ственно в субэпендимарных зонах, периваскулярный и пери- 
целлюлярный отек, дистрофические изменения нейронов- 
вплоть до их гибели с образованием мелких очагов некроза 
(рис. 212 и 213). При длительной гипоксии плода отмечается 
пролиферация глии. В мягких мозговых оболочках часто> 
встречаются более обширные, чем в головном мозге, субарах- 
ноидальные кровоизлияния, особенно при затянувшихся ро
дах. В миокарде имеются дистрофические изменения в виде- 
убыли гликогена и даже возникновения мнкронекрозов. В лег
ких наблюдаются первичные ателектазы (ателектазы нерас- 
правившихся легких) или расправление легочной ткани аспи- 
рировадными околоплодными водами, содержащими слущен- 
ный плоский эпителий кожи плода, пушковые волосы, части
цы сыровидной смазки, меконий. Меконий попадает в около
плодные воды, так как асфиксия приводит к расслаблению* 
анального сфинктера плода. При этом кишечник плода быва
ет спавшимся. Аспирация околоплодного содержимого явля
ется характерным признаком интранатальной асфиксии. Опи
санные изменения соответствуют синей асфиксии.

При белой асфиксии отмечается неравномерное полнокро
вие органов, более обширные кровоизлияния, вакуольная ди
строфия клеток миокарда и печени.

Отдаленным последствием перенесенной внутриутробной 
асфиксии часто является значительная отсталость ребенка в 
психомоторном развитии. При наступлении смерти в более 
поздние периоды детства у такого ребенка в головном мозге- 
обнаруживаются поля «опустошения» нервных клеток или ги
бель их с обызвествлением, образование мелких кист, порэн- 
цефалия, очаговый глиоз, в миокарде — очаговый кардио
склероз.

ПНЕВМОПАТИИ

И з м е н е н и я  в л е г к и х ,  к о т о р ы е  я в л я ю т с я  п р и 
ч и н о й  а с ф и к с и и  н о в о р о ж д е н н ы х ,  н а з ы в а ю т  
п н е в м о п а т и я м и .  К пневмопатиям новорожденных отно
сятся: а т е л е к т а з ы  (первичные и вторичные), о т е ч н о -  
г е м о р . р а г и ч е с к и й  с и н д р о м ,  г и а л и н о в ы е  м е м 
б р а н ы  л е г к и х .

А т е л е к т а з ы  не расправившегося после рождения легко
го называют первичными. В т о р и ч н ы м и  называются ате
лектазы, возникающие у новорожденного в ранее дышащемз 
легком. П е р в и ч н ы е  тотальные ателектазы обоих легких
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Рис. 212. Периваскулярный отек в головном мозге при асфиксии (препа
рат Е. Б. Войт). Окраска гематоксилин-эозином. Х250.

!Рис. 213. Перицеллюлярный отек и дистрофические изменения нейронов при 
асфиксии (препарат Е. Б. Войт). Окраска гематоксилин-эозином. Х400.
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наблюдаютоя у мертворожденных. Очаговые первичные ате
лектазы встречаются у новорожденных при неполном рас
правлении легкого. При аспирации околоплодного содержи
мого возникают о б т у р а ц и о н н ы е  ателектазы.

Вторичные ателектазы чаще всего наблюдаются у недоно
шенных, так как незрелые легкие легко спадаются вследствие 
недоразвития эластической ткани. Они могут возникать также 
при нарушениях акта дыхания, связанных с внутричерепны
ми кровоизлияниями при асфиксии и родовой травме.

О т е ч н о - г е м о р р а г и ч е с к и й  с и н д р о м  — наруше
ние проницаемости легочных капилляров вследствие перепол
нения их кровью с развитием диффузного отека и множест
венных кровоизлияний в легких (рис. 214). Отечно-геморраги
ческий синдром часто комбинируется с синдромом или «О о- 
л е з н ь ю г и а л и н о в ы х  м е м б р а н » .

Г и а л и н о в ы е  м е м б р а н ы  — уплотненные белковые 
массы, интенсивно окрашивающиеся эозином, прилежащие в 
виде колец к стенкам респираторных отделов легких 
(рис. 215). По данным иммунофлюоресцентной микроскопии 
гиалиновые мембраны состоят преимущественно из фибрина. 
Гиалиновые мембраны блокируют газообмен в легком. Синд
ром имеет злокачественное течение — 40% новорожденных по
гибает через 24—36 ч от асфиксии.

Отечно-геморрагический синдром и болезнь гиалиновых 
мембран наблюдаются преимущественно у недоношенных; в 
их патогенезе лежат одни и те же механизмы: 1) незрелость 
легочной ткани с несформированными альвеолами, что сни
жает объем дышащей поверхности легкого; 2) отсутствие или 
недостаточное количество в незрелом легком антиателектати- 
ческого фактора, необходимого для расправления легкого во 
время вдоха; 3) снижение активности фибринолитических 
свойств легочной ткани вследствие незрелости его фибрино
литических энзимов.

Антиателектатический фактор —- с у р ф а к т а н т  — пред
ставляет собой липопротеид, который вырабатывается альвео
лярным эпителием. Осмиофильные зерна его при электронной 
микроскопии можно наблюдать в легком только у доношен
ных плодов.

Ателектаз легкого влечет за собой сброс крови из правого 
сердца через овальное отверстие в боталлов проток и в левое 
сердце, минуя легкие. Нарастающая при этом гипоксемия 
приводит к  гипоксии и нарушению обменных процессов, в ча
стности в миокарде левого желудочка сердца. Недостаточ
ность левого желудочка сердца в свою очередь приводит к пе
реполнению легочных капилляров кровью, что сопровождает
ся повышением их проницаемости и транссудацией. Сначала 
транссудат скапливается в интерстиции легкого, что вызывает 
отек, отслоение и гибель клеток, выстилающих респиратор-
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Рис. 214. Отек и геморрагии в легких. Окраска гематоксилин-эозином.
хюо.

Рис 215 Гиалиновые мембраны в легком. Окраска гематоксилин-эозином.
Х250.
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ные отделы легких. Обнажение базальной мембраны и нара
стающее повышение проницаемости капиллярного русла лег
кого сопровождается транссудацией белков плазмы и фибри
ногена не только в интерстиций легкого, но и в просвет альве
ол и альвеолярных ходов. В просветах респираторных отделов 
фибриноген превращается в фибрин, создающий структурную 
основу для формирования гиалиновых мембран. В условиях 
сниженной фибринолитической способности легочной ткани 
происходит не лизис фибрина, а уплотнение его и плазменных 
белков с образованием гиалиновых колец, тесно прилежащих 
к стенкам альвеол и альвеолярных ходов. Гиалиновые мем
браны и отечно-геморрагический синдром реже, чем у недоно
шенных, встречаются у доношенных детей с врожденными по
роками сердца, внутричерепной родовой травмой.

ПНЕВМОНИИ

Самой частой п н е в м о н и е й  н о в о р о ж д е н н ы х  яв
ляется а с  п и р а  ц  и о н н а я  п н е в м о н и я .  Инфекция попа
дает в дыхательные пути плода в интранатальном периоде 
вместе с аспирированным околоплодным содержимым, если 
оно было инфицированным.

Самым частым возбудителем аспирационной пневмонии яв
ляется кокковая флора. Характерный морфологический при
знак аспирационной пневмонии новорожденных — наличие в 
бронхах, альвеолярных ходах и альвеолах плотных частиц ас- 
пирированных околоплодных вод (см. рис. 78).

Кроме аспирационных пневмоний у новорожденных, осо
бенно недоношенных, легко возникают пневмонии на фоне 
ателектаза, отечно-геморрагического синдрома легких, гиали
новых мембран. Пневмонии недоношенных новорожденных 
часто протекают с преобладанием альтеративного компонента 
воспаления.

РОДОВАЯ ТРАВМА

Р о д о в а я  т р а в м а  представляет собой повреждение 
тканей и органов плода м е х а н и ч е с к и м и  с и л а м и ,  
действующими во время акта родов. Родовую травму отлича
ют от а к у ш е р с к о й т р а в м ы ,  возникающей при примене
нии акушерских родоразрешающих манипуляций. После ас
фиксии родовая травма стоит на одном из первых мест в пато
логии перинатального периода. Однако в настоящее время 
ее удельный вес значительно снизился вследствие улучшения 
акушерской помощи.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  родовой травмы. Причины 
родовой травмы заложены в состоянии самого плода, родовых 
путей матери, в динамике родового акта.
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К причинам, заложенным в с о с т о я н и и  с а м о г о  п л о 
д а ,  относятся: 1) эмбриопатии — пороки развития, сопровож
дающиеся венозным застоем в тканях плода; 2) фетопатии, 
сопровождающиеся геморрагическим диатезом; 3) недоношен
ность и переношенность плода. Незрелые ткани недоношен
ных легко рвутся, так как почти лишены эластических воло
кон и склеивающей субстанции основного вещества соедини
тельной ткани. В силу этих же причин сосудистая проницае
мость значительно повышена. У новорожденных и особенно 
у недоношенных имеется недостаток протромбина, VII, IX и 
X факторов свертываемости крови вследствие незрелости пе
чени, продуцирующей протромбин и эти факторы. Не исклю
чено значение дефицита витамина К и Р.

Отмечается значительная мягкость костей черепа недоно
шенного, что способствует сдавлению мозга и вдавлению про
гибающихся костей в ткань мозга во время акта родов. Пере
ношенность в свою очередь всегда сопровождается гипоксией 
тканей плода в результате инволютивных изменений в пла
центе, что в свою очередь способствует травматизму тканей.

К причинам, заложенным в р о д о в ы х  п у т я х  м а т е р и ,  
относятся: 1) ригидность тканей родового канала, что препят
ствует их растяжению при прохождении плода по родовым 
путям; 2) искривления таза, приводящие к изменению его 
объема, узкий таз, рахитический таз; 3) опухоли родовых пу
тей; 4) маловодие и преждевременный разрыв плодного пу
зыря, который в норме при вставлении головки раздвигает 
ткани родовых путей, вследствие чего облегчается прохожде
ние головки плода.

К причинам, заложенным в д и н а м и к е  р о д о в ,  относят
ся: 1) стремительные роды, 2) длительные роды. При нор
мальных родах идет постепенное приспособление головки пло
да к родовым путям матери, оно осуществляется вследствие 
конфигурации головки — захождению одной теменной кости 
на другую, что возможно в результате незаращения швов те
менных костей у плода. Во время конфигурации всегда возни
кает венозный застой вследствие замедления кровотока в ве
нозных синусах твердой мозговой оболочки, между схватками 
этот застой временно разрешается. При стремительных родах 
таких пауз не бывает. Венозный застой быстро нарастает и 
может привести к разрывам и кровоизлияниям. Длительное 
стояние головки плода в шеечном канале матки сопровожда
ется спастическим сокращением мускулатуры матки в обла
сти пояса соприкосновения ее с головкой плода, что также 
обусловливает длительный венозный застой в головном мозге 
плода. Кроме того, длительные роды связаны с нарушением 
маточно-плацентарного кровообращения и гипоксией плода.

Внутриутробная гипоксия и аноксия плода имеют сущест
венное значение в патогенезе родовой травмы, так как гипок-
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Рис. 216. Локализация повреждений при родовой травме (схема H. E ss
bach Paidopathologie. Leipzig, 1961, Т XXVII).

а — родовая опухоль мягких тканей; б — кефалогематома; в — эпидуральная гемато- 
м а» г — кровоизлияние в желудочки мозга; д  — лептоменингеальное кровоизлияние; 
е — кровоизлияние в мозжечковый намет с разрывом; ж — кровоизлияние в грудино
ключично-сосцевидную мышцу с разрывом; з — перелом VI шейного позвонка; и — пе

релом ключицы; к — эпифизеолиз; л — интрацеребральное кровоизлияния.

сия вызывает венозный застой, стазы и отек тканей, что со
здает готовность к разрывам и кровоизлияниям. Однако не 
следует смешивать понятие внутриутробной асфиксии с поня
тием родовой травмы.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  р о д о в о й  т р а в м ы  
(рис. 216). Родовая опухоль мягких тканей наблюдается в 
предлежащей части тела плода: в теменной и затылочной об
ласти, в области лица, ягодиц и наружных половых органов. 
Возникновение родовой опухоли связано с разницей между 
внутриматочным и атмосферным давлением. В мягких тканях 
имеется местный отек, мелкие петехиальные кровоизлияния. 
Через 1—2 сут опухоль исчезает. При наличии мелких дефек
тов кожи может наблюдаться инфицирование с развитием 
флегмоны.

Кефалогематома (от греч. слова «kephale» — голова) кро
воизлияние под надкостницу костей черепа. Всегда ограниче
на пределами одной кости. Чаще встречается наружная кефа
логематома затылочной или теменной кости. Рассасывается
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медленно, чаще подвергается организаций с оссификацией. 
При инфицировании и нагноении может быть источником 
гнойного менингита.

Кровоизлияние в мозговые оболочки и вещество мозга. Р а з 
личают: 1) эпидуральные, 2) субдуральные, 3) субарахнои- 
дальные, 4) интрацеребральные кровоизлияния.

Э п и д у р а л ь н ы е  кровоизлияния массивные, возникают 
при повреждениях костей черепа между внутренней поверхно
стью черепных костей и твердой мозговой оболочкой внут
ренняя кефалогематома. Наблюдаются относительно редко, в 
области костей свода черепа.

С у б д у р а л ь н ы е  кровоизлияния чаще возникают при 
разрыве мозжечкового намета, серповидного отростка, разры
вах поперечного и прямого синусов, галеновой вены. Кровоиз
лияния обширные, располагаются на поверхности головного 
мозга.

С у б а р а х н о и д а л ь н ы е  кровоизлияния располагаются 
между паутинной и сосудистой оболочкой. Возникают при Раз" 
рыве мелких вен, впадающих в сагиттальный и .поперечный 
синусы. При разрыве мозжечкового намета могут окутывать 
весь ствол мозга. Субарахноидальные кровоизлияния в отли
чие от асфиктических обширные.

И н т р а ц е р е б р а л ь н ы е  кровоизлияния зависят пре
имущественно от разрывов терминальных вен, впадающих в 
основные венозные коллекторы мозга. Наблюдаются кровоиз
лияния в желудочки мозга, в сосудистые сплетения, в стенки 
боковых желудочков с образованием гематом. Мелкоточечные 
диапедезные, двусторонние, множественные кровоизлияния в 
веществе мозга имеют не травматическое, а асфиктическое 
происхождение. Интрацеребральные кровоизлияния рассасы
ваются с образованием кист.

Разрыв мозжечкового намета — самый частый вид внутри
черепной родовой травмы плода, приводящий к смерти. Про
исходит при чрезмерном натяжении одного из листков намета 
при конфигурации головки. В настоящее время .наблюдается 
реже. Разрыв намета захватывает один или два его листка и 
сопровождается чаще крупным субдуральным кровоизлияни
ем в области затылочных и височных долей (рис. 217). В ме
ханизме смерти при разрыве намета играет роль сдавление 
продолговатого мозга вследствие его отека, набухания, возни
кающих как результат затруднений оттока ликвора.

Повреждение костей черепа ,в виде вдавлений, трещин, ред
ко _  переломов встречается чаще всего в области теменных 
костей при наложении акушерских щипцов (рис. 218).

Травма спинного мозга наблюдается при травме позвоноч
ника, связанной с акушерскими манипуляциями. Травма спин
ного мозга встречается чаще в области VI шейного позвонка, 
так как он меньше других защищен мышцами, но может на-
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Рис. 217. Разры в мозжечкового намета 
(препарат М. А. Скворцова).

Рис. 218. Перелом теменной кости с 
кровоизлиянием.
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блюдаться и в других от
делах позвоночника, при 
этом имеют место суОду- 
ральные нисходящие кро
воизлияния.
По существу своему 

травма костей черепа и 
спинного мозга является 
акушерской травмой.

Из всех костей скелета 
чаще всего переломам 
подвергается к л ю ч и ц а  
плода. Перелом локализу
ется на границе средней и 
наружной трети ключицы.

Параличи верхних ко
нечностей и диафрагмы у 
новорожденного могут 
быть обусловлены трав
мой н е р в н ы х  к о р е ш 
к о в  ш е й н о г о  и п л е -  
ч е в о г о  с п л е т е н и я .  
Травма п о д к о ж н о й  
к л е т ч а т к и  чаще на
блюдается у упитанных 
плодов в виде некрозов 
жировой клетчатки с по
следующим развитием 
о л е о г р а н у л е м .  Раз
рывы и кровоизлияния 
в г р у д и н о - к л ю ч и ч -  
но  - с о с ц е в и д н у ю  
мышцу приводят к воз
никновению к р и в о ш е и .  
При этом микроскопиче
ское изучение в большин
стве случаев открывает 
гипоплазию мышечных во
локон и развитие рубцо
вой соединительной ткани» 
возникающие, вероятно, 
еще в пренатальном пери
оде. Измененная мышца 
во время родов легко рвет
ся. Следовательно, криво
шея связана не столько с 
родовой травмой, сколько 
с предшествующим недо-
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развитием грудино-ключично- 
сосцевидной мышцы, возникаю
щим в результате каких-то не
благоприятных влияний на 
процессы ее морфогенеза еще 
во внутриутробном периоде.
При ягодичном предлежании 
возможны кровоизлияния в на
ружные половые органы.
У мальчиков иногда наблюда
ется г е м а т о ц е л е  — крово
излияние в оболочки яичка. Ге
матоцеле представляет опас
ность в отношении возможного 
инфицирования и нагноения.

И з  в н у т р е н н и х  о р г а 
н о в  чаще всего повреждается 
п е ч е н ь  и н а д п о ч е ч н и -  
к и. Родовая травма п е ч е н и  
характеризуется разрывом па
ренхимы с образованием об
ширных с у б к а п с у л я р н ы х  
г е м а т о м .  Вскрытие такой ге
матомы в брюшную полость 
приводит К смертельному кро- Рис. 219. Обширная гематома 
вотечению. Небольшие субкап- надпочечника,
сулярные гематомы без разры
ва наренхимы связаны с гипоксией плода или с геморрагиче
ской болезнью.

Кровоизлияния в н а д п о ч е ч н и к и  встречаются реже, 
бывают преимущественно односторонними, значение их в та- 
натогенезе не ясно. Иногда наблюдаются обширные гематомы 
с разрушением надпочечников (рис. 219). В исходе образует
ся киста или организация гематомы с обызвествлением и оже- 
лезнением, редко .встречается нагноение гематомы. Наблюда- 
даются субкапсулярные гематомы печени и кровоизлияния в 
надпочечники при родах в ягодичном предлежании в связи с 
извлечением плода. В патогенезе кровоизлияния в надпочеч
ники иногда ведущую роль играет только асфиксия.

ГЕМОРРАГИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ НОВОРОЖДЕННЫХ

В понятие геморрагической болезни новорожденных входит 
клинико-анатомический синдром, характеризующийся внут
ренними и внешними кровоизлияниями, возникающими у не
доношенных и доношенных новорожденных в первые дни по
сле рождения. Объем кровоизлияний колеблется в широких 
пределах — от незначительных геморрагий на коже и слизи
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стых оболочках до смертельных .кровоизлияний во внутренние 
органы.

П а т о г е н е з .  Синдром относится -к геморрагическим диа
тезам. У новорожденных имеются все предрасполагающие мо
менты, способствующие диапедезу крови из сосудистого рус
ла. 1. П о в ы ш е н и е  п р о н и ц а е м о с т и  к а п и л л я р о в  
наблюдается у всех новорожденных, причем степень прони
цаемости относительно соответствует весу ребенка при рож
дении. Играют роль гипоксия в родах, недостаток витами
нов Е и Р, в результате чего повышается проницаемость эн
дотелия, и структурные особенности основного вещества и во
локон соединительной ткани. 2. К о л и ч е с т в о  т р о м б о 
ц и т е  в в первые 3 сут после родов у новорожденных и осо
бенно у недоношенных с н и ж а е т с я  до минимальных гра
ниц нормы, соответственно этому .время кровотечения дости
гает более 4 мин. 3. Основное значение имеет с н и ж е н и е  
в первые 3 сут после рождения ф а к т о р о в  с в е р т ы в а е 
м о  с т и, в первую очередь протромбина, VII, IX и X факторов. 
Большую роль при этом играет н е д о с т а т о к  в и т а м и -  
н а К и незрелость функции печени у новорожденного.

Витамин К в организм поступает с растительной пищей, другим источ
ником витамина К является его образование в кишечнике кишечной па
лочкой. У новорожденного нет этих источников. Предполагают, что вита
мин К является предшественником одного из дыхательных ферментов (ци- 
тохром-С-редуктазы). В его присутствии в печени осуществляется перенос 
электронов по дыхательной цепи и окислительное фосфорилирование. От
сутствие витамина К задерживает эти процессы, что в первую очередь- 
сказывается на синтезе протеинов в печени.

Геморрагическая болезнь встречается у 1—3% новорожден
ных, чаще у недоношенных. Типично появление кровоизлия
ний в первые 3 дня после рождения в виде кровотечений из- 
остатка пуповины, к р о в а в о й  р в о т ы  (haematemesis), м е- 
л е н ы  — появление крови в испражнениях при кровотечении 
в полость кишечника, гематурии, наличие крови в мокроте, 
кровоизлияний на коже, слизистых оболочках, во внутренних 
органах. Дифференциальный диагноз с асфиксией и родовой 
травмой проводится на основании клинико-анатомического- 
анализа каждого случая, который показывает, что частота 
смертельных исходов геморрагической болезни в настоящее 
время невелика.

Для п а т о л о г о а н а т о м и ч е с к и х  и з м е н е н и й  при 
геморрагической болезни характерными являются массивные 
кровоизлияния в легкие, печень (субкапсулярные гематомы),, 
надпочечники, почки, желудочно-кишечный тракт.

Л е г о ч н ы е  кровоизлияния иногда могут занимать всю 
долю или часть доли или сегмент легкого. На разрезе поверх
ность очагов суховата, черно-красного цвета, отграничена от 
окружающей ткани, может быть зернистой. На плевре видны
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пятнистые или линейные кровоизлияния. Микроскопически 
кровоизлияния обнаруживаются в области соединительноткан
ных перегородок и плевральных листков, в просвете альвеол 
или, изредка, в виде муфт в перибронхиальной ткани мелких 
бронхов. В п е ч е н и ,  как правило, развиваются субкапсу
лярные значительные гематомы, иногда с прорывом в брюш- 
ную полость. В н а д п о ч е ч н и к а х  имеются массивные ге 
м'атомы, они могут быть двусторонними. В п о ч к а х  обнару
живаются крупнопятнистые кровоизлияния в коре и в мозго
вом веществе. Источником кровоизлияний в ж е л у д о -? .  но 
к и ш е ч н ы й  т р а к т  являются диапедезные кровотечения из 
капилляров слизистой оболочки, вызывающие эрозии. О « 
и с т и н н о й  м е л е  н ы (melena vera) следует отличать с и м- 
п т о м а т и ч е с к у ю м е л е н у  (melena symptomaitca) при 
сепсисе и п р о с т у ю  м е л е н у  (melena spuria), возникаю
щую при заглатывании крови из родовых путей матери во вре
мя родов.

В н у т р и ч е р е п н ы е  к р о в о и з л и я н и я  являются, как 
правило, следствием разрывов сосудов оболочек головного 
мозга (.см. «Асфиксия», стр. 390—394 и «Родовая травма», 
стр. 401). Следствием перенесенной геморрагической болезни 
является очаговый гемосидероз органов.

ГЕМОЛИТИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ НОВОРОЖДЕННЫХ

Гемолитическая болезнь новорожденных, тяжелая фетопа
тия, или болезнь неонатального периода, возникающая в ре
зультате воздействия антител матери на организм плода или
новорожденного.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з .  Заболевание развивается 
при несовместимости крови матери и плода по резус-факто
ру (мать — резусотрицательная, ребенок — резусположитель- 
ный). Резус-фактор (фактор D) находится в эритроцитах пло
да; проникновение крови плода через плаценту вызывает вы
работку у матери антител, направленных против резус-фак
тора эритроцитов плода. Достаточно очень небольшого коли
чества крови плода (около 1 мл), чтобы вызвать иммуниза 
цию матери. Однако при резус-несовместимости крови мате
ри и плода только у одного из 200 новорожденных развивает
ся гемолитическая болезнь, сущность которой заключается в 
основном в разрушении эритроцитов плода антителами мате
ри. Гемолитическая болезнь возникает в случае, если дети 
рождаются от второй или последующих беременностей, гак 
как иммунизация матери с каждой беременностью нарастает. 
При первой беременности иммунизация не настолько велика, 
чтобы возникла гемолитическая болезнь у ребенка. Б иммуни
зации матери играет роль также переливание крови или ге
мотерапия кровью, содержащей резус-фактор. Более легкие
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формы гемолитической болезни наблюдаются при несовмести
мости матери и ребенка /по группе крови. Например у матери 
группа кро,ви 0, у ребенка — группа А или Б. Две трети слу
чаев гемолитической болезни приходится на резус-несовмести
мость и только одна треть на несовместимость по А- или Б- 
факторам.

Клинически различают три основные формы гемолитиче
ской болезни новорожденного: о б щ и й  в р о ж д е н н ы й
о т е к  (hydrops foetus universalis) . в р о ж д е н н у ю  а н е м и ю  
н о в о р о ж д е н н о г о  и т я ж е л у ю  ж е л т у х у  н о в о 
р о ж д е н н о г о  (icterus neonatorum gravis). Возникновение 
форм гемолитической болезни зависит от времени и массивно
сти проникновения антител матери, а также от длительности 
их воздействия на плод. При раннем массивном проникнове
нии антител возникает р а н н я я  ф е т о п а т и я  и а н т е н а 
т а л ь н а я  с м е р т ь  5—7-м е с я ч и о г о п л о д а  или разви
вается хроническая фетопатия в виде т я ж е л о й  о т е ч н о й  
ф о р м ы  гемолитической болезни с нарушениями созревания 
тканей плода. При более позднем и умеренном проникновении 
антител матери возникает более л е г к а я  а н е м и ч е с к а я  
ф о р м а .  Ж е л т у ш н а я  ф о р м а  внутриутробно развивает
ся редко, так ка<к функцию выведения билирубина осущест
вляет плацента. При массивном проникновении антител во вре
мя родового акта развивается п о с л е р о д о в а я  т я ж е л а я  
ж е л т у ш н а я  ф о р м а  гемолитической болезни новорож
денного.

П а т о л о г о а н а т о м и ч е с к и е  изменения при внутри
утробной смерти 5—7-месячного плода скудные; изучение их 
затруднено вследствие явлений мацерации и аутолиза.

А у т о л и з (от греч. «autos» — сам, «lysis» — растворение) — 
самопереваривание, распад тканей организма, происходящий 
в стерильных условиях под влиянием собственных ферментов 
этих тканей. Ферменты аутолиза (катепеины и др.) активизи
руются только при значительных сдвигах pH среды в кислую 
сторону, поэтому их действие проявляется при прекращении 
аэробных окислительных процессов в погибших тканях. М а- 
ц е р а ц и я (от лат. «maceratio» — размачивание) — размягче
ние, размачивание тканей. У внутриутробного погибшего плода 
мацерация происходит под влиянием околоплодных вод. 
У плода отмечаются отеки лица, умеренное увеличение пече
ни, селезенки. Микроскопически удается обнаружить незре
лые формы эритроцитарного ряда в капиллярах легкого, так 
как легкие меньше подвержены аутолизу и мацерации.

При отечной форме кожа новорожденного бледная, полу
прозрачная, блестящая, частично мацерированная, местами с 
петехиальными кровоизлияниями (рис. 220). Подкожная клет
чатка резко отечна, в полостях тела имеется транссудат, веще
ство мозга и его оболочки отечны. Печень и селезенка значи-
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Рис. 220. Отечная 
форма гемолитиче
ской болезни у маль
чика V III лунных ме
сяцев (препарат

П. С. Гуревича).

тельно увеличены, вес селезенки может увеличиваться в 4— 
6 раз по сравнению с нормой (рис. 221). Вилочковая железа 
атрофичная. Сердце увеличено за счет гиперплазии миокарда. 
Вес легких уменьшен. Замедлено формирование ядер окосте
нения и общее развитие плода. Микроскопически обнаружи
вается э р и т р о б л а с т о з  — очаги экстрамедуллярного кро
ветворения, состоящие преимущественно из эритробластов —- 
в печени, селезенке, лимфатических узлах, почках. В печени, 
надпочечниках, головном мозге отмечаются кровоизлияния, 
дистрофические и некробиотические изменения с плазматиче
ским пропитыванием и фибриноидами мелких сосудов. Изме
нения в мозге соответствуют г и п о к с и ч е с к о й  э н ц е ф а 
л о п а т и и .  В печени в результате некрозов возникает очаго
вый фиброз. Гемосидероз выражен умеренно. В почках даже 
доношенных плодов отмечается широкая зона эмбриональных 
клубочков.

Анемическая форма чаще наблюдается у недоношенных. 
У новорожденного отмечается общая бледность кожных по-
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Рис. 221. Отечная 
форма гемолитичес
кой болезни у доно
шенного плода. Кар- 
дио-, гепато- и спле- 
номегалия (препарат 

П. С. Гуревича).

кровов и видимых слизистых оболочек, иногда — небольшая 
пастозно,сть тканей. Желтухи нет. Имеется малокровие внут
ренних органов. Печень, селезенка увеличены незначительно, 
микроскопически в них обнаруживается умеренно выражен
ный эритробластоз. Дети чаще погибают от присоединившей
ся пневмонии.

При т я ж е л о й  п о с л е р о д о в о й  желтушной форме 
желтуха появляется к концу первых или на 2-е сутки после 
рождения и быстро нарастает. Если не принять соответствую
щих мер (обменные переливания крови), у новорожденного 
развивается тяжелое повреждение головного мозга — б и л и 
р у б и н  о в а я  э н ц е ф а л о п а т и я .  При этом количество 
непрямого билирубина в сыворотке крови нарастает до 0,2— 
0,4 г/л (см. «Нарушение обмена хромопротеидов», стр. 2Z— 
25). Проникновение непрямого токсичного билирубина в го
ловной мозг вызывает повреждение ганглиозных клеток 
вплоть до их гибели преимущественно в подкорковых отде
л а х — аммоновом роге, ядрах дна ромбовидной ямки, нижних
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оливах, льюисовом теле, бледном ядре, зубчатом ядре моз
жечка. Могут повреждаться и клетки коры больших полуша
рий. Перечисленные ядра интенсивно прокрашиваются били
рубином в охряно-желтый цвет и при вскрытии на фоне общей 
желтухи определяется я д е р н а я  ж е л т у х а .  Тяжесть по
вреждения головного мозга усугубляется гипоксией, насту
пающей в результате повреждений мелких сосудов головного 
мозга. В печени, кроме эритробластоза и распространенного 
гемосидероза, имеются желчные стазы и тромбы, иногда даже 
с образованием желчных микролитов; в почках — б и л и р у 
б и н  о в ы е и н ф а р к т ы .  Селезенка увеличена, плотная, ко
ричнево-красного цвета от присутствия гемосидерина. Распро
страненность и объем очагов эритробластоза выражены мень
ше, чем при отечной форме.

У детей, перенесших гемолитическую болезнь, могут остать
ся значительные дефекты развития центральной нервной ей- 
стемы вплоть до полной идиотии.
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ПАТОМОРФОЗ И ПАТОЛОГИЯ ТЕРАПИИ 
БОЛЕЗНЕЙ ДЕТСКОГО ВОЗРАСТА

Изменение социально-бытовых условий, экономики, алимен
тарных факторов, профилактических и лечебных мероприя
тий, а также степени вирулентности некоторых возбудителен 
болезней привели к значительным сдвигам в частоте заболе
ваемости и смертности больших человеческих популяций от 
целого ряда болезней. Поэтому принято говорить об измене
ниях общей «панорамы» болезней, понимая под этим выра
жением общие значительные сдвиги заболеваемости и смерт
ности. Анализ некоторых болезненных форм показывает, что 
произошли не только изменения «панорамы» болезней, но су
щественно изменилось клиническое течение и патологическая 
анатомия некоторых нозологических форм. Д ля  обозначения 
указанных изменений был предложен термин « п а т о м о р -  
ф о з» (от греч. «pathos»—болезнь, и «morphe»—вид, форма), 
буквально означающий — патология формы. Под термином 
« п а т о м о  р ф о з »  болезней по существу понимают с т о й 
к и е  и з м е н е н и я  з а б о л е в а е м о с т и  и с м е р т н о с т и ,  
а т а к ж е  к л и н и к и  и п а т о л о г и ч е с к о й  а н а т о м и и  
н е к о т о р ы х  б о л е з н е й  п о д  в л и я н и е м  и з м е н и в 
ш и х с я  ф а к т о р о в  с р е д ы .  Этот термин впервые был 
предложен в 1929 г. Гельпахом для обозначения существенных 
изменений в клинике и морфологии сифилиса под влиянием 
химиотерапии. В 1954— 1956 гг. Дёрр предложил различать:
1) с п о н т а н н ы й ,  и л и  е с т е с т в е н н ы й ,  п а т о м о р 
ф о  з болезней, возникающий под влиянием изменившихся 
внешних условий или под влиянием изменений внутренней 
среды живых организмов (как человека, так и микроба), и
2) и с к у с с т в е н н ы й ,  и н д у ц и р о в а н н ы й ,  и л и  т е р а 
п е в т и ч е с к и  о б у с л о в л е н н ы й  п а т о м о р ф о з ,  кото
рый зависит от профилактических противоинфекционных ме
роприятий и активных методов терапии. Часто, однако, не уда
ется провести четких границ между «естественным» по Дёрру 
и «искусстенным» патоморфозом. В СССР понятие о пато- 
морфозе болезней было введено Я. Л. Раппопортом в I960 г., 
который предложил делить явления патоморфоза болезней на
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п а т о м о р ф о з  в ш и р о к о м  с м ы с л е  с л о в а  — поня
тие, охватывающее изменение общей панорамы болезней, и 
п а т о м о р ф о з  в у з к о м  с м ы с л е  с л о в а  — понятие, ох
ватывающее патоморфоз отдельных нозологических форм.

ПАТОМОРФОЗ ИНФЕКЦИОННЫХ БОЛЕЗНЕЙ

Активное преобразование природы болезней благодаря от
крытиям в области эпидемиологии, иммунологии, микробио
логии и вирусологии сказалось прежде всего на изменениях, 
панорамы и н ф е к ц и о н н ы х  б о л е з н е й  и особенно ин
фекционных болезней д е т с к о г о  в о з р а с т а .

Иллюстрацией этих сдвигов служат данные объединенной 
прозектуры крупной Московской детской клинической боль
ницы № 1 за два периода. Первый период — до широкого при
менения современных методов профилактики и терапии инфек
ционных болезней, второй период — после их активного при
менения. Так, за первый .период от скарлатины, дифтерии,, 
осложненной кори, коклюша, дизентерии и туберкулеза умер
ло несколько десятков и даже сотен детей (например, от ди
зентерии— 718, от туберкулеза — 380). За  второй период от 
этих инфекционных заболеваний дети или не умирали (напри
мер, от скарлатины, дифтерии, коклюша), или умерло не более
2 детей. Значительно снизилось количество умерших детей от 
пупочного и отогенного сепсиса (со 122 до 16, с 96 до 7), а 
также от ревматизма (с 42 до 16).

Приведенные данные достаточно отчетливо отражают рез
кий сдвиг в течении и исходе целого ряда детских инфекцион
ных заболеваний, в том числе туберкулеза и ревматизма. Осо
бенно большой сдвиг произошел .в заболеваемости и смертно
сти от к и ш е ч н ы х  и н ф е к ц и й  благодаря проведению 
лечения сульфаниламидными препаратами и антибиотиками, 
улучшению социально-бытовых условий, развитию сети дет
ских консультаций, молочных кухонь, питанию грудных детей 
кислыми смесями, улучшению ухода за ними, повышению об
щего культурного уровня населения и др. Благодаря проведе
нию профилактических прививок сведена почти к нулю смерт
ность детей от д и ф т е р и и  з е в а  и д ы х а т е л ь н ы х  п у 
те й,  от осложнений к о р и  и к о к л ю ш а ,  о т  п о л и о м и 
е л и т а .

Значительно возросла роль с т а ф и л о к о к к о в о й  и н 
ф е к ц и и .  Стафилококк и стрептококк как бы поменялись ме
стами. Так, до 1944— 1945 гг. самым частым возбудителем пу
почного сепсиса был с т р е п т о к о к к  (по М. А. Скворцову). 
В настоящее время самым частым возбудителем пупочного 
сепсиса является с т  а ф и л о к о  к к. Появились такие прояв
ления стафилококковой инфекции, которые раньше представ
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ляли огромную редкость — стафилококковые колиты с обра
зованием прободных язв кишечника и смертью от гнойного 
перитонита, стафилококковые мембранозные энтероколиты, 
стафилококковые абсцедирующие пневмонии. Стафилококко
вая инфекция сопровождается высокой летальностью, особен
но в грудном возрасте, в котором она преимущественно на
блюдается. По образному выражению зарубежных исследова
телей, #' этом возрастном периоде имеет место «стафилококко
вая буря». Широко известным стал факт наличия штаммов 
стафилококка, устойчивых по отношению к разнообразным 
антибиотикам, что непосредственно указывает на изменение 
свойств самого микроорганизма (см. разделы «Стафилококко
вая пневмония», стр. 166— 169 и «Стафилококковая инфек
ция», стр. 209—211).

Большое значение по сравнению с бактериальными приоб
рели в и р у с н ы е  и н ф е к ц и и .  Так, вирусные инфекции 
дыхательных путей в настоящее время находятся на одном из 
первых мест по заболеваемости и смертности по сравнению с 
другими инфекционными заболеваниями у детей.

В связи с широким использованием дериватов крови с про
филактическими и терапевтическими целями и шприцевых ма
нипуляций увеличилось носительство вируса гепатита, что в 
свою очередь стало источником распространения сывороточ
ного гепатита. Носительство вируса сывороточного гепатита 
у беременных женщин опасно в отношении возможности транс
плацентарной передачи вируса, что может привести к выки
дышам, мертворожденности, врожденным порокам (эм'брио- 
патии), врожденному циррозу и гепатиту (фетопатии).

Не следует относить к явлениям патоморфоза открытие но
вых инфекционных болезней, которые не были ранее извест
ны, например цитомегалии, токсоплазмоза, парагриппа, аде
новирусной инфекции и др.

Большой интерес представляет изменение частоты заболе
ваемости и смертности от с к а р л а т и н ы .  Скарлатина по 
своему течению резко изменилась и превратилась из тяжело
го инфекционного заболевания токсического или септического 
характера, от которого погибало немало детей, в инфекцион
ное заболевание с легким течением, не требующее госпитали
зации. Смертность от скарлатины за последние 20—25 лет све
дена к нулю. Это объясняется не только лечением больных 
скарлатиной антибиотиками, но и изменением вирулентности 
самого стрептококка. Изменение свойств стрептококка ил
люстрирует течение других стрептококковых инфекций. Н а 
пример, в редких случаях поздней диагностики с е п т и ч е 
с к о г о  э и д о к а р д и т а у детей, обусловленного зеленящим 
стрептококком, когда лечение антибиотиками не проводилось, 
патологоанатомически обнаруживаются весьма умеренно вы
раженные клапанные изменения. Вместо резкой деформации
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с изъязвлениями и массивными бородавчатыми наложениями, 
типичными для септического эндокардита, в настоящее время 
приходится наблюдать умеренный склероз и незначительные 
бородавчатые наложения с обызвествлениями клапанов.

Наличие в р о ж д е ни  о г о с и ф и л и с а ,  приводящего к 
смерти детей или мертворожденное™, в настоящее время в 
патологоанатомической практике является большой редко
стью. Ушло в прошлое массовое заболевание детей п е р в и ч 
н ы м  т у б е р к у л е з о м  (см. раздел «Туберкулез», стр. 262— 
271), приводящее к мил парному туберкулезу и туберкулезно
му менингиту с летальным исходом. Раньше при туберкулез
ном менингите смерть наступала на 21-й день в 100% случаев. 
Применение антибиотиков (стрептомицин) на первых этапах 
открытия противотуберкулезного лечения позволило патолого
анатомам изучить динамику и морфологию туберкулезного 
процесса, леченного антибиотиками.

Т е р а п е в т  и ч е с к и  о б у с л о в л е н н ы й  п а т о м о р 
ф о з  т у б е р к у л е з н о г о  м е н и н г и т а у  детей заключает
ся в переходе экссудативного специфического воспаления в 
продуктивное (А. П. Авцын и Т. Е. Ивановская, 1948). В обо
лочках развивается специфическая грануляционная ткань, об
разуются спайки, идут процессы организации и рубцевания. 
В сосудах мягких мозговых оболочек возникают продуктивные 
артерииты и флебиты с облитерацией и перекалибровкой про
света. В далеко зашедших -случаях при поздно начатом лече
нии возникает продуктивный туберкулезный эпендиматит — 
специфический процесс в эпендиме желудочков мозга — ту
беркулез сосудистых сплетений, гидроцефалия, очаги и раз
мягчения вещества мозга. Продуктивный туберкулезный про
цесс переходит с оболочек на вещество мозга и вызывает оча
говый туберкулезный энцефалит. Теперь своавременно начатое 
лечение туберкулезного менингита обеспечивает полное выздо
ровление без каких-либо последствий. Очень редко при наступ
лении смерти у детей, перенесших туберкулезный менингит, 
от другого заболевания, например от острого лейкоза, в обо
лочках мозга удается обнаружить мелкие очаги обызвеств
ленного казеозного некроза, замурованного в фиброзную кап
сулу, размером не более горошины. Протекший милиарный 
туберкулез оставляет по органам мелкие, едва уловимые при 
тщательном микроскопическом исследовании соединительно
тканные рубчики.

ПАТОМОРФОЗ ИНФЕКЦИОННО-АЛЛЕРГИЧЕСКИХ 
БОЛЕЗНЕЙ

Значительный п а т о м о р ф о з  произошел и в отношении 
р е в м а т и з м а .  Благодаря проведению широкой профилак
тики, диспансеризации хронических тонзиллитов у детей, раз
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витию сети санаториев, лесных школ и т. д. значительно сни
зилась общая заболеваемость ревматизмом. Лечение антибио
тиками, стероидными гормонами привело к выраженным яв
лениям т е р а п е в т и ч е с к и  о б у с л о в л е н н о г о  п а т о -  
м о р ф о з а  р е в м а т и з м а .  Стероидные гормоны способст
вуют ликвидации неспецифического перифокального экссуда
тивного воспаления, которое до лечения гормонами являлось, 
одной из ведущих причин смерти детей от ревмокардита (см. 
раздел «Ревматизм», стр. 290—306). Благодаря современным 
методам лечения дети даже с высокой степенью аллергизации 
и тяжелыми проявлениями экссудативной фазы ревматизма 
(фибриноидными изменениями коронарных сосудов, выражен
ным неспецифическим экссудативным интерстициальным мио
кардитом, серозно-фибринозным перикардитом) стали выжи
вать. Однако у них после перенесенных острых атак ревма
тизма в более раннем возрастном периоде стал формировать
ся ревматический порок клапанов. И если раньше патолого
анатому детских учреждений не приходилось наблюдать сфор
мированного стеноза левого атрио-вентрикулярного отверстия 
с гипертрофией и декомпенсацией соответствующих отделов, 
сердца, то теперь, на общем фоне выраженного снижения 
смертности детей от ревматизма, такие единичные наблюде
ния появились. Следовательно, терапевтически обусловленный 
п а т о м о р ф о з  р е в м а т и з м а  п р и в е л  к о м о л о ж е 
н и ю  р е в м а т и ч е с к и х  п о р о к о в .

Терапевтически обусловленный патоморфоз наблюдается в. 
отношении других инфекционно-аллергических заболеваний, а 
именно в патологоанатомической практике за последние два 
десятилетия почти не встречается случаев с м е р т и  д е т е й  
о т  г л о м е р у л о н е ф р и т а  или от л и п и д н о г о  н е ф 
р о з а .

Современная терапия цитостатиками и гормонами спо
собствует продлению жизни больных детей, за ними прекра
щается наблюдение в детских учреждениях, так как они пере
ходят в клиники взрослых. Роль патологоанатома в изучении 
болезней почек у детей сводится в настоящее время больше к; 
исследованию пункционных биопсий почек.

ПАТОМОРФОЗ БОЛЕЗНЕЙ НЕИНФЕКЦИОННОЙ 
ПРИРОДЫ

Изменение профиля инфекционных детских болезней приве
ло к тому, что больший удельный вес в детской смертности 
приобрели заболевания неинфекционной природы: э н з н м о -  
п а т и и ,  э н д о к р и н о п а т и и ,  н а с л е д с т в е н н ы е  б о 
л е з н и ,  в р о ж д е н н ы е  п о р о к и  р а з в и т и я ,  з л о к а 
ч е с т в е н н ы е  о п у х о л и  и л е й к о з ы .
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Среди э н д о к р  и н о п а т и й большое значение приобре
тает проблема сахарного д и а б е т а ,  заболеваемость которым 
возросла во всем мире. Т е р а п е в т и ч е с к и  о б у с л о в 
л е н н ы й  п а т о м о р ф о з  с а х а р н о г о  д и а б е т а  выра
жается в том, что в настоящее время дети ,не погибают от это
го заболевания, а доживают до возраста взрослого человека 
и благодаря лечению способны иметь потомство, что, возмож
но, играет роль в учащении этого страдания. Борьба с интер- 
куррентными заболеваниями, .которые в основном губили де
тей, больных .сахарным диабетом, привела к тому, что больные 
доживают до ряда осложнений, связанных с основным про
цессом, микро- и макроангиопатий с поражением почек, 
глаз и крупных сосудов — аорты, коронарных артерий, сосу
дов головного мозга.

Выросла значимость болезней опухолевой природы у детей, 
особенно гемобластозов. В данном случае имеют значение 
новые условия окружающей среды, порождающие большое 
количество канцерогенов: синтетические смолы, выхлопные 
газы, пары бензина, влияние ионизирующей радиации, рент
геновских лучей и др. Однако точно установить роль перечи
сленных факторов не представляется возможным, поскольку 
этиология и патогенез опухолей до настоящего времени оста
ются не раскрытыми.

Не безразличным для эндокринопатий и опухолевых болез
ней является, вероятно, изменение, выражающееся в отчетли
вой а к с е л е р а ц и и  — общем ускорении физического и пси
хического развития с заметным укрупнением роста и веса лю
дей. Акселерация, безусловно, свидетельствует о сдвигах все
го эндокринного статуса, происшедших среди современного 
человечества во всем мире.

Т е р а п е в т и ч е с к и  о б у с л о в л е н н ы й  п а т о м о р 
ф о з  з л о к а ч е с т в е н н ы х  о п у х о л е й  у детей привел 
прежде всего к  продлению жизни этих больных. В самих зло
качественных опухолях (опухоль Вильмса, злокачественные 
тератомы, нейробластомы и др.) химиотерапевтические препа
раты и противоопухолевые антибиотики вызывают дистрофию 
и некроз ^опухолевых клеток, развитие грубой волокнистой 
фиброзной ткани на месте бывшей опухоли. Вокруг рубцовой 
ткани и по периферии гибнущих опухолевых клеток обнару
живается скопление макрофагов, лимфоцитов и плазматиче
ских клеток. Появление перечисленных клеточных инфильтра- 
тов свидетельствует о нарастании противоопухолевого имму
нитета при применении современных противоопухолевых 
■средств. Иногда под влиянием лечения наблюдается переход 
одного вида опухоли в другой, например переход у взрослых 
аденокарциномы в плоскоклеточный рак, у детей — мезен- 
химомы в рабдомиосаркому. Объяснения этому явлению пока 
не имеется.
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Рис. 222. Острый лейкоз, леченный цитостатиками и гормонами. «Уходя
щие» лейкемические инфильтраты в портальном тракте. Окраска гематокси

лин-эозином. Х300.

Т е р а п е в т и ч е с к и  о б у с л о в л е н н ы й  п а т о м о р 
ф о з  л е й к о з о в  приводит к переходу этого процесса в про
тивоположную болезненную форму — п а н м и е л о ф т и з  с 
полной аплазией костного мозга и параличом его кроветвор
ной функции. Лейкемические клетки подвергаются дистрофи
ческим изменениям, а затем погибают. Под влиянием совре
менных методов лечения меняется расположение лейкемиче
ских инфильтратов; они исчезают из печени (рис. 222), селе
зенки, лимфатических узлов и костного мозга и во время 
обострения процесса разрастаются в других органах — в лег
ких, почках, мозговых оболочках, эндокринных железах, гона
дах, что дает соответствующие изменения в клинике.

Такие значительные изменения опухолевого и лейкемиче
ского процесса приводят к тому, что па вскрытии часто быва
ет трудно поставить правильный диагноз основного заболева
ния без знания и соответствующей оценки влияния применяв
шейся терапии.

ПАТОЛОГИЯ ТЕРАПИИ

Применение современных активных лекарственных препа
ратов— а н т и б и о т и к о в ,  с у л ь ф а н и л а м и д о в ,  ц и 
т о с т а т и к о  в, г о р м о н о в ,  в и т а м и н о в  и др., а также
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л у ч е в о й  т е р а п и и  вызывает, помимо терапевтически обу
словленного патоморфоза, самого болезненного процесса, по
бочные явления с повреждением ряда органов и тканей. Зто 
так называемая п а т о л о г и я  т е р а п и и ,  т. е. патология, 
вызванная побочными .влияниями на  организм лекарственной 
и другой терапии.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  о с л о ж н е н и й ,  с в я 
з а н н ы х  с п р и м е н е н и е м  а н т и б и о т и к о в .  П е н и 
ц и л л и н  обладает выраженным аллергизирующим влиянием 
вплоть до развития у некоторых больных аллергического или 
анафилактического шока. Как осложнения при его примене
нии описываются геморрагические воспалительные процессы 
в коже, слизистых оболочках желудочно-кишечного тракта, 
отек головного мозга, энцефалопатии с острыми некрозами и 
геморрагиями, расстройства кровообращения в виде застоя в 
капиллярах легкого и других внутренних органов, отек над
гортанника и гортани, эозинофильный миокардит и нефрит, 
эозинофильные инфильтраты в легких, дистрофические изме
нения в печени, анемия.

П а т о г е н е з  перечисленных явлений связан не только с 
аллергизацией по отношению к пенициллину, но и с токсиче
скими воздействиями необычной для человеческого организма 
микробной флоры, которая начинает размножаться прежде 
всего в кишечнике, так как пенициллин подавляет жизнедея
тельность микробов — симбионтов. Отсюда возникает так на- 
зываемый п о с т а н т и б и о т и ч е с к и й к о л и т  или э н т е 
р о к о л и т  язвенного или мембранозно-геморрагического ха
рактера, который обусловлен кокковой или грибковой фло
рой. Итак, пенициллин оказывает влияние: 1) обладая анти
генным воздействием, вызывает а л л е р г и з а ц и ю ;  2) по
давляя жизнедеятельность естественной для человека ауто
флоры, вызывает д и с б а к т е р и о з .

Некоторым особым действием обладают с т р е п т о м и ц и н  
и некоторые другие антибиотики. Стрептомицин вызывает из
менения внутреннего уха. Так, удалось показать падение ак
тивности окислительных ферментов и изменения в митохонд
риях эпителия и эндотелия внутреннего уха со снижением 
продукции перилимфы. Следовательно, стрептомицин облада
ет ототоксическим, а не невротоксическим действием, как 
предполагали одно время.

Особым влиянием на процессы обызвествления зубов обла
дает т е т р а ц и к л и н .  При этом он оказывает свое воздей
ствие только в период формирования дентина, обусловливая 
сначала желтоватую, а затем грязно-коричневую окраску зу
бов вследствие нарушения образования эмали. Может также 
нарушаться форма зубов, которые приобретают характер ши
пов или пеньков. Если тетрациклин принимает мать в фазе 
образования зачатков молочных зубов у плода, а именно в
27 Патологическая анатомия 417
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конце 4-го месяца беременности, то зубы повреждаются в про
цессе дальнейшего развития. Формы т е т р а ц и к л и н о в о и  
д е н т о п а т и и  очень разнообразны и зависят от времени 
воздействия и дозы антибиотика.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  и з м е н е н и й ,  с в я 
з а н н ы х  с п р и м е н е н и е м  с у л ь ф а н и л а м и д н ы х  
п р е п а р а т о в .  Применение с у л ь ф а н и л а м и д н ы х  пре
паратов сопровождается прежде всего аллергизацией у неко
торых лиц с преимущественным поражением кожных покровов 
в виде разнообразных аллергических кожных сыпей. Патоло
гоанатомически наблюдается поражение таких органов, как 
сердце, печень, почки, легкие, селезенка, костный мозг, попе
речнополосатая мускулатура и др. В органах обнаруживают 
эозинофильные инфильтраты, диапедезные кровоизлияния и 
фибриноидные некрозы сосудов с пролиферацией эндотелия. 
Описываются изменения сосудов типа нодозного периартерии- 
та (см. стр. 310—313). Есть указания на то, что артерииты, 
вызванные сульфаниламидными препаратами, а также при 
сывороточной болезни, при применении некоторых вакцин от
личаются тем, что при них поражаются преимущественно ар- 
териолы, венулы, капилляры и мелкие артерии почек, сердца, 
легких и др., причем страдают люди любого возраста. В про
тивоположность этим м е д и к а м е н т о з н ы м  а р т е р и и 
т а м  п р и  н о д о з н о м  п е р и а р т е р и и т е  поражаются 
артерии мышечного типа и страдают люди среднего возраста. 
Поскольку этиология и патогенез нодозного периартериита не 
установлены, вряд ли эти критерии являются надежными, так 
как процесс в сосудах по существу один и тот же — фибрино
идный некроз с последующей клеточной реакцией адвентиции. 
В почках при даче сульфаниламидных препаратов наблюдает
ся выпадение кристаллов самих препаратов в канальцах, 
вплоть до развития их обтурации и анурии.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  и з м е н е н и й ,  с в я 
з а н н ы х  с п р и м е н е н и е м  ц и т о с т а т и к о в. Побоч
ным действием цитостатиков является их влияние не только на 
пролиферирующие при гемобластозах клетки, но и на нор
мальные, особенно активно размножающиеся ткани — нор
мальные клетки гемопоэза, клетки половых желез у взрослых 
и др. При лечении гемобластозов наблюдаются особые п о р а 
ж е н и я  п о ч е к  и п е ч е н и .  Однако нельзя говорить об 
этих изменениях как об осложнениях, связанных с примене
нием только цитостатиков. Современная терапия гемобласто
зов 6-меркаптопурином, большими дозами глюкокортикоидов, 
антибиотиками и гемотрансфузиями не исключает возможно
сти комплексного влияния названных средств. При лечении 
острого лейкоза у некоторых детей развивается т о к с и ч е 
с к и й  г е п а т и т  с выраженной желтухой. В печени обнару
живаются дистрофические изменения, холестазы, пролифера
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ция купферовских клеток. Местами возникают небольшие оча
ги некробиоза и некроза. Иногда некротические изменения на
растают, в клинике развивается картина печеночной комы. 
Патологоанатомически обнаруживается острый илиподоетрый 
м а с с и в н ы й  н е к р о з  п е ч е н и .  В подобных случаях 
нельзя исключить присоединение сывороточного гепатита, так 
как больным постоянно переливают кровь и вводят различ
ные ее дериваты.

В почках может развиться так называемая м о ч е к и с л а я  
н е ф р о п а т и я  с анурией и уремией. П а т о г е н е з  моче- 
кислой нефропатии связан с массовым распадом лейкемиче- 
ских клеток под влиянием лечения, с высвобождением в кро
вяное русло большого количества продуктов распада нукле- 
опротеидов — мочекислых солей. Мочекислая нефропатия на
блюдается в случаях гиперлейкемического варианта течения 
лейкоза. Макроскопически просветы канальцев, особенно в 
области пирамид, имеют .вид золотисто-желтых лучистых по
лосок. М и к р о с к о п и ч е с к и  просветы канальцев, особен
но в выводящих отделах, обтурированы кристаллами моче- 
кислых солей. Цитостатики и антиметаболиты являются им- 
мунодепресса.нтами по отношению к  инфекционному имму
нитету. Поэтому при лечении этими препаратами, особенно в 
сочетании с гормонами, участились случаи бактериального 
сепсиса, вирусных инфекций, особенно ветряной оспы, у боль
ных злокачественными опухолями и гемобластозами. При этом 
ветряная оспа может принимать характер тяжелого генерали
зованного заболевания с поражением внутренних органов, из 
которых чаще всего страдает печень.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  и з м е н е н и й ,  с в я 
з а н н ы х  с п р и м е н е н и е м  к о р т и к о с т е р о и д н ы х  
г о р м о н о в .  Кортикостероидные гормоны, применяемые осо
бенно в больших дозах при лечении острых лейкозов у детей, 
вызывают так называемый к у ш и н г о и д н ы й  с и н д р о м  — 
сходный с синдромом Кушинга, который наблюдается при 
опухолях (кортикостеромы) надпочечника. Возникает ожире
ние верхней половины туловища, лицо приобретает лунооб
разную форму, шея короткая, на лице и конечностях появля
ется выраженный гипертрихоз (рис. 223). В клинике отмеча
ется повышение артериального давления, нарушение водного 
и электролитного обмена. На вскрытии обнаруживается липо
матоз интимы аорты, гипертрофия левого желудочка сердца, 
выраженная атрофия коркового слоя надпочечников, вилоч- 
ковая железа резко атрофируется, превращается в тонкий 
желтоватый, дряблый листок, вес ее уменьшается в 5— 10 раз 
по сравнению с возрастной нормой. Со стороны костной тка
ни отмечается резкая степень о е т е о . п о р о з а  вплоть до то
го, что кости свободно режутся ножом. В позвоночнике раз
вивается б р е в и с п о н д и л и я  — рыбьи позвонки, возникаю-
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Рис. 223. Кушингоидный синдром, развившийся при лечении кортикостеро
идными гормонами острого лейкоза.

щие вследствие оседания тел позвонков в кранио-каудальном 
направлении в результате резко выраженного остеопороза. 
Межпозвоночные диски ;на разрезе такого позвоночника ста
новятся шире, чем тела самих позвонков.

С применением кортикостероидных гормонов связывают 
возникновение я з в  ib ж е л у д о ч н о - к и ш е ч н о м  т р а к -  
т е с  массивными, иногда смертельными кровотечениями, раз
витие гиалиново-капельной дистрофии эпителия канальцев по
чек, генерализованных фибриноидных некрозов мелких сосу
дов внутренних органов — почек, селезенки, кишечника и др. 
При лечении кортикостероидами л е г к о г о  в о з н и к а ю т  
и н т е р к у р р е н т н ы е  з а б о л е в а н и я :  пнавмоцистоз лег
ких, остеомиелит, септикопиемия, вызванные преимущественно 
стафилококком, вирусные инфекции — ветряная оспа, герпес, 
цитомегалия и др.

Особое место занимает патология терапии при ошибочном 
лечении к о р т и к о с т е р о и д н ы м и  г о р м о н а м и  боль
ных туберкулезом. В подобных изредка встречающихся слу
чаях процесс принимает катастрофическое течение. Развер
тывается острый экссудативный туберкулез с образованием 
туберкулезного гноя, генерализованным гнойным расплавле
нием лимфатических узлов, милиарным туберкулезом и экс
судативным туберкулезным менингитом. В гное обнаружива
ется обильное количество микобактерий туберкулеза. Такое
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влияние кортикостероидов связано с иммунодепрессивным 
действие^ их на клеточный иммунитет, имеющий основное 
значение при туберкулезе.

Л 2 1 0 й о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  г и п е р в и т а м и н  о-
з u D. I ипервитамииоз D характеризуется в клинике карти- 
нои общей нарастающей интоксикации (см. раздел «Наруше
ние минерального обмена», стр. 43, 44), Дети погибают от 
н е ф р о к а л  ь ц и н о з а .  Известковые метастазы у них обна
руживаются не только ,в почках, но и ib миокарде, легких, ж е
лудке. В костях отмечается усиленное обызвествление основ- 
ного вещества хряща в области линии энходрального окосте
нения. У детей, в прошлом перенесших гипервитаминоз и ,  
описываются 'склеротические изменения сосудов'

Круг побочных влияний лекарственной и другой терапии 
очень велик. Знание этих побочных влияний лечения неоо- 
ходимо врачу люоой специальности. Без знания патоморфоза 
болезней и патологии терапии невозможны правильная по
становка диагноза, правильное ведение больного, применение 
своевременных мер в предотвращении осложнений от терапии.
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ПРЕДМЕТНЫЙ УКАЗАТЕЛЬ

Агаммаглобулинемия наследственная 79
— — лимфопеническая 80 
Аденовирусная инфекция 149
------дыхательных путей, изменения 150
-^ — экссудата состав 150 
Азотемия 316 
Акрания 370 
Акушерская травма 398 
Алимфоцитоз чистый 79 
Алкаптонурия 21 
Альдостеронизм вторичный 320
— первичный 38 
Альпорта синдром 324 
Амавротическая идиотия 29 
Амилоид, отложение, виды 20 
Амилоидоз 272 
Амилопектиноз 35 
Амниона пороки развития 384 
Ангиосаркома 88
Анемия 375 
Аноксемия 391 
Аноксия 391
Антикардиальные аутоантитела 297 
Анэнцефалия 370
Аппендикулярный инфильтрат 217 
Аппендицит 213
— вторичный гангренозный 215
— острый поверхностны й 214
— флегмонозный 214
— хронический 216
Артериального протока незаращение 364 
Аспирация 136 
Асфиксия 390
— антенатальная 391
— внутриутробная 391
— интранатальная 391
— новорожденного 391
— плода 391
— — белая 392
— — синяя 391
— постнатальная 391
— при дифтерии 258 
Атаксия — телеангиэктазия 79 
Ателектаз(ы) легких новорожденных 394 
 — вторичные 394
— — _  обтурационные 396
 — --первичные 394
------при полиомиелите 234
Атрио-вентрикулярных подушечек нару

шение развития 363
Аутолиз плода 406
А ш оф—Т ал ал аев а  гран улем а 298

Банти синдром 229 
Билирубиновая энцефалопатия 408 
Бластогенез 350, 352 
Бласттрансформации феномен 70

Бластопатии 358 
Боткина болезнь 219 
Ботриоидный полип 92 
Бронхиальная киста 369 
Бронхоэктазы врожденные 370
— мешковидные 183
— Цилиндрические 183 
Ьронхоэктатическая болезнь 183

осложнения внелегочные 183 
Ьрутона синдром 79 
Бруцеллез 283 

* поражение матки 284
------плаценты 284
Брюшной тиф 204
------осложнения 207
------стадии 204

заживления язв 204 
мозговидного набухания 204 
некроз пейеровых бляшек 204 

* образование язв 204 
Г------------чистых язв 204

тияН376 ПереДней стеики п°Р °к  Разви-

Вирусные инфекции 412
------ респираторные 140
* вирусов размножение 141

изменения органов дыхания 141 
кровообращения 142 — -инкубационный период 141

ьисслера Фанкони аллергический cv6-
сепсис 307 

Волчаночные клетки 309 
Волчаночный нефрит 309 
Волчья пасть 376
Воспаление в процессе внутриутробною 

развития зародыша 59
— компоненты 59
— у новорожденного 60 
  особенности 61

Гамартобластомы 85 
Гамартомы 85 
Гаметопатии 349, 357 
Ганглиозидов генерализованный 30 
Гангрена влаж ная 50
— сухая 50
Гартнапа синдром 16, 329
Гематурия семейная доброкачественная

325
Гемангиома 86
— гигантская 86
— кавернозная 87
— капиллярная 86
— — особенности 87
Гемолитическая болезнь новорожденных

405
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---------- форм а анем и ческая  407
------- — внутриутробная см ерть 5—7 м есяч

ного плода 406
— — — — ж елтуш н ая 408 
 —, отечная 406
Г ем оррагическая болезн ь новорож денны х 

403
Гемосидероз 24
— идиопатический 25
— местный 24
— общий 25 
Генопатии 357 
Г епати т(ы ) 219
— внутриутробны й 224
------ с гигантоклеточны м  м етам орф озом

гепатоцитов 224 
------ * цитом егалический 224
— эпидемический 219
— — зар аж ен и е  п арентеральное 219
— — — транс п лантарное 219
-----------энтеральное 219
Г епатобластом а 94 
Гиалиновы е м ем браны  396 
Ги дроцеф али я 371 
Гипервитам иноз D 44, 421 
Г и перкальц ием и я и диопатическая 44
— сим птом атическая 45 
Д и  Георга синдром 79 
Гипоксемия 391 
Гипоксия 391
Гипоф осф атазия 45 
Гирке болезнь 33 
Гирш прунга болезнь 368 
Глицинурия 329 
Глом ерулонеф рит 316
— геморрагический 317
— злокачественны й 322
— и нтракапи ллярн ы й  316
— лобулярны й 322
— м ем браноз но-пролиферативны й 320
— мембранозны й 317, 319 
—• м инимальны й 317, 318
— о страя  ф орм а 317
— продуктивны й 317
— пролиф еративны й 320
— фибринозны й 317
— ф ибропластический 317, 322
— хроническая ф орм а 317 
—.экссудативны й 317
— экстракап иллярны й  316 
Глом ерулопатии 315
— наследственны е 324
— приобретенны е 316 
Глю коглицинурия 329 
Гона очаг 266
Гоше болезн ь 28
— клетки 29
Г ран улем атозн ая  болезнь хроническая 79 
Грипп 144
—- вирус разм н ож ен и е 144
— изменения в орган ах  146 — ------ды хан ия м акроскопические 146
Г ры ж а ди аф рагм ы  истинная 376
— — л о ж н а я  376 
Г удп асч ера  синдром 25

Д ау н а  болезнь 358 
Д и аб ет  сахарн ы й  32
— — п атом орф оз 415 
Д и аб ети ч еская  эм бриопатия 351
— ф етопатия 351 
Д и зен тери я 196
— возбуди теля  разм н ож ен и е 196
— диф терийны й колит 199
— макроскопические изм енения стенки ки

ш ечника 198
— токсина действие 197
— ф олликулярны й колит 199
— хронический язвенны й колит 200

Д изонтоген ез 351 
Д испротеиноды  внеклеточны е 18
-------ам и лои доз 20
----------  генетический 20
---------- первичны й 20
------ - периколлагеновы й 20
----------- периретикулярны й 20
-----------приобретенный 21
------ * гиалиноз 19
---------- местный 20
---------- системны й 19
------- мукоидное н абухан ие  18
— ------ м етахром ази я  18
-------------- систем ное 18
------- ф ибриноидны е и зм енения 18
---------------  н абухан ие  18
--------------  некроз 19
— внутриклеточны е 11
— смеш анны е 21 
Д истроф ия 10
— вакуольн ая  12
------ ац и доф и льн ая  13
------  баллон н ая  12
— гиали н ово-кап ельная  13
— ж и ров ая  26
------ - м и окарда  27
------ печени 26
------- почек 27
— зерн и стая  14
— изм енения м орф ологические 10 
 ф ункц ион альны е 10
— л о к ал и зац и я  10
— роговая  14
— связан н ая  с  наруш ением  обм ена ам и но

кислот 14
—■ -------------------тирозиноз 17
----------------------  ф ен илпировиноградная оли 

гоф рения 17
-------------------цистиноз 17
Д иф терийны й круп 254 
Д иф тери я 253
— зева  254
— к атар ал ь н ая  254
— п ораж ени е д ы хательн ы х  путей 254 
 нервной систем ы  256
------ сердечно-сосудистой систем ы  257
— — хром аф ф инной  систем ы  257
-------ф ибри нозн ая  254
Д рож ж еп одобн ы е грибы  211 
Д ы хательн ы е  органы  у  детей , особенности

134

Ж елтуха  гем оли тическая  23
— Д уби  на—Д ж о н са  вро ж д ен н ая  сем ейная

23
— Ж и льбера  — Л ар аб у л е  22
— новорож денны х 23
— при инфекционном геп ати те 23
— типы  22
—- я д ер н ая  22, 409 
Ж ел у д к а  пневм атоз 339 
Ж елчн ы х внутрипеченочны х протоков 

вр ож ден н ая  аген ези я  336
---------------ги поп лази я  336
---------- врож д ен н ая  ги п ерп лазия  337
^ ----------- пороки разви ти я  336
— путей пороки р азви ти я  368

З а я ч ь я  губ а  375
З локачественн ы х опухолей п атом орф оз 415

И ммунитет гум оральн ы й , реак ц и я  68 
------------втори чн ая  69
— ------- п ервичная  68
— клеточной реакц и и  69 
И ммунны е реакции  реакци и  64
------ гиперф увствительность зам едленн ого

типа 76 
----------  нем едленного тип а 76
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И м м унны е реакци и  гум оральн ы е 65
------ клеточны е 65
------* онтогенез 77
------ - роль некоторы хк леточны х элем ентов

67
 типы  65
— тим ус — зави сим ы е и бурса — зави си 

мы е систем ы им м унны х реакций  65
И мм унодеф ицитны е синдромы  
И нф арк т  билирубиновы й 409
— мочекислы й 21
— плац ен ты  385
— понятие 57
И нф екционны е болезни 124 
—*— воздействие токсинов на ткани  129
------  вторичный очаг 129
------ иммунологические сдвиги  131
—• — инкубационны й период 126
-------- м акроорган изм а влияние на течение

процесса 132
— *— морф огенез 125 
  патоген ез 124
-------первичны й очаг 126
------  этиология 124
И нф ицирование экзогенное 125

К азаб ах —М еррита синдром 86 
К альц и я обм ена наруш ение 38
----------  р ахи т  39
--------------- клиника 40
---------- — морф ологические изм енения 40
---------------  патоген ез 42
-------регуляц и я 39
К альци ф и лакси я  45 
К ан ди дам и коз легки х  176
— — грибов разм н ож ен и е 177
------- м акроскопические изм енения легких

177
— п ищ еварительного тр ак та  211 
К арн и ф икац ия 174 
К аунсильм ена тельц е  220 
К ваш иоркор 346 
К еф алогем атом а 400 
К им атоген ез 349, 350 
К им атопатии  350
К иш ечная коли-инф екция 201 
К иш ечника пневм атоз 339
— удвоение 367
К иш ечные инф екции 411 
------ - бактериальн ы е 192
— — м акроскопические изм енения 191
— - п у т и  зар аж ен и я  191
-------токсинов влияние 191
Киш ечный инф антилизм  342 
К оклю ш  174
— бактерий  разм н ож ен и е 174
— изм енения в легки х  макроскопические

175
----------  о рган ах  176
К олиэнтероколит 201 
К оллагеновы е болезни 293 
-------характери зую щ и е критерии 293 — -----влияние кортикостероидной т е 

рапии  295
---------------  дезорган и зац и я  соединительной

ткани  294
------ -------- наруш ение иммунного гом еоста

за  295
---------------п овреж дение сосудов м икроцир

кулярного русла  294 
-------------- прогрессирую щ ее течение про

цесса 295 
Конечностей пороки разви ти я 375 
К оновалова геп ато-ц еребральн ы й  синдром 

229 
Корь 154
— м акроскоп ическая картин а 154

К остно-суставной и мышечной систем 
врож ден ны е пороки 374

-----------------------  генерализованны е 374
---------------------- л окализованн ы е 375
К рипторхизм  373 
К ровоизлияния ди ап едезны е 55
— в  мозговы е оболочки и вещ ество м озга 

401
— петехиальны е 54
К ровообращ ения наруш ение 52 
-------местные 53
------ общ ие 52, 53
К ровотечение 54 
К сан том атоз 31

Л егкого  гангрена 173 
Л ейкем ический инф и льтрат 105, 115
------- ан ап лази я  106
Л ейкодистроф ия Ш ольца 31 
Л ейкозы  105
— врож денны е 116 
 особенности 116
— гистогенез 109
— класси ф и кац и я 108
— м онобластны й 117
— острый НО, 111
-------лим ф обалстны й 114
------ м иелобластны й 114
— патогенез 106
— п атом орф оз 415 
— хронические 110
— — миелолейкоз 116
— эозиноф ильны й 116
— эритром иелобластны й 116
— эпидем иология 107 
Л еттерера  — Зи ве болезнь 123 
Л им ф ангиом а 90 
Л и м ф огран улем атоз 119
Л и м ф ои дн ая  ткан ь  65 !
Л им ф ом а Б еркитта 119
— злокачественн ая  у  детей  121 
Л им ф оциты  бурса-зави сим ы е 67
— тим ус-зависим ы е 67
— цитопатическое действие 70 
Л ипидов наруш ение обмена 26 
Л ипоидозы  28
Л  истерии 277 
Л истериоз 276
— внутриутробны й 277
Л оу  окулоцеребральны й синдром 32 
Л уи —Б арр  синдром 79

М ак—Ардля болезнь 35 
М аллори тельца 13, 220 
М атка двурогая  373 
М ац ерац ия 406
— кож и плода 49 
М егасигм а 368 
М едуллобластом а 99
— ритм ичны х структур образован ие 99 
М еж ж елудочковой  перегородки деф екты

362
М еж предсердиой перегородки деф екты  361 
М еккелев дивертикул 368 
М енингит(ы ) вторичные 237
— м енингококковый 234
— прочие (бактериальн ы е) 237
— туберкулезны й 269 
М енингококкцемия 237 
М енингоцеле 371 
М ертворож денны й 389
М иелоидная м етап лази я  лим фоидной т к а 

ни 68 
М икозы 176, 211
— легки х  плесневы е 178 
М икрогирия 370 
М икроцеф алия 240, 370
М иокардит интерстициальны й при полио

м иелите 233
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Мозжечкового намета разрыв при подо-
вой травм е 401 

^ ^ ® ВЫВ°ДЯ1ЧИХ путей пороки разви тия

М очеполовой системы врож денны е пороки

-------------- - половых органов 373
---------------  почек 372
М уковисцидоз 333
— клинические формы  333
*”  л*екониальная киш ечная непроходимость

— п атогенез 334
— прогноз 336
— этиология 333 
М укополисахаридоз 37 
М утация п атологи ческая  357
— генов 357
— хромосом 358

Н азоф арингит менингококковый 234 
Н езелоф а болезнь 234 
Н ейробластом а 99
— м етастазы  102 
Н едонош енность 390 
Н екроз 47
— влаж ны й  47
— восковидный 47
— непрямой 49
— прямой 47, 48
— сухой 47
— творож исты й 47
— этиология 47
Нервной системы врож ден ны е пороки 370
Н еф робластом а 92
Н еф роз генуинны й липидны й 318
— некротический 326
— возникновение неф роли тиаза 327 
  полиурии 327
— п ораж ение костной системы 327
— этиология 326 
Н еф ропатии диф ф узны е 314
------ гломерулопатии 315, 316, 324
-------тубулопатии  315, 325
Нефротический синдром 318

-------вторичный 318
------ наследственны й 325
-------первичный 318
-------симптомы ренальн ы е 318
----------  экстраренальн ы е 318
Н им ана — П ика болезнь 2&
Н оворож денны й 389 
Н одозны й п ериартрит 310 
-------п атологическая анатом и я 311
— — патогенез 310
------- этиология 310
Н уклеопротеидов наруш ения обмена 21

О бы звествление дистроф ическое 45 
О м ф али т 287
О пухоль, автоном ность 81
— особенности у детей  81, 82
— типы 83
------ первый 83
------  второй 85
------  третий 85
О рганов ды хан ия врож денны е пороки 368
— п ищ еварения заболевани я 330 
 врож денны е 331, 364
О рхит острый некротический при оспе 247 
Оспа ветрян ая  247
— н атуральн ая  244 
—* — вариолоид 246
------ п ораж ени я кож и 245
-------ф орм а гем оррагическая 246
О стеосарком ы  104
О течно-геморрагический синдром 396

П анкреатит геморрагический 344 
П анкреонекроз 344 (

П арагрипп  147
~г м орф ологические и зм енения 148 
П аран еф ри т 243
П ариетальны й  ам ниохориодецидуит 386 
П аротит эпидем ический 249 
П атология терап ии  при применении анти 

биотиков 417
-------------- витам инов 420
---------------кортикостероидны х гормонов 419*
---------------сульф ани лам идов 418
*-------------- ц итостатиков 418
П атом орф оз болезней  410
— — инф екционно-аллергических 413 
 инф екционны х 411
------ неинф екционны х 414
П еренош енность 390 
П ереш ейка аорты  суж ен ие 364 
П ери н атальн ая  п атология 389
— смертность 389 
П ерин атальн ы й  период 389 
Пери неф рит 243 
П еритонит гнойный 217
Печени атроф ия острая  ж е л та я  223 
----------  кр асн ая  223
— массивны й некроз 221 
П иелонеф рит 242
— острый 242
— хронический 243
-------ослож нения 244
П иелонеф ритический н еф росклероз 244 
П ика клетки 29
П илоростеноз 366
— гипертрофический 331 
П ищ еварительного тр ак та  пороки развития»

364
П лац енти т 386
П лац енты  пороки разви ти я  382 
П невмония б ак тер и ал ьн ая  158
-------внелегочны е пораж ени я 172
-------возбудителей  разм н ож ен и е 159
—- —■ изм енения в легки х  159
-------ослож нения 173
------- пути распространения 159
— м и коп лазм ен н ая  156
------  изм енения легки х  158
—■ новорож денны х 398
—« — асп и рац ион н ая  398
— пневм ококковая 160
------  круп озн ая  161
-------— стадии  161
------- о чаговая  163 — -гистологическая картина 163
— стаф и лококковая  166 
 ослож нения 168
— стреп тококковая  169
------  м акроскоп ическая картин а 170
------  микроскопическое и сследование 170
— Ф ридлендера 164
— хроническая 181 
П невм опатии 392, 394 
П невм оцистоз л егки х  179 
 зар а ж ен и я  пути 179
------- м акроскоп ическая  карти н а  181
------ . разм н ож ен и е возбуди теля  179
П одж елудочной  ж елезы  врож ден ны е поро

ки разви ти я 368 
П олиом иелит 231
— период п аралитический  233
------  п репаралитический  233
П ослед  380
— воспаление 386
— п атология 380
— пороки р азви ти я  382
— расстройства кровообращ ен ия яю  
П остантибиотический колит 417 
П оствакци нальн ы е ослож нения 290
— — аллергические процессы 291
------ вы зван ны е ж ивы м агентом  2У0
------инф екционны е заболеван и я  2\)2
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П очечн ая  глю козурия 327 
■Почечный д и аб ет  несахарны й 328
— — солевой 328
— канальц евы й  ац и д оз 329 
П о ч к а  вторично-см орщ енная 322 
П рен атал ь н ая  п атологи я 348
— — законом ерности  351
-------периоды  349
Э тиология 350 
П рогономы 85 
П ролеж ен ь 51
П ротеиногенны е пигм енты 25

--------наруш ение обм ена 25
--------------  альбинизм  26
-------------- м елан областоз нейрокутанны й 25
— — — — н едерж ан и е пигм ента 26 
П севдоальдостеронизм  38 
П севдоцисты  238
П уповины  пороки разви ти я  383

-Рабдом иобластом а 90 
Р абдом и ом а 90 
Рахи сш и с 371
Реактивность возр астн ая , особенности  7 
----------  лаби льн ость обм ена 8
 •----------н езрелость м ехани зм ов регуляци и  7
■*— — — — специф ических иммуны х реакций

9
-----------повы ш енная проницаем ость бар ьер 

ных тканей  8
------- понятие 6
Р евм ати зм  296
— этиология 296
— патологи ческая анатом и я 298
— п атоген ез 296
— п атом орф оз 413
— формы  300
------ кард н о-васкулярн ая  301
------  н одозн ая  306
--------полиартритическая 301
— — ц еребральн ая  305 
Ревм атический м иокардит 303
— — гранулем атозно-продуктивны й 303
 - экссудативно-продуктивны й 303
пери кардит  304
*— эн д окард и т  301 
 ф орм ы  301
 •---------------  — бородавчаты й  301
----------  вальвули т  301
 •----------возвратно-бородавчаты й  302
------ — ф ибропластический  302
Р евм атои дны й  артри т  306
-------п атологи ческая  анатом и я 307
------- п атоген ез 306
— этиология 306
Р еспи раторн о-син ц ити альн ая  и нф екция 148 
Р еспи раторн ы е инф екции остры е 134 
-----------д р ен аж н ы е  м еханизм ы  брон хиаль

ного дерева  136
---------- класси ф и кац и я 135
---------- л о к ал и зац и я  135 — -ослож нения 153
Ретин областом а 99 
Р од ов ая  оп ухоль 400
— тр авм а 398
------  надпочечников 403
------ п атологи ческая  анатом и я 400
------- печени 403
— — подкож ной  клетчатки  402
 спинного м озга 401
------- черепа 401
Р оулея—Розен берга  синдром 329
С альм онеллезы  203
— ф орм а брю ш нотиф озная 208 
 интести нальн ая  208
------  септическая 209
С ар к о м а  Ю инга 104 
С епсис 284
— отогенны й 289

Сепсис п роявления 286
— пупочный 287 
С ептикопием ия 285 
Септицемия 285
Септический энд окард и т  затяж н ой  285 
С ердца пороки врож денны е 361 
С иби рская язв а  278 
-------ослож нения 280
— ~  первично-киш ечная 279
-------первично-легочная 279
------- сепсис 279
С ин дактили я 375 
Сиреномелия 375
С истем ная кр асн ая  волчанка 308 
С иф илис 272
— врож денны й 275 
 п атом орф оз 413
— — поздний 276
— вторичный период 273
— грудного ребенка 276
— детей  раннего возраста  276
— первичный ком плекс 273 
—* третичный период 274 
С иф илитический аортит 274 
С карлати на  258, 412
— гем атогенн ая  диссем инация 261 
—> образован ие сыпи 261
— ф орм а эк стр аб у к к ал ьн ая  260
— — септическая 262
-------токсико-септическая 262
С клеродерм ия 310 
С пинном озговая гры ж а 371 
С таф и лококковая  инф екция 209, 411
-------пищ евая 210
♦------ энтероколит 210
С урф актан т  396 
С уставов деф орм ац и я 375
Тея — С акса болезн ь 29 
Т ератом а 81, 83, 94
— внутричерепная 98
— гистоидная 85
— забрю ш и н ная 98
— зева  98
— зр ел ая  84
— крестцово-копчиковая 96
— л о кал и зац и я  94
— орган изм оидн ая  84
— орган оидн ая  84
— яич ек  98
— яичников 98
Т етрациклиновая дентоп ати я 417 
Тимус, акц и д ен тальн ая  инволю ция 73
— атроф ия 74
— ги перплазия 75
— гипоп лази я  76
— роль в реак ц и ях  им м унитета 66, 72 
— тельц а  Г ассаля  72 
Т иреотоксическая эм бри опатия 351 
Токсоплазм оз 237
Тонзиллит 185
— острый 185 
 * формы 186
— хронический 187
-------миндалин п ораж ени е 188
де  Тони—Д еб р е—Ф анкони синдром 328 
Т рахео-пищ еводны й свищ  365 
Тромб, виды  55
— гиалиновы е 57 
Т ром боз 55
— асептический 59 
Тром боэмболии септические 58 
Т уб еркулез 262
— вторичный 271
— гем атогенн ая  ген ерализац и я (милиар- 

ный) 267
— гематогенно-диссеминированны й легких 

267
— гематогенны й 271
— костей и суставов 268
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Туберкулез лим ф оген ная диссем инация 266
— первичный комплекс 266
■------очаг 263
— петриф икация 266
— чахотка первичная 271 
Туберкулезны й менингит 269
------ патом орф оз 413
Туляремия 282 
Тубулопатии 315, 325

Углеводов наруш ение обм ена 32 
---------- гликогенозы  33
— — — д и аб ет  32 
Уремия 316 
Уросепсис 243

Ф абрициева бурса, роль в реакци ях  им м у
н итета 66 

Ф алло п ен тада  363
— тетр ад а  363 
Ф арбса болезнь 35 
Ф етальны й м уковисцидоз 379 
Ф етогенез 350
— период ф етальны й поздний 350 — --ранний 350, 355
Ф етопатии 377
— инф екционны е 377
— неинф екционны е 378
Ф ибром а носоглотки ю нош еская 102 
Ф легм она новорож денны х 61 
Фоком ел ия 375 
Ф орбса болезнь 35 
Ф уникулит 386

Хенда—Ш ю ллера—К исчена болезн ь 124 
Херса болезнь 35 
Х лорлейкоз 118
Х олангиодиспластический псевдоцирроз 339 
Х олера 193
— водного обмена наруш ение 195
— инкубационны й период 193
— ослож нения 196 
Холерный тиф оид 196 
Хорея м ал а я  305
Х ромопротеидов наруш ение обм ена 22 
Хрониосепсис 285

Ц иклопия 371
Ц ирроз (ы) печени 223, 225 
------ билиарны й 227
— — жировой 345
-------м етаболические 345
-------портальны й 226
------  постнекротический 225

— семейный врож денны й 345

Ц истинурия 329 1
Ц итом егали я 251
— ген ерали зован н ая  252 i
— локал и зо ван н ая  252

Чума 280
— зар аж ен и е  280
— ф орм а бубон ная  281 
~  — к о ж н ая  280
------ легочн ая  281

Ш анкр тверды й 273

Э кзан тем а 155
— при ветряной оспе 248 
Э кссудативно-пролиф еративное воспаление

при ревм атизм е 299 
Эктопия 364 
Э м болия 57
— виды 57
— харак тер  57 
Э м бриогенез 350, 352
— период и м план тац ии  352
------  плац ен тац и и  352
Э м бриопатия 360
“  врож ден ны е пороки разви ти я 360
---------------класси ф и кац и я 360
Э м ф изем а легки х  183
— а л ьвеолярн ая  184
— и нтерсти ци альная  184 
Э нантем а 155
— при ветряной оспе 249 
Э ндокардиальн ы й  ф иброп ластоз 379 
Э ндокардит септический 412 
Энтеровирусны е инф екции 252
------ - п ораж ение м и окарда  253
------ -— скелетн ы х мы ш ц 253
------ --  ц ен тральной  нервной систем ы  253
Э нтеропатогенны е киш ечны е палочки  201 
Э нцеф алом енингоцеле 371 
Э нц еф алоц и стоц еле 371 
Э озиноф ильная гран улем а 123 
Э пендим атит гнойный 235

Язвенны й колит неепециф ический 341
---------- острый 342
----------  хронический 342
Я звы  киш ечника н оворож денны х неясной 

этнологии 217 
------------------- - ослож н ени я 218
— „ ---------------перитонит 218
---------- ----------------асептический м екониаль-

ный 218
------ -----------------п ерф орац ия киш ки 218
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Стрептококковая пневмония . . . . . .

Изменения других органов ..............................
О слож н ен и я ..............................................

Коклюш ..................................................
М и к о зы .......................................

Кандидамикоз л е г к и х ...............................................
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Протозойные и нф екци и .............................................
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124
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151
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160 
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169 
171
173
174 
176 
176
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179 
179

181
181
183
183

185
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Т о н з и л л и т .........................................................................................................185
Острый т о н з и л л и т .................................................................................185
Хронический тонзиллит ..........................................................................  187

Гастрит, энтерит, к о л и т .......................................................................................... 190
Бактериальные и н ф ек ц и и .....................................................................192

Х о л е р а ....................................................................................................193
Д и зе н т е р и я ........................................................................................... 196
Колиэнт^роколит ............................................................................  201
С альм он ел л езы ....................................................................................203

Брюшной т и ф .................................................................................204
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Стафилококковая и н ф екц и я ...........................................................209
М и к о з ы ....................................................................................................... 211
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А ппендицит..................................................................................................213
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Г е п а т и т ................................................................................................................... 219
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ной нервной с и с т е м ы ............................................................................................229

Вирусные и нф екци и ......................................................................................... 231
Полиомиелит . . . .................................................................... 231

Бактериальные и н ф ек ц и и ............................................................................234
Менингококковый м ен и н ги т ..............................................................234
Прочие м ен и нгиты ............................... ....... ............................................237

Протозойные и н ф е к ц и и .............................................................................237
Т о к со п л азм о з ............................................................................................. 237

Инфекционные болезни с преимущественным поражением органов
мочевыделения .................................................................................................241

П и е л о н е ф р и т ............................................................................................ 242
Инфекционные болезни без преимущественного поражения опреде
ленной системы о р г а н о в ......................................................................................... 244

Вирусные и н ф екц и и ......................................................................................... 244
Н атуральная о с п а ..................................................................................244
Ветряная оспа . .................................................................................. 247
Эпидемический п ароти т ........................................................................ 249
Ц и т о м е г а л и я ...........................................................................................250
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Бактериальные и н ф екц и и ............................................................................253
Д и ф т е р и я ........................................................................................... 253
С к ар л ати н а ................................................................................................258
Т у б ер к у л ез.................................................................................................262
Сифилис . . . .  ...................................................................... 272
Л и с т е р и о з ................................................................................................ 276
Сибирская язва ........................................................................................278
Ч у м а .......................................................................................................... 280
Туляремия ........................................................... i . . 282
Б р у ц е л л ез ...................................................................................................283
С еп си с .................................................................... .......  284

Поствакцинальиые о с л о ж н е н и я ................................ ....... 290

Приобретенные болезни соединительной ткани.— Т. Е. Ивановская  293
Общее учение о коллагеновых б о л е з н я х .................................................... 293

Ревматизм . . .  . ...................................................................................296
Ревматоидный а р т р и т .................................................................................... 306
Системная красная волчанка ......................................................................308
С к л е р о д е р м и я ................................................................................................... 310
Нодозный п е р и а р т е р и и т ............................................................................ 310
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Диффузные нефропатии. — Т. Е. Ивановская  

Приобретенные гломерулопатии 
Наследственные гломерулопатии 
Т убулоп атии ...................................... ' . . .

Болезни органов пищеварения. — Г. Е. Ивановская  
Общее учение о ^болезнях органов пищеварения .

рожденные заболевания органов пищеварения 
1 ипертрофический пилоростеноз 
Муковисцидоз . . . .  ...............................

Ппп^°г,Р0КН разви™я внутрипеченочных жёлчных ' протоко 
Приобретенные заболевания органов пищеварения 

Пневматоз желудка и кишечника 
Неспецифический язвенный колит 
Геморрагический панкреатит (панкреонекроз) * *
Метаболические циррозы печени

Пренатальная патология

£  Г Н Я ,  " прогепез

4 aC™ '« ? ™ n " ™ " e>” 11 пРогенеза" и кпматогенеза '
Бластопатии-— Л- В. Цинзерлинг  
.эмбриопатии . * »

Важнейшие врожденные пороки развития 
врожденные пороки сердца 
Врожденные пороки органов пищеварения 
врожденные пороки органов дыхания 
Врожденные пороки органов нервной системы 
врожденные пороки мочеполовой системы 
врожденные пороки костно-суставной и мышечн 
врожденные пороки развития кожи 

Фетопатии . . . . .  . . .
Инфекционные фетопатии
Неинфекционные фетопатии 

Фетальный муковисцидоз 
Зндокардиальный фиброэластоз

Патология последа. —А. В. Ц ин з е р л и н г ..............................
Пороки развития
Расстройства кровообращения ..............................
Воспаление . . .............................................

Перинатальная патология. -  Т. Е. Ивановская  
Недоношенность и переношенность 
Асфиксия (аноксия) .
Пневмопатии .
Пневмонии . . .
Родовая травма
Геморрагическая болезнь новорожденных 
* емолитическая болезнь новорожденных

? аГ Й я 0в^ л аТ0Л0ГИЯ т е р а п и и . б 0 л е 3 н е й  и -р а с х

Патоморфоз инфекционных болезней 
1атоморфоз инфекционно-аллергических болезней '

o H Ä S T 1. «т °т  .

кимато

систем

316.
324
325.

330
330
331 
331 
333 
336 
339 
339 
341
344
345

348

348
357
357
358 
360
360
361 
364 
368 
370 
372 
374
376
377
377
378
379
379

380
382
385
386

389
390 
390 
394 
398 
398 
403 
405

314

410
411 
4(3 
414 
416
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