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ՀաՕգուցայիս բառեր, պարբերական հիվանդության տարածվածություն, ախտորոշում, գենային մուտացիաներ, կանխատեսում, բարդություններ, կոլխիցին, ալֆա-ինտերֆերոնՊարբերական հիվանդության (ՊՀ) (անգլալեզու գրականության մեջ առավելապես կիրառվում է «րնւոանեկան միջերկրածովյան տենդ» - Familial 
Mediterranean Fever (FMF) անվանումը) կլինիկական դրսևորումների, մպեկուլյար գենետիկական առանձնահատկությունների, էթիոպաթոգենեգի, բուժման, բարդությունների կանխարգեւման և մի շարք այլ ասպեկտների վերաբերյալ վերջին շրջանում կատարվել են մեծ թվով հիմնարար աշխատանքներ, տպագրվել են բազմաթիվ հոդվածներ, որոնցում էապես վերանայվել է այդ առեղծվածային հիվանդության վերաբերյալ եդած պատկերացումները: Ներկայումս մի շարք երկրներում՜ մասնավորապես ԱՄՆ, Ֆրանսիայում, Իսրայելում, Թուրքիայում գործում են ՊՀ ուսումնասիրող գիտնականների խմբեր, ստեղծվել են ՊՀ գիտահետազոտական կենտրոններ: 1997թ-ից սկսած Երուսաղեմում, Անթսղիայում և Մոնպելիեյում հրավիրվել են ՊՀ նվիրված 3 միջազգային կոնֆերանսներ: Այս ամենը վկայում է աշխարհում ՊՀ նկատմամբ աճող հետաքրքրության մասին:Քանի որ ՊՀ-ը հայերի էթնիկ հիվանդություն է հանդիսանում և կարևոր սոցիալ-բժշկական հիմ- նախնդիր է հատկապես հայ բժիշկների համար, ըստ իս, նպատակահարմար է հայերեն լեզվով ներկայացնել ՊՀ վերաբերյալ վերջին շրջանում հրատարակված գրականության տվյալների վերլուծությունը: Ներկա հոդվածում փորձ է արվում վերլուծել ՊՀ տարածվածության, ախտորոշման և բուժման հարցերին վերաբերող գրականության տվյալները:ՊՀ տարածվածության վերաբերյալ գրականության տվյալները հակասական են: Ավանդաբար ընդունված է ՊՀ համարել հազվադեպ հանդիպող, էթնիկական նախաւորամադրվածություն ունեցող հիվանդություն, որով հիմնականում հիվանդանում են հայերը, սեֆարդ հրեաները, արաբները: Վերջին 

տասնամյակներում մեծ թվով հետազոտություններ են կատարվել նաև Թուրքիայում և ապացուցվել է, որ այդ երկրռւմ ևս կան բազմաթիվ ՊՀ հիվանդներ (մոտ 
40000) [40]: Կարելի է ենթադրել, որ Թուրքիայում բնակվող ՊՀ հիվանդները ևս հիմնականում ունեն հայկական, հրեական կամ արաբական արմատներ, սակայն գրականության մեջ ներկայացվում են որպես թուրք [13,36]: Այս առումով հետաքրքիր դատողություն է ներկայացնում Վ.Մ. Հարությունյանը [5]: Նա նշում է, որ մինչև 19-րդ դարի վերջը Օսմանյան կայ- սըրությունում կրոնական ասիմիլյացիան նշանակում էր նաև էթնիկական ասիմիլյացիա և դարերի ընթացքում հարյուր հազարավոր հայեր ընդունել են մահմեդականություն, դրանով իսկ համարվել են թուրքեր: Հեղինակը ենթադրում է, որ ադրբեջանցիների մոտ ՊՀ աննշան տարածվածությունը բացատրվում է նրանով, որ ի տարբերություն թուրքերի (որոնց հետ ադրբեջանցիներն ունեն սերտ ծագումնաբանական, էթնիկական, կրոնական ընդհանրություններ), ադրբեջանցիների հետ հայերի զանգվածային ասիմիլյացիա տեղի չի ունեցել, ինչը պատմականորեն պայմանավորված է եղել հայերի և ներկայիս ադրբեջանցիների բնակության վայրերում հայկական պետականության օջախների' մելիքությունների գոյությամբ, որոնք գոյատևել են ընդհուպ մինչև այդ հողերի միացումը Ռուսական Կայսրությանը:Վերջին շրջանում կատարված գենետիկական հետազոտությունների արդյունքում առաջ քաշվեց հիպոթեզ [28], ըստ որի բիբլիական ժամանակներում մերձավոր Արևելքում ապրել են ՊՀ 2 քրոմոսոմային մուտացիաների (M694V և V726A) կրողները: Ընդ որում, M694V ավելի վաղ մուտացիա է, որի կրողն ապրել է Միջերկրական ծովի արևելյան ափում ավելի քան 2500 տարի առաջ: Հեղինակը ենթադրում է, որ 
1492թ. սեֆարդ հրեաների աքսորի ժամանակ M694V-0 այդտեղից տարածվել է սկզբից Իսպանիա, այնու
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հետև հյուսիսային Աֆրիկա: Այդ մուտացիան տարածվել է նաև Թուրքիա, Հայաստան և Իրար: V726A մուտացիան ավեփ նոր է և ունի մոտ 2000 տարվա վադեմություն:Ներկայումս ՊՀ դեպքեր են արձանագրվել բոլոր աշխարհամասերում [1,6,7,11,49]: ՊՀ այսպիսի լայն տարածվածությունը կարելի է բացատրել այն հանգամանքով, որ հարյուրամյակների ընթացքում ՊՀ գենի կրայ մերձավորարևելյան ժողովուրդները ենթարկվել են ինտենսիվ միգրացիայի և հիմա նրանց սերունդները բնակվում են ողջ աշխարհում: Սակայն հարկ է նշել, որ չնայած այսպիսի չայն տարածվածությանը, ՊՀ հիվանդացության վերաբերյալ տվյալները թերի են և հակասական [14,17,30,35]: Ամ- փոփելով առկա տվյալները Pras M. [40] նշում է, որ Իսրայելում ներկայումս կան մոտ 7000 գրանցված և բուժում ստացող ՊՀ հիվանդներ: Իսրայելի բնակչությունը մոտ 6 միլիոն է, հետևաբար ՊՀ հաճախականությունն Իսրայելում 1:1000 է: Հայաստանում կա մոտ 4000 հիվանդ (հաճախականությունը 1:1000), Թուրքիայամ' մոտ 40000 հիվանդ (հաճախականությունը 1:2000): Արաբների մոտ ևս մոտավոր հաճախականությունը 1:2000 է: Հետևաբար՜ հեղինակը ենթադրում է, որ մոտ 60000 ՊՀ հիվանդներ էլ կան արաբական երկրներում, 1000’ Կիպրոսում և Հունաստանում, 3000՜ Եվրոպայում, 2000 հիվանդներ' Հյուսիսային և Հարավային Ամերիկաներում: Ընդհանուր քանակը կազմում է մոտ 117000: Հեղինակը նշում է, որ այս թվերն իրականում ավելի մեծ են, քանի որ շատ հիվանդներ ախտորոշված չեն: Բացի դրանից, միայն Միջին ԱրևեԱշում և Հայաստանում հետերոզիգոտ վիճակում ՊՀ գենային մուտացիաների կրողների թիվը կարող է գերազանցել 10 մլճ: Հայաստանում ՊՀ տարածվածությունը ըստ տարբեր հեղինակների տատանվում է 0,57-1% [1, 2, 4-7], սակայն պետք է նշել, սր ՊՀ առավել շատ հանդիպում է Հայաստանի այն շրջաններում, որտեղ շատ են արևմտահայերի՜ հատկապես Ալաշկերտի հովտից և Բայազեթից ներգաղթածների սերունդները (Մարտունու, Գավառի, Վարդենիսի, մասամբ Սևանի և Հրազդանի շրջաններ): Գե- նոտիպ-ֆենոտիպ դրսևորման հետաքրքիր օրինակ է մասնավորապես այն փաստը, որ Կարմիրի շրջանում, որտեղ հիմնականում բնակվում են գարդմանահայերի և արցախահայերի սերունդներ (Արևելյան Հայաստան) ՊՀ տարածվածությունը զգսղիորեն զիջում է վերը նշված շրջաններին, չնայած նրանք գտնվում են նույն կլիմայական գոտում:Տարբեր երկրներում ՊՀ հիվանդների մոտ և ընդհանրապես պոպուլյացիայում ՊՀ քրոմոսոմային տարբեր մուտացիաների հանդիպման հաճախականության մասին կան մեծ թվով տվյալներ [17,38,40,48, 
51]: Մասնավորապես Հայաստանում ըստ Թ. Ֆ. Սարգսյանի և աշխատակիցների տվյալների [10,41], ՊՀ առավել հաճախ հանդիպող գենոտիպը M694V/
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M694V է (20,9%), այնուհետև M694V/V726A (18%), 
M694V/M686I (12,7%), M680I/V726A (9,8%), М6801/ 
M680I (3,4%), V726A/V726A (2,8%), M694V/R761H 
(2,8%) և այլ մուտացիաները 20,6%:Ըստ հեղինակների տվյալների’ Հայաստանում հետերոգիգոտ վիճակում ՊՀ մուտացիաների առողջ կրողների քանակը բավականին մեծ է և կազմում է 1:5:ՊՀ քրոմււսոմային մուտացիաների հայտնաբերումից հետո ակզբնական շրջանում թվում էր, թե ՊՀ ախտորոշման հետ կապված դժվարությունները կըվհ- րանան, սակայն ներկայումս ևս ՊՀ ախտորոշումը շարունակում է հիմնականում մնալ կլինիկական 
[40,51]: Դա պայմանավորված է այն հանգամանքով, որ աո այսօր հայտնաբերված են ՊՀ քրոմոսոմային 
40-ից ավելի մուտացիաներ [5,28,32], մինչդեռ լաբորատորիաների մեծ մասում որոշվում են 5-7 առավել տարածված մուտացիաները: Բացի դրանից' հայերի, հրեաների, արաբների և թուրքերի մոտ հետերոզիգոտ և նույնիսկ 1ամոզիգոտ վիճակում ՊՀ մուտացիաների առողջ կրողների թիվը շատ մեծ է: M.Pras-Հ տվյալներով [40], կոլխիցինի նկատմամբ դրական պատասխան տվող հավանգների 50-70%-ի մոտ հնարավոր է եղել հայտնաբերել միայն մեկ մուտացիա կամ նույնիսկ ոչ մի մուտացիա չի հայտնաբերվել: Մոտավորապես նման տվյալներ են ներկայացնում նաև այլ հեղինակներ [51]: Ամեն դեպքում ներկայումս հեղինակների մեծ մասը, չնայած ընդունում են ՊՀ կլինիկական ախտորոշման աոաջնայնությանը, սակայն մոլեկուլյար գենետիկական տվյալներին ևս հատկացնում են կարևոր ախտորոշիչ դեր [30,46]: Ավեփն՜ այդ տվյալներն ունեն էական նշանակություն հիվանդության ծանրության և ամիլոիդոզի զարգացման հավանականության կանխատեսման գործում: Այսպես' կան մեծ թվով աշխատանքներ, այդ թվում նաև կատարված հայազգի հիվանդների մոտ, որոնցում ապացուցված է, որ M694V/M694V մուտացիայի կրողների մոտ հիվանդությունն ավելի ծանր է ընթանում և ամիլոի- դոզի զարգացման հավանականությունն ավելի մեծ է: Ավելին' կան տվյալներ [16,20,21,25,35], որ ՊՀ ֆենոտիպ П հիվանդները (երբ չկա ՊՀ տիպիկ կլինիկա, բայց զարգանում է ամիլոիդոզ) հիմնականում M694V հոմոզիգոտ են [49]: Այդ փաստը հեղինակներին հիմք է տվել ստաջարկել նույնիսկ ասիմպտոմաւոիկ M694V հոմոզիգոտներին կանիւարգելիչ նպատակով նշանակել կոլխիցին: E148Q մուտացիան ավելի «մեղմ» է և այդ մուտացիայի կրողների մոտ հիվանդությունը ֆե- նոտիպորեն ավելի թույլ է դրսևորվում և ամիլոիդոզի զարգացման հավանականությունն ավելի քիչ է [35,45, 
51]: Դրան հակառակ կան տվյալներ, որ մասնավորապես V726AZE148Q մուտացիայի կրողների մոտ ևս հիվանդությունը համեմատաբար ծանր է ընթանում [25]:Ամփոփելով հարկ է նշել, որ ՊՀ մոլեկուլյար- գենհտիկական ասպեկտների վերաբերյալ աշխատանքները ներկայումս լայն թափով շարունակվում են, ինչը հիմք է տալիս ենթադրել, որ մոտ ապագայում 



այդ տայայները կունենան շատ ավելի որոշիչ նշանակություն:Ինչպես նշվեց, ՊՀ ախտորոշումը հիմնականում կյինիկական է, ինչը իր մեջ պարունակում է որոշակի սուբյեկտիվիզմ և երբեմն դաոնում է սխալների պատճառ:Ընդհանրապես, գոյություն ունի հիվանդությունների կլինիկական ախտորոշման 2 հիմնական սկզբունք' նոզոլոգիական և համախտանշական: Zui- մախտաեշակահ ախտորոշման հիմքում ընկած է որոշակի առաջատար համախտանիշով կամ հա- մախտանիշ-կոմպլեքսով դրսևորվող ախտաբանական պրոցեսների և հիվանդությունների խմբից տվյալ հիվանդության առանձնացումը: Ընդ որում, տվյալ համախտանիշով դրսևորվող հիվանդությունները կարող են պատկանհլ տարբեր խմբերի և նույնիսկ ախ- տահարե] տարբեր օրգաններ և համակարգեր (օրինակ՛ հոդային համախտանիշ կարող է փնել համակարգային հիվանդությունների, օստեոարթրոզի, առուցքային, վարակային հիվանդությունների և այլ դեպքերում):Ախտորոշման նոզոլոգիական սկզբունքի հիմքում ընկած են տարբեր հիվանդությունների կոնկրետ դրսևորումների վերաբերյալ հայտնի տվյալներ: Հիվանդությունը համարում են ախտորոշված, երբ տվյալ կոնկրետ հիվանդի ախտանիշները համընկնում են որոէ որոշակի նոզոլոգիական միավորի դրսևորումների հետ, որն ընդունված է համարել էտալոն [8]:Սովորաբար, կւինիցիսւոներն ախտորոշման պրոցեսում համւոխտանշականից անցնում են դեպի նո- զոլոգիականը, որն առավել ճիշտ ախտորոշում է:Սկզբից առանձնացնում են տվյալ հիվանդության հիմնական կւինիկալարորատոր համախտանիշները, այնուհետև' որոշիչ համախտանիշը կամ համախտանիշները (եթե վերջիններս գոյություն ունեն): Ասվածի օրինակ կարող է հանդիսանալ վարակային հիվանդությունների մեծ մասի ախտորոշումը, երբ ա- ռանձնացվում են հիմնական համախտանիշները, այնունհետև որոշիչը և դրվում է նոզոլոգիական ախտորոշումը:ՊՀ ախտորոշման դժվարությունները որոշակիորեն կայանում են նրանում, որ գոյություն չունեն որոշիչ համախտանիշներ և հարկ է փնում սահմանափակվել հիմնական համախտանիշների գնահատ- մամր: Խնդիրը բարդանում է նրանով, որ տարրեր հեղինակներ ՊՀ ախտորոշման համար առաջարկում են տարբեր հիմնական համախտանիշներ, որոնք երբեմն էական սխալների պատճառ կարող են հանդիսանալ: Մասնավորապես, տարբեր հեղինակներ փորձել են առանձնացնել ՊՀ թոքային, էնդոկրինոպաթիկ, մաշկային, սրտային, երիկամային և այլ ձևեր [3], ււրոնք չեն դիմացել ժամանակի փորձությանը:Երկար տարիներ կլինիցիաոներն օգտվում էին

Heller-]\., Eliakin-\\. և Sohar-\i առաջարկած ախտորոշիչ չափանիշներից, որոնք շատ գծերով նման էին միմյանց, և հիմք էր ընդունվում հիվանդության նոպայաձև բնույթն ու հիվանդների ազգային պատկանելիությունը: Մասնավորապես, 1967թ. Sobar^i և համահեղինակները [43] աոաջարկել են ՊՀ ախտորոշման հետևյալ չափանիշները.
1. կարճատև տենդային նոպաների զարգացում, որոնք չունեն օրինաչափ բնույթ,
2. նոպայաձև ցավերի առաջացում որովայնի խոռոչում, կրքավանդակում կամ խոշոր հոդերում,
3. նմանօրինակ սիմպտոմատիկս! ունեցող այլ հիվանդություների բացակայություն,
4. երիկամների պերիռետիկուլային տեղակայ- մամբ ամիլոիդային ախտահարման մեծ հավանականություն,
5. հիվանդության ընտանեկան բնույթ ու աուտո- սոմ-ոեցեսիվ փոխանցում,
6. ազգային պատկանելիություն:

1977թ. P. Terasaki և համահեղինակներն [44] առանձնացնում են ՊՀ ախտորոշման ցուցանիշների 
2 խումբ հիմնական և լրացուցիչ: Ըստ հեղինակների’ հիմնական ցուցանիշներն են’ 1. հիպերթերմիայի, պերիտոնիտի 1-3 օր, արթրիտի 1-30 օր, էրիզիպհլոիդ էրիթեմայի կրկնվող նոպաները, 2. էթնիկական պատկանելիությունը (հայեր, հրեաներ, արաբներ), 3. հիվանդության ընտանեկան բնույթը: Լրացուցիչ ցուցանիշներն են՝ 1. ձգձգվող սերոնեգասփվ արթրիտը, 2. առանց պերիտոնիտի որովայնային ցավերը 
(1-3 օր), 3. հիվանդության սկիզբը մինչև 20 տարեկանը, 4. հղիության ժամանակ ռեմիսիան, 5. ժառանգական աուտոսոմ-ռեցիսիվ բնույթը, 6. կոլխիցինաթերա- պիայի արդյունավետությունը:

N.Dilsen և համահեղինակներն [22] 1997թ. առաջարկում են ՊՀ ախտորոշիչ 2 ցուցանիշներ’ 1. նոպայի բաղադրամասեր (տենդ, աբդոմինալգիա, թորա- կալգիա, պերիֆեիկ արթրիտ), 2. այլ ցուցանիշներ (AA ամիլոիդոզ, ընտանեկան անամնեզ, կոլխիցինի դրական ազդեցություն): Ըստ հեղինակի' ճիշտ ախտորոշելու համար անհրաժեշտ է նոպայի մեկ բաղադրամասի առկայությունը 2 այլ ցուցանիշների հետ միասին: Ներկայումս բավականին լայն կիրառում ունի 
1997թ. A. Livneh և համահեղինակների կողմից [33] առաջարկած ախտորոշիչ ալգորիթմը, որն առավել հայտնի է Tel-Hasomer-ի ցուցանիշներ անվանումով: Հեղինակներն աոաջարկել են ՊՀ բնորոշ 27 ցուցա- նիշներ, որոնք բաժանել են 3 խմբի' մեծ, փոքր և օժանդակ: Առաջարկվել են ախտորոշիչ ցուցանիշնե- րի 2 հավաքակազմեր' պահպանողական և պարզեցված, որոնց զգայունությունը և սպեցիֆիկությունը եղել են համապատախանաբար > 95% և > 97%: Մատչելիության շնորհիվ կլինիկաներում առավել մեծ կիրառություն ունի պարզեցված ախտորոշիչ հա- վաքակազմը (աղ.1):
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Աղյուսակ J

ՊՀ ախտորոշման պարզեցված հավաքակազմը (ըստ Livneh etal., 1997)

Մեծ ցուցանիշներ Փոքր ցուցանիշներ
1-4 տիպիկ նոպաներ*

1. պերիտոնիտի (տարածուն)
2. պլևրիտի (միակողմանի) կամ պերիկարդիտի
3. մոնոարթրիտների (կոնք-ազդրային, ծնկան և սրունք-թաթային հոդերի)
4. միայն տենդ
5. թերի որովայնային նոպաներ**_______________________ _

Թերի նոպաներ
1. կրծքավանդակի
2. հոդերի
3. ֆիզիկական ծանրաբեռնվածությունից հետո ոտքերի ցավ
4. կոլխիցինի դրական բուժական ազդեցություն

★Տիպիկ նոպաները բնորոշվում են որպես կրկնվող 
(3 նոպա նույն տեղում) ջերմության րարձրացմամր 
(ոեկտալ ջերմաստիճանը З&С և ավել) և կարճատև 
(12 ժամից 3 օր) նոպաներ:

* Ածերի նոպաները բնորոշվում են որպես ցավոտ և 
կրկնվող նոպաներ, որոնք տիպիկ նոպաներից տար
բերվում են հետևյալ տվյալներից մեկով կամ երկուսով 
1. ջերմաստւճանը նորմալ է կամ ՅննՇ-ից ցածր, 2. 
նոպաներն ավելի կարճ կամ երկար են (6 ժամից ոչ 
պակաս և 1 շաբաթից ոչ ավել), 3. որովայնային 
նոպայի ժամանակ պերիտոնիտի նշաններ չկան, 4. 
որովայնային նոպաները տեղակայված են, 5. առկա 
են տարբեր հողերի արթրիտներ:Հեղինակները նշում են, որ ամիլոիդոզը չի ներառված տվյալ ախտորոշիչ ալգորրիթմի մեջ, քանի որ ներկայումս՜ կոլխիցինի լայնորեն կիրառման պայմաններում, ամիլոիդոզը շատ հազվադեպ է հանդիպում:

2002 թ. M. Pras-]i [40] աոաջարկհլ է ավելի պարզեցված ախտորոշիչ մոտեցում: Նա առաջարկում է միայն երկու ախտորոշիչ ցուցանիշներ' 1. կրկնվող կարճատև բորբոքային նոպաներ, 2. կոլխիցինաբուժ- ման դրական արդյունք: ճիշտ է, այս դեպքում անհասկանալի է մնում նոպաների կոնկրետ տեղակայումը, սակայն հեղինակը նշում է, որ այդ ցու- ցանիշների զզայնությունը գերազանցում է 90%-ը:Հայաստանում երկար տարիներ կլինիցիստները կիրառում էին պրոֆ. Ա. Ա. Այվազյանի առաջարկած ախտորոշիչ ցուցանիշները [4]: Հեղինակը ևս առաջարկում է պարտադիր և լրացուցիչ ցուցանիշնհր: Պարտադիր ցուցանիշներն են’ ռիթմիկ կրկնվող, կարճատև (2—3 օր տևողությամբ) դիֆուզ մակերեսային սերոզխոները' պերիտոնիտ, պլևրիտ, հազվադեպ՛ պերիկարդիտ, որոնք ուղեկցվում են ուժեղ ցավով և բարձր ջերմաստիճանով: Ընդ որում, հեղինակը նշում է, որ յուրաքնչյուր դեպքում, երբ ցավը տևում է 2 օրից պակաս կամ 3 օրից ավել, անհրաժեշտ է կասկածել ՊՀ ախտորոշմանը: Անհրաժեշտ է նաև, որ նշված ախտանշանները նոպայից դուրս իսպառ վերանան: Հեղինակը, չնայած այն բանին, որ առանձնացնում է 

նաև լրացուցիչ ախտանիշնհր (հիվանդության սկիզբը վաղ մանկական հասակում կամ սեռական հասունացման շրջանում, նոպաների երկարատև ռիթմիկ կրկնում, ազգային պատկանելիություն, ժառանգական ծանրաբեռնվածություն, ամիլոիդոզով հաճախակի բարդացում, թույլ արտահայտված և անորոշ արթրալգիա, հղիության ընթացքում նոպաների դադարում, հակաբիոտիկային թերապիայի անարդյունա- վետություն, բազմաթիվ անօգուտ վիրահատական միջամտություններ, դիենցեֆալ կառույցների դիս- ֆունկցիայի նշաններ, նոպայի ժամանակ արյան կողմից սուր շրջանի պատասխան), գտնում է, որ հիմնական ցուցանիշների թեկուզ մեկի բացակայությունը ժխտում է ՊՀ ախտորոշումը:Ակնառու է, որ պրոֆ. Ա.Այվազյանի կողմից ա- ռաջարկած ախտորոշիչ ալգորիթմը շատ ավելի խիստ է, քան արտասահմանյան հեղինակների, մասնավորապես' Tel-Hasomer-\i ցուցանիշները:Մենք աոաջարկհլ ենք հետևյալ ախտորոշիչ ալգորիթմը [6].
Հիմնական ցուցանիշներ. 1. պարբերաբար առաջացող տարածուն պերիտոնիտ կամ/և պլևրիտ' 2-3 օր տևողությամբ, որն ուղեկցվում է ուժեղ ցավով, 2. ցավին ուղեկցող տենդ, 3. ամիլոիդոզ, 4. կոլխիցինի թերապևտիկ արդյունավետություն: Լրացուցիչ ցուցանիշներ. 1. արթրիտի կրկնվող նոպաներ, 2. հիվանդության սկիզբը վաղ մանկական հասակում, 3. ազգային պատկանելիություն, 4. ծանրաբեռնված ժառանգական անամնեզ, 5. որովայնային և խառը ձևերի ժամանակ բագմանակի վիրահատական միջամտություններ, 6. կանանց մոտ հղիության ժամանակ ռեմիսիա, 7. նոպայի ժամանակ արյան կողմից սուր շրջանի պատասխան, որը կանոնավորվում է նոպայից հետո:Ախտորոշման հավաստիության համար անհրաժեշտ է երեք հիմնական ցուցանիշների (բայց 1-ը և 2-ը պարտադիր) կամ 1 և 2 հիմնական ցուցանիշների և 3 լրացուցիչ ցուցանիշների առկայությունը:Ինչպես երևում է, արտասահմանյան հեղինակներն ՊՀ ախտորոշման մեջ մեծ դեր են հատկացնում հոդե
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րի և մաշկ]։ ախտահարմանը, ինչը մեր և այլ հայ հեղինակների տվյալներով հայկական պոպուլյացիա- յում ավե|ի հազվադեպ է հանդիպում (հատկապես' մաշկային երևույթները):Ներկայումս բազմաթիվ հետազոտություններով ապացուցվել է, որ ՊՀ բուժման և ամիլոիդոզի կանխարգելման համար կիրառվող լավագույն դեղամիջոցը կոլխիցինն է [15,23,31,42,51], որի 1,5-2 մգ/օրը դեղաչափը հիվանդների 95%-ի մոտ տալիս է դրական արդյունք (նոպաները վերանում են կամ էապես պակասում) [40]: Ավելին՛ կան աշխատանքներ, որոնցում ապացուցված է, որ կոլխիցինի երկարատև կիրառման դեպքում ամիլոիդային նեֆրոպաթիայի վաղ շրջան

ներում կարող է դիտվել ամիլոիդ նյութի հեազար- գացում [9,31,38]: Նշված դեղաչափերի կիրառման դեպքում կոլխիցինի հայտնի կողմնակի ազդեցությունները (արյունաստեղծման ընկճում, ազոսպերմիա, դիսպհպաիկ երևույթներ, միոպաթիա, նեյրոպաթիա և այլն) հազվադեպ են զարգանում և դարձեփ են:ՊՀ ժամանակ կոլխիցինի բուժակամ ազդեցությունն այնքան հստակ է արտահայտված, որ, ինչպես նշվեց վերևում, բազմաթիվ հեղինակներ կպխիցինի դրական ազդեցության առաջարկում են դիտել որպես ախտորոշիչ ցուցանիշ:Ստորև ներկայացված է A.Livneh [33] առաջար- կած կոլխիցինի ախտորոշիչ ալգորիթմը:

Սխեմա 1. Կոլխիցինի ախտորոշիչ ալգորիթմըԿան տվյալներ, որ կոլխիցինի հաբերի նկատմամբ կայուն հիվանդների մոտ լավ արդյունք է սւոացվում կոլխիցինի ներարկման դեպքում [32]: Առաջարկվել է նաև կոփփցինի նկատմամբ կայուն հիվանդներին շաբաթական 2 անգամ ե/մ ներարկել 4,5-5 մլճ միավոր 
ռ-ինաերֆերոն [19] կամ նոպայի սկզբում ներարկել 3- 
10 մլն միավոր а-ինաերֆերոն [48]: Սակայն հարկ է նշել, որ а-ինաերֆերոնով բուժման արժեքը բազմաթիվ անգամներ գերազանցում է կոլխիցինով բուժման արժեքին:
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ՊՀ բուժման նպատակով առաջարկվել են նաև շատ այլ եղանակներ, որոնց մեծ մասը չի դիմացել ժամանակի քննությանը և ներկայումս չի կիրառվում: Ուշադրության են արժանի բուժման այն սկզբունքները, որոնք ազդում են ՊՀ պաթոգենեզի որևէ օղակի վրա: Կլինիցիսւոներին վաղուց հայտնի է, որ ուղեկցող հիվանդությունների սրացումները նպաստում են ՊՀ նոպաների հաճախացմանը, և հնարավորության սահմաններում պետք է փորձել բուժել վերջիններնը: Մասնավորապես* կան տվյալներ, որ Helicobacter pylori-ով վարակված ՊՀ հիվանդների մոտ հակահելիկոբակ- տերային թերապիան բարձրացնում է կոփփցինի արղյունավետությունը [30]: Առաջարկվել է կիրառել հակաբորբոքային և իմունակարգավորիչ ազդեցություն ունեցող դեղամիջոցներ [12,27]:Որոշակի դրական արդյունք է ստացվում Ա.Ա. Այվազյանի աոաջարկած բուժական սննդակարգից 
[4], որի հիմնական սկզբունքն է ճարպերի խիստ սահմանափակումը, ածխաջրերի օրաբաժնի չափավոր քչացումը, սպիտակուցների նորմալ օրաբաժինը:

Հաշվի առնելով այն հանգամանքը, որ ՊՀ ժամանակ առկա է սթրես-սահմանափակող և ակտիվացնող համակարգերի դիսբալանս' առաջարկվել է սթրես-ակ- տիվացնող համակարգերի տարբեր օղակները ընկճող դեղամիջոցների կիրառում (գամմա-ամինակարա- գաթթվի ածանցյալներ, սհդատիվ դեղամիջոցներ, հակաօքսիդանտներ, սիմպաթոլիթիկնհր և այլն) [1,6]: Մենք բավականին լավ արդյունք ենք ստացել ՊՀ հիվանդների մոտ սպիների բարիհրային ֆունկցիայի կարգավորումից, ինչի նպատակով կիրառել ենք պրհ- և պրոբիոտիկնհր, անհրաժեշտության դեպքում հակաբիոտիկներ, ֆերմենտատային դեղամիջոցներ [6, 
26]:Վերջում անհրաժեշտ է մեկ անգամ ևս շեշտհլ, որ չնայած տարբեր հեղինակների կողմից առաջարկված բազմաթիվ բուժական միջոցառումների, կոլխիցինը շարունակում է մնալ ՊՀ բուժման և ամիլոիդոզի կանխարգելման նպատակով կիրառվող լավագույն դեղամիջոցը:
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Периодическая болезнь: распространенность, диагностика, лечение 
(обзор литературы)

Г.С.Акопян

В статье приведен анализ литературных данных 
последних лет, касающихся распространенности, ди
агностики и лечения периодической болезни (ПБ). Из 
результатов анализа следует, что ПБ не является ред
ким заболеванием, особенно в бассейне Средиземно
морья, поскольку только в его восточной части и Ар
мении число гетерозиготных носителей гена ПБ мо
жет превышать 10 миллионов.

В статье рассматриваются также различные диаг
ностические алгоритмы, широко применяемые в кли
нике, а также диагностические критерии, выработан
ные в результате собственных исследований. Отмече
но, что колхицин является самым эффективным сред
ством лечения ПБ, дающим более чем 90% положи
тельный результат.

Familial Mediterranean Fever: prevalence, diagnosis, treatment 
(literature review)

G.S.Hakobyan

An analysis of the recent literature has been conducted 
regarding the prevalence, diagnosis and treatment of Fa- 
milial Mediterranean fever (FMF). This analysis shows 
that FMF is not a rare disease at least in the Mediterranean 
basin, as only in the East Mediterranean region and in 
Armenia the number of heterozygous carriers of FMF 

gene may exceed 10 million. Diagnostic algorhythms are 
also presented which are widely used in clinic, as well as 
the author’s diagnostic criteria. It is noted that colchicine 
therapy is the most effective method of FMF treatment 
with over 90% positive effect.
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