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Изучено функциональное состояние аппарата дыхания 17 больных системной 
склеродермией.

Ограниченная подвижность грудной клетки, фиброз легких и альвеолярно-капил
лярный блок у больных с системной склеродермией в активной стадии болезни приво
дят к выраженному нарушению функции внешнего дыхания.Изучению клинических, иммуно-патологических процессов и мор- фололических особенностей висцеральных поражений при системной склеродермии .посвящены многочисленные исследования [2—9, 11, 12, 13]. Однако функциональное состояние легких при этой болезни обследовано недостаточно. Е. М. Тареев, Н. Г. Гусева [1, 9], изучая внешнее дыхание больных с системной склеродермией, отмечают значительные нарушения вентиляционной функции легких в зависимости от степени их поражения и ригидности трудной клетки.Настоящая работа основана на изучении показателей функции внешнего дыхания у 17 больных системной склеродермией с длительностью заболевания от 9 месяцев до 18 лет. Все ‘больные были женщины в возрасте от 25 до 46 лет в активной стадии болезни. (Клинический диагноз был подтвержден также биопсией кожи. (Кроме подробного клинического наблюдения, проводилось также рентгенографическое исследование.При 1слирографичеоком исследовании функции внешнего дыхания у больных системной склеродермией учитывались ‘Следующие показатели: обычная и форсированная жизненная емкость легких (ЖЕЛ, ФЖЕЛ), частота и глубина дыхания, минутный объем дыхания (МОД), .максимальная вентиляция легких (МВД), резерв дыхания (РД), поглощение кислорода в одну минуту ւ(ՈՕշ), ‘коэффициент использования кислорода (К'ИОг), индекс Тиффно и мощность выдоха. Для сравнения фактических величин с должными пользовались общеизвестными таблицами, формулами и но мопр амтами. Исследования проводились в условиях основного обмена.При клиническом исследовании .у больных с системной склеродермией кожные покровы имели характерные «склеродермичеокие изменения с участками гиперпигментации ксхжных покровов, у 4 больных на фоне маскообразного выражения лица наблюдался умеренный цианоз 



88 Ф. С. Дрампян, Дж. А. Манукян. А. С. Топчян и др.губ 11 ушей, а у 3 больных—-выраженный акроцианоз. У -всех больных были также п другие клинические признаки системного диффузного склероза.Со стороны дыхательной системы выявлены следующие изменения. Грудная -клетка у 3 больных из 17 была деформирована (оклеродерми- ческий кифоз) -вследствие чего наблюдалось резкое уменьшение объема грудной клетей. Кроме того, из-за уплотнения кожи и подлежащих тканей грудная -клетка у 11 больных имела ограниченную подвижность, а у 3 больных в терминальной стадии болезни отмечена -почти полная неподвижность. При перкуссии легких нами определялось уменьшение амплитуды дыхательных движений и укорочение перкуссионного звука. При аускультации легких у больных на фоне ослабленного везикулярного дыхания выслушивались участки жесткого дыхания, сухие и влажные хрипы.При рентгенологическом исследовании тя-желый генерализованный фиброз легких -был обнаружен у 6 -больных, отчетливо выраженный—у 5, умеренный—у 4, а у 2—фиброз легких без четких рентгенологических признаков.У 3 -больных с летальным исходом патанатомически было обнаружено наличие резко выраженного базального фиброза и пиалиноза соединительной ткани легких, а у одной больной фиброз легких сочетался с бронхоэктазами.Наши исследования показали, что у больных системной склеродермией имеется выраженное нарушение функции .внешнего дыхания преимущественно по тину развития рестриктивных нарушений вентиляции и газообмена в легких. По нашим данным, показатели функции внешнего дыхания изменялись следующим образом: ЖЕЛ уменьшилась, составляя в среднем 2,19±0,19 л (70,1 ±5,7% к должной); МОД находился в пределах нормы (в среднем 6,41 ±0,62 или 123,9± 1,2% -к должному), так как из-за ограничения подвижности грудной клетки глубина дыхания оставалась на низких цифрах. Наблюдалось также уменьшение функциональных резервных возможностей аппарата внешнего дыхания—МВД до 45,5±5,2 л (56,9±5,7% к должной), РД—39,1+2,8 л (85,9±4,7% от МВД). Указанные изменения вентиляционных показателей -сопровождались нарушением газообмена—-ПО2 в среднем составляло 165,0±7,3 мл/мин (83,0±3,2% к должному), а КИО2—25,0+ 2,5 мл/л.У больных системной склеродермией нарушений бронхиальной проходимости не отмечалось. Мощность выдоха у них составляла в среднем 2,59±0,02 л/сек (или 123,2+1,4% к должной), а индекс Тиффно— 71,3±3,4, и лишь у одной -больной нами констатировано умеренное нарушение бронхиальной проходимости (табл. 1). По-видимому, все указанные нарушения функции -внешнего дыхания, как вентиляции, так к газообмена, обусловлены глубокими морфологическими структурными изменениями грудного каркаса и самих легких. Таким образом, фиброз легких.и ограничение подвижности их из-за уплотнения кожи и подле-



Некоторые показатели функции внешнего дыхания у больных системной склеродермией
Таблица 1 .

Чи
сл

о б
ол

ьн
ы

х

Ст
ат

и с
ти

ч.
 

по
ка

за
те

ль

ЖЕЛ в л МОД в л МВЛ в л РД по.

кио։

И
нд

ек
с Т

иф
фн

о .Мощность выдоха 
в л/сек

фа
кт

.

до
лж

н. 7о

фа
кт

.

Д
О
Л
Ж
Н
.

О/ 1 0

фа
кт

.

Д
О
Л
Ж
Н
.

% в л

в к М
ВЛ

фа
кт

, в 
мл

/м
ин

В 7
о к

 
до

лж
н.

фа
кт

. 
__

__
__

__
__

_

о в 7
о к

 
до

лж
н.

17 м 2,19 3,12 70,1 6,41 5,93 123,9 45,5 81.8 56,9 39,1 85,9 165,0 83,0 25,0 71,3 2,59 2,30 123,2
Շ 0,51 0,21 13,2 1,32 0,49 4,2 10,2 7,1 12,1 7,5 12,3 U.2 6,8 6.7 11,1 0,51 0,42 22,0

Ո1 0,19 0,10 5,7 0,62 0,21 1,2 5,2 3.0 5,7 2,8 4,7 7,3 3.2 2,5 3,4 0,02 0,02 1.4

р <0,05 — — <0,05. — — <0,001 — — — — — — — — — — —



90 Ф. С. Дрампян. Дж. А. Манукян, А. С. Топчян н др.жашнх тканей, а в ряде случаев также деформация грудной 'Клетка приводят к .нарушению механики дыхания и уменьшению /КЕЛ, МВЛ и РД. У больных системной склеродермией из-за утолщения и гиали- ноза межальвеолярных 'Перегородок и сужения альвеолярных полостей легких развивается несоответствие легочного кровотока с вентиляцией (альвеолярно-капиллярный блок). Одновременно наличие «пневмоно- за» приводит к нарушению диффузионной способности легких, то есть нарушению газообмена.
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ԱՐՏԱՔԻՆ ՇՆՉԱՌԱԿԱՆ ՖՈՒՆԿՑԻԱՅԻ ՈՐՈՇ ՑՈԻՑԱՆԻՇՆԵՐ 
ՍԻՍՏԵՄԱՅԻՆ ՍԿԼԵՐՈԴԵՐՄԻԱՅԻ ԺԱՄԱՆԱԿ

Ամփոփում

ներկա աշխատանքը հիմնված է սիստեմային սկլերոդերմիայով 17 հի
վանդների մոտ արտաքին շնչառական ֆունկցիայի ուսումնասիրության վրա։

Կրծքի վանդակի սահմանափակ շարժունակությունը, թոքերի ֆիբրոզը և 
ալվիոլ-մազանոթային բլոկը սիստեմային սկլերոդերմիայով հիվանդների մոտ 
բերում է արտաքին շնչառական ֆունկցիայի արտահայտված խանդարմանը։
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