Ba CBA3aHHOIO C pEIHUAMBHPYIOHIUMH IIPHUCTYNaMH,
[OJIOXKMTENBHASA POJNb B3pOCNeHMs (2] WIM MpAMoi
abdexT neueHus.

JuzonmupaMua Takxe OBIT HCIIONB30BAaH M Jie-
4YeHUS BaryCHOH THIEPTOHHM BCIEICTBHE CBOMX aH-

ocTaeTrcs crnocobOM NeYeHHs B UYpE3BBIYAHHBIX CH-
Tyanusx {27,30].

3AKJIIOYEHHE

BO3HHKHOBEHHME HEOXXMIaHHBIX NPHCTYIOB y Ma-

[MEHTa C YCTAaHOBIICHHBIM CHHIPOMOM OHXXeJIMaHa
3aCTaBJIACT INpEANOJaraTe BaryCHyr THIIEPTOHHIO.
Heo6xoauMEIMU 17151 €€ MOJATBEPXKACHUS HCCIIEH0Ba-
HUSIMH JIOJDKHBI OBITh, KpOME 3JIEKTPOKapJHOTpaM-
MBI, XOJITEPOBCKOC MOHMTOPHPOBAHHE B TeyeHHE 24
4acoOB M OKYJIO-KapJHaNbHBIH pedIeKc, TaKk KaK TeCT
HakJIOHa TPYAHO NPOBECTH y NAallMCHTOB C TKENOH
3aJIep)XKKOH YMCTBEHHOr0 pa3BHUTHA. B cnmywae momo-
JKUTCIBHBIX pe3yNbTaTOB HCCIIEIOBAHUA, JIOJDKHO
OBITh NMPEANPHHATO MPONOHTHPOBAHHOE MEIUKAMEH-
TO3HOEe NeueHue. JubeMaHun ¥ AM30MUpaMHUs ObLIH
3G (hEeKTHBHEI B IPECTaBICHHBIX HAOMIOICHUAX.

ANGELMAN'S SYNDROME AND SEVERE VAGAL HYPERTONIA.
THREE PAEDIATRIC CASE REPORTS
S. Dushen, D. Do-Ngok, A.-M. Rossijol, B. Lusen, A. Zhonard, P.-S. Zhuk
(The Center of Pediatric Cadiology Shato de Kot, 78350, Lozh-an-Zhozak; The Department of

Neonatal Medicine and Pediatric Resuscitation. The Department of Pediatrics, The Department of Genetics.
Hospital and University Center, Grenoble, France) ;

THXOJHHEPIrHUYECKHX CBOMCTB, B YaCTHOCTH y Oonee
crapurero pe6enka {27]. Ilpenapat okasancsa apdex-
THBHBIM B HallleM TPETheM HAOIOJEHHH, XOTA OH M
HE JI0Ka3ad CBOEH IMOJB3Bl BO BpPEMS pPaHIOMH3HMPO-
BaHHOTO wucciemoBanus [28]. bera-GrokaTopsl,
00BIYHO HcnoNB3yeMble y B3pocnsix [14,27,29], Ob11n
HeapGEeKTHBHEI B NEPBOM HaOII0AECHHH, HECMOTpPS Ha
YCTaHOBICHHYIO POJb aJipeHEPTHYECKUX (PAaKTOPOB B
BO3HHKHOBEHHHM INpOABICHUH 3aboneBaHus (1IyM,
IPUCTYNBl CMeXa). YCTaHOBKa KapIAHOCTHMYJIATOpA

Angelman'’s syndrome is an association of severe mental retardation with absence of language, ataxia, con-
vulsions and hyperactive, joyful behaviour with frequent bouts of laughing. Génetic diagnosis is possible in
about 80% of cases. No cardiovascular abnormalities have been described in this syndrome to date.

The authors report the cases of three children with Angelman's syndrome who presented with severe mal-
aise due to increased vagal tone. The age of onset of symptoms was between 20 months and 8 years. One of
the children had rialaises triggered by bouts of laughing. The diagnosis was confirmed in all three cases by the
results of Holter 24 hour ECG recording and oculo-cardiac reflex. The treatment chosen was Diphemanil
(Prantal) in the two patients under 2 years of age (after failure of a trial of betablockers in one case) and Diso-
pyramide for the oldest child with excellent results in all cases. However, one child died suddenly at the age of
6, two years after stopping diphemanil.

Based on these observations, the authors suggest that all malaises in patients with Angelman's syndrome
should be investigated by Holter ECG and oculo-cardiac reflex (or tilt test). In view of the potential gravity of
the syncopal attacks, long-term medical treatment seems to be justified.

Key words: Angelman's syndrome, children, vagal hypertonia, Diphemanil
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XPOHHNYECKHUE APTPHUTHI Y I[ETEFI
A.B. Bpezeno, T.C. Knazeea, T.C. Kpynckas, J1.M. Eamvpuna

(Poccus. Upkytck. ['ocynapcTBEHHBIH HHCTHTYT YCOBEPIIEHCTBOBAaHHUS BpaueH, ['ocylapcTBEHHBIH MeIu-
LIMHCKMH yHUBepcuTeT, O6macTHas KMHHHYECKas JeTcKas 60IbHHUIA)

Pesiome. Mayqua CTPYKTYpa@ XPOHUYECKUX apTpuUToB Yy neTeﬁ, HaxoaAuBLWLUXCHA Ha nevYeHun B
peBMaTonoruyeckom otaeneHuu Upkyrtckon obnactHow aetckon 6onbHUUbl. BbisBneHbl Bo3pacTHo-
nonoeble 0CO6eHHOCTU KaxAon U3 Hosonorndeckux copm. OueHeHa athheKTUBHOCTL UCNONbL30Ba-
HUA peKOMeHAOOBaHHbIX CXeM NeYeHuUa pasnnyHbiX KNUHUYEeCKUX BapuaHToB XPOHUYECKUX apTpUTOB.
O6cyxgaeTcs onTuManbHasi cxemMa opraHu3auuu cneuvanuavupoBaHHOW MEAWLMHCKOW NOMOLM B
ycnoeusax ropoga u obnacru.

KniwouJeBble cnoBa: AeTn, XpoHN4YeCKne I0BeHUNLHbIE apTPUTLI, NeYeHue

ARTHRITES CHRONIQUES CHEZ LES ENFANTS
L.V. Breguel, T.S. Kniazéva, T.S. Kroupskaia . L.M. Batouring

(Université d'Etat de Médecine, Institut d'Etat de Perfectionnement des Médecins,
Hopital régional d'enfants, 1, rue de Krasnogo Vosstanya, Irkoutsk, 664000, Russie)

Résumeé. Sur la base des recherches réalisées on a révelé que dans la structure des arthrites chro-
nigues chez les enfants suivant le traitement a la Section rhumatologique de I'hopital régional d'en-
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fants a Irkoutsk prédominent les arthrites réactive et juvénile rhumatoide. Les spondylarthrites ont un
poids spécifique, insignifiant bien que selon les données des cliniques des pays de I'Europe et de
I'Amérique du Nord ces arthrites soient une des formes rencontrées le plus souvent.

Les particularités concernant la composition selon I'age et le sexe dans trois groupes de malades
cités et examinés par nous ont été remarquées. Parmi les enfants ayant I'arthrite réactive prédomi-
nent les filles. L'affection se développe plus souvent a I'dge préscolaire ou a I'age scolaire précoce.
Les spondylarthrites sont observées exclusivement chez les gargons & I'Age de 10 4 12 ans. D'aprés
nos données, les gargons, surtout a I'dge de 12 a 15 ans, atteints de I'arthrite juvénile rhumatoide
souffrent plus souvent, chez trois quarts des enfants la durée de I'affection est de 5 a 7 ans et plus.

Pour le traitement des arthrites chroniques, dans la Section rhumatologique régionale d'enfant on
utilise « le schéma pyramidal », si le malade est atteint de I'arthrite réactive ou de la spondylarthrite
juvénile ankylosée, si le malade est atteint de I'arthrite juvénile rhumatoide on utilise le traitement de
base de préférence par la métotrexate, moins souvent par le cyclophosphane (cyclophosphamide)
en combinaison avec des corticoides stéroidiens. L'effet du traitement est satisfaisant dans la plu-
part des cas, il est bon pour 89,7% des malades ayant l'arthrite réactive; pour 70,3% des malades
ayant l'arthrite juvénile rhumatoide et pour tous les malades ayant la spondylarthrite juvénile ankylo-
sée.

La thérapie de pouls et la thérapie synchrone influencent d'une maniére précise sur le résultat
favorable et ne sont pas suivies des effets cliniques collatéraux significatifs. Une grande quantité
d'affections graves articulaires chez les enfants ayant des arthrites chroniques, en premier lieu qui
ont l'arthrite juvénile rhumatoide, exigent une longue thérapie continue avec un titrage dynamique de
la dose et une cure plus large de la thérapie de poids pour I'amélioration de I'effet et le pronostic.
Cela est possible a condition de surveiller les malades dans un établissement de soins, la clinique et
I'hdpital, et a condition d'utiliser les méthodes modernes de contréle laboratoire, radiologue et fonc-
tionnel. Cependant, a Irkoutsk il y a quelques cliniques qui surveillent les enfants ayant des arthrites
chroniques. Elles utilisent des méthodes différentes de traitement. Donc les enfants sont hospitalisés
dans la section rhumatologique de I'hépital d'enfants trois ou cing ans aprés le commencement de
I'affection sans suivre la thérapie de base prescrite plutét.

A notre avis, les réserves de I'optimisation ultérieure concernant le traitement des arthrites chro-
niques dans la section rhumatologique de I'ndpital régional d'enfants sont I'étude immunologique ap-
profondie avec la définition typique d'aprées le systeme de compatibilité histologique, I'extension de
I'utilisation des schémas de la thérapie combinée avec I'arthrite juvénile rhumatoide et avec d'autres
types d'arthrites chroniques juvéniles, I'élaboration du contréle complexe de longue durée dans le
systéme de clinigue — hopital — clinique sur la base du centre rhumatologique dans I'hdpital régional
d'enfants.

Mots clés: enfants, arthrites chroniques, traitement

XpOoHHUYECKHE apTPUTHI B JETCTBE ABJIAIOTCS Ie-
TEPOTeHHOH rpynmoi 3abosieBaHui, B OTHOUICHUH
KOTOpPHIX B MHpE NOKa HE NMPHUHATO EIMHOH KJIaCCH-
¢buKayuy, XOTA Yale CPEIH HUX BBIACIAIOT PEAKTHB-
Hele apTpHUTHl (PA), I0BEHMJIBHBIH aHKWIIO3UPYIOIHi
cnonaunoaptputr (KOAC), mcopuaTHYECKH# apTpHT,
OJIMTOAapPTHUKYISAPHBIH  IOBCHWIBHBIH  XPOHMYECKHH
aptput (KOXA) ¢ paHHUM M MO3JHHM Ha4ajaoM, 3HTE-
POTEHHBIE apTPUTHI, IOBEHWJIBHBIH pPEBMATOMJIHBIH
aptput (FOPA) [1,2,5].

PeBMaTouaHbIH apTpuT sBuseTcs Haubonee TH-
JKENBIM U3 JETCKMX XPOHMYECKHX apTPHUTOB, XOTA
mo6oe 3a601eBaHNE 3TOH TPYIIIBI MOXET NPHBECTH K
CTOHKMM J1eOpPMUPYIOIMM M3MEHEHHUSIM CYCTAaBOB C
HapylIeHHeM HX (YHKUHOHaNbHOH cmocobHocTH. Y
6oNBIIMHCTBAa OOJBHBIX, 3HAYHTEIBHBIE IOBPEXIIE-
HHUSl MATKHX NEPUapTHUKYISAPHBIX TKaHEH M JECTPYK-
THBHBIE KOCTHO-CYCTaBHbIE H3MEHEHHS Pa3BHBAIOTCS
y)Xe B NepBble 2 roja oT Hauana 3abonesanus. Jle-
yeOHAas TaKTMKa TPH XPOHHYECKHX apTPHUTAX M, B
nepByilo ouepens npu FKOPA 3HauuTENIbHO HM3MEHH-
Jachk B TOCJIEHEE JCCATUIIETHE, U TIPH YCIIOBHH PaH-
HETO Hayajga, M ONTHManbHOro mojabopa Tepamuu
MOXHO 3HAa4YUTEJIbHO CHHU3UTh CTENEHh OCTATOYHOM
MHBaIuAM3auuy 1u6o u3bexats ee. Ha cerogusmnmui
JIeHb, «30JIOTBIM CTaHJapTOM» JI€YEHHUS PEBMATOM]I-
HOTO apTpHUTa SBISAECTCSA METOTPEKCAT, B CPAaBHEHMH C
KOTOPBIM OLleHHMBaeTCA 3 EeKTHBHOCTE APYTHX Ipe-
napaToB. [ToMuMO OTIMYHOrO KIMHHYECKOTO 3 dek-
Ta, METOTPEKCAT B MOAABIAIOMEM GOMBIIMHCTBE CITy-
9aeB XOPOLIO MEPEHOCUTCS OOBHBIMMU.

C 1990 r. s neyeHUs! XPOHMUYECKUX apTPUTOB
MIPEJIOKEHO HECKOJBKHUX HOBBIX PEXHMMOB HCIIOJb-
30BaHuA 0a3uCHBIX NpENaparoB (METOTPEKCAT,: IakK-
BEHW], cyJbdacanasuH, UUKI0GOCchaH, LMKIOCIO-
PHH, a3aTHaNpHH, NECHULMIJIAaMHUH, NpenapaTsl 30J0-
Ta). IlepBBIH pEXHMM BKJIIOYAET Ha3HA4Y€HHUE OJHOTO
u3 6a3MCHBIX MPENapaToB CO CMEHOH Ha JIpyro# npu
MEPBBIX )K€ MpPHU3HaKax CHWXeHUSA 3PGEeKTHBHC M
npeaslaymero. Bropod — mpegycmaTpuBaeT Haz <a-
YEHHME OJHOBPEMEHHO HECKOJBKMX 0a3MCHBEIX mpem’
paToOB M MOCIEAOBATEIBHYIO MX OTMEHY MOCI]E TOTO,
KaK OyneT HOCTHUTHYT KOHTpOJIb Haj 3aboneBaHueMm,
XOTS. TIpH MHOXXECTBCHHOM Ha3Ha4eHMM Oa3HCHBIX
npenapaToB Hanboliee BEHK PHCK TOKCHYECKHX OC-
JOXXHEHUH. bonee 06OCHOBaHHBIM TIpEACTaBIACTCS
TPETHH peXUM — KOMOMHHPOBAaHHOW TEpalMM C HUC-
MOJIb30BaHMEM JIByX M OoJyiee mpemapaToB, B3aHMHO
TNOTEHUHMPYIOMHKX 3GPEKTHBHOCTE U O€3 OAMHAKOBEIX
moOOYHBIX TpOsABICHWH. HampuMep, mTakBeHHMI XO-
pOIIO TEPEHOCUTCS B COYETaHHM C yRb(dacanasu-
HOM, T.K. HX BO3MOXXHBIE TOKCHHYECKHE IPOSBICHHS
(peTMHOMATUA M YrHETEHHE KOCTHO-MO3TOBOTO KpO-
BETBOPCHHUSA) pa3NU4YHBL. Takoe coueTanue 6a3MCHBIX
MpEnapaToB MOXET JeHCTBOBAaTH 0OJIEE OTYETIHBO,
4eM METOTPEKCAaT, ¥ NPH 3TOM PHUCK TOKCHYHOCTH
Hxe. Hanbonmee 3PPeKTHBHEIMH CUHMTAIOTCA COYE-
TaHUsI METOTPCKCaTa C cyibdacalla3uHOM MIH IJIaK-
BCHHUJIOM, KOTOpPEIC 60Jiee aKTHBHBI B CPaBHEHHH C
MOHOTEpamnHuesl MeTOTpeKcaToM, NuOO cyndacanaszu-
HOM B COYETAaHWH C MIAKBCHUIOM. YCTaHOBJICHA
Takke 6onpmas 3¢ PeKTHBHOCTE METOTpEKEaTa B CO-

101



ERROR: undefined
OFFENDING COMMAND: s"_# 8-~

STACK:



