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Синдром Рея (СР}, сравнительно редкое острое за­
болевание, клинически проявляющееся токсической 
зІЩефалопатией, жировой дистрофией(стеатозом) пече­
ни и умереюю вьІраженной липидной дистрофией зн­
дотелиясосудов мозrа, нефротелия почек и кардиомио­
цитов. Частота СР значительно варьирует, составляя от 
І до 4% на 1 ОО ть1с больньrх с провоцирующими факто­
рами. Заболевание описано у детей от rрудноrо возраста 
до 14 лет, наиболее часто набmодается в возрастной 
rpyпne с 6-9 и 11-14 лет. Даннь1й синдром бьm описан 
Reye в 1963 rоду, и по литературнь1м данньrм, в течение 
последних 15-20 лет отмечается его учащение. Течение 

СР без адекватного лечения крайне неблаголриятно. 
Если помощь не оказьшается, летальность составляет 
60-85%. Зтиолоrия СР неизвестна. Существует не­
сколько rипотез развития заболевания, из которьrх ос­
новная - провоцирующее воздействие вирусов. Оrмече­
но, что СР разивается на фоне инфицирования орrаниз­
ма вирусами rриппа, ветряной оспь1, реже ОРВИ, аде­
новирусной инфекции, иногда - вирусов rруппь,
КОКСАКИ и ЗКХО, вируса Зпштейн-Бар. Несомненна
роль токсического фактора, вьІЗванная лекарственнь1-
мисредставами, в частности, салицилатами. Есть указа­
ння на развитие СР в связи с приемом 'J'е'Ірациклинов,
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препаратов висмуrа, антигистамшrnьrх, про­
тиворвотньrх и противосудорожньrх средств. Описань, 
случаи возникновения СР при· контакге с некоторь�ми 
инсектицидами, после укусов насекомьrх, а также на 
фоне профилактических прививок. Много вІ-ШМания 
уделяют наследственнь1м и приобретеннь�м нарушени­
ям обмена веществ, связаннь�м с дефектами окислення 
жирньrх кислот и нарушением обмена мочевинь1. Сле­
дует полагать, что единой причинь1 развития СР нет. 
Своеобразнь,м продромальнь�м периодом является ви­
русная инфекция или другие провоцирующие факторь1, 
на фоне которьrх часто при картине кажушеrося вь1здо­
ров-ления набmодается рвота, бь1строе-иноrда в течение 
часов-нарушение соз-нания, атаксия, судороги, кома. 
Помимо невролоrической симптоматикии отме-чается 
rепатомеrалия, которая является патоrномоничнь1м 
симптомом приСР. Желтухи практически никогда не 
бьІВает. В дальнейшем возмножно воз-никновение rе­
морраrическоrо синдрома, реактивного панкреатита и 
картинаостроrо нефроза. 

Патогенез СР достаточно сложен. Принято считать, 
что ультраструктурной мишенью при СР являются ми­
тохондрии, при повреждении которьІХ, с одной сторо­
нь,, расходуется rликоrен, с другой сторонь, - нарушает­
ся ихдетоксикационная фунющя, следствием чего явля­
ется накопление нитроrеннь�х шлаков с последующим 
развитием rипераммониемии. Орrанизм не в состоянии 
адекватно ответить на возникшую rипоrликемию моби­
лизациейжирнь�х кислот, зто требует повь1шенной ок­
сигенаІЩИ тканей, что невозможно при повреждении 
митохондрий. Реализация срьmа метаболизма находит 
отражение в печени и в сосудах микроциркуляторноrо 
русла головного мозrа. Связьmание жирньrх кислот при 
остром липолизе печень реализуется в тотальной жиро­
вой дистрофии rепатоцитов, в которьrх накап-ливаются 
жировь1е включения при полном исчезновении rлико­
гена. В свою очередь, дисфункция митохондрий, ответ­
ственньrх за детоксикацию нитроrеннь1х шлаков, при­
водит в накоплению аммиака. Гипераммониемия, в 
свою очередь, является основной причиной знцефало­
патии, хотя и носит транзиторнь1й характер. Концен­
трация аммиака крови повь1шается в 4-1 О раз, однако на 
3-4 сутки заболевания его уровень нормализуется. Ха­
ракгерньіМ также считается повь1шение уровня ами­
нотрансфераз сьІВоротки в 2-1 О раз при нормальной
концентраІЩИ фракций билирубина. В процессе про­
rрессирования СР в дальнейшем снижается уровень
протромбина и фак-торов свертьшаемости крови [1, 2, 5,
7, 9, 10]. Концентрация фибриноrена, а также альбуми­
нов не изменяется. Зти биохимические показатели мо­
rут считаться дифференциально-диаrностическими.
Клинический диаrноз ставится на основании харакгер­
ноrо - продро-мальноrо периода, исследования спинно­
мозrовой жидкости, в которой отсутствуют признаки
воспалительньrх изменений и функuиональноrо состоя­
нияпечени. Исключительное диаrностическое значение
имеют даннь1е пункционной биопсии печени, в которой
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обнаруживается жировая дистрофия rепатоцитов без 
воспалительнь�х изменений. 

Мь1 располаrаем тремя секционнь�ми набmодениями 
СР у детей 5 месяцев, 2 и 7 лет. Во всех случаях диаrноз 
поставлен на основании данньІХ секционноrо исследо­
вания. В первом случае 5-месячному ребенку за недето 
до заболевания бьmа провендена вторая вакцинация 
АКДС, после чего он заболел респираторно­
синцитиальной вирусной инфекцией. Получал лекарст­
веннь1е препарать1: аспирин, зффералrан упса. Через 
несколько часов развилась рвота, тяжелая невролоrиче­
ская симптоматика, а через сутки - мозrовая кома, по­
требовавшая ИВЛ. Смерть наступила в реаІ-ШМацион­
ном отделении через 7 суток. Случай расценен как по­
ствакцинальнь1й знцефалит. Во втором случае ребенок 
2-х лет заболел ОРВИ (Т 38), получал аспирин. Бьmа
однократная рвота, судороги. Госпитализирован в рай­
онную больницу, откуда через сутки в состоянии мозrо­
вой комь1 бьт переведен в реаІ-ШМационное отделение
Киевской детской областной больниць1, реаІ-ШМа­
ционнь1е мероприятия без зффекта. Через 7 дней, не
приходя в сознание, ребенок умер. Клинически случай
расценен как ОРВИ, осложнившийся острьІМ вируснь�м
знцефалитом. Третий ребенок 7 лет бьш доставлен в
стационар с диаrнозом токсикоинфекция, ОРВИ, инток­
сикация неясного генеза на 3-и сутки заболевания. В
анамнезе - неоднократная рвота, сонливость, затормо­
женность. Принимал аспирин для купирования лихо­
радки. На вторь1е сутки развилась мозrовая кома. Слу­
чай клинически расценен как знцефалит. При морфоло­
rических исследованиях во всех трех случаях имели
место вь1раженнь1й стеатоз печени, rепатомеrалия без
некрозов и воспалительной инфильтраІЩИ органа, ток­
сическое невоспалительное поражение головного мозrа
и хроматолизом нейронов, кариолизисом, периваску­
лярньхм и перицелтолярнь�м отеком, липидной ин­
фильтрацией зндотелия сосудов, вьІЯВляемой суданом
черньхмВ.

В нефротелии проксимальньІХ канальцев почек, а 
также вкардиомиоцитах бьmи обнаружень1 rнезднь1е 
липиднЬІе включения в цитоплазме клеток. При lІІИК­
реакции с амилазнь�м контролем в гепатоцитах вьІЯВЛе­
но практически полное отсутствие rликоrена. Т.о., во 
всех представленнь�х случаях, имело место харакгерное 
клиническое течение заболевания и его морфолоrиче­
ские проявления. Синдром Рея принадлежит, несо­
мненно к т. н. «новьхм болезням», обусловленньхм как 
изменением иммунолоrическоrо rомеостаза, так и тера­
певтически nатоморфозом. 

Подобнь1е "новь1е болезни" ставят перед медициной 
задачи как общебиолоrическоrо, так и медико­
социальноrо характера. Не вьІЗьшает сомнения необхо­
димость пристальноrо вІ-ШМания к подобнь1м заболева­
ниям, поскольку своевременная постановка диаrноза и 
раннее адекватное лечение являются единственной воз­
можностью спасти жизнь больному. 

Обrоворююrься результати З секційних спостережень синдрому Рея у дітей. У всіх випадках діал-юз встановлено на основі 
даних секційного спостереження. Не викликає сумніву необхідність особливої уваги до подібних нових захворювань, оскільки 
своєчасна постановка діап-юзу та раннє адеквагне лікування є єдююю можливіС1Ю врятувати життя хворому. 
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SUMMARY 

REYE SYNDROME 

К.М. Shвtrovв, S. V. Delnвka, E.G. Zвyats

The data of З sectional observations of the Reye syndrome in children are presented. The necessity of а rapt attention to this new disease 

is of по doubt as far as timely diagnosis and early ade.quate treatment are the only possibility to save the life of а patient. 
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