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Õîðåÿ Ãåíòèíãòîíà (Huntington�s disease, Huntington�s
chorea) - íàñëåäñòâåííîå ìîíîãåííîå íåóêëîííî ïðîãðåññè-
ðóþùåå íåéðîäåãåíåðàòèâíîå çàáîëåâàíèå, ïðîÿâëÿþùååñÿ
ñïåöèôè÷åñêèìè ìîòîðíûìè íàðóøåíèÿìè (õîðååé), èçìå-
íåíèåì ïîâåäåíèÿ è ïðîãðåññèðóþùåé äåìåíöèåé. Íåñêîëü-
êèìè ãðóïïàìè èññëåäîâàòåëåé äëÿ êîððåêöèè äàííîãî çà-
áîëåâàíèÿ áûë ïðåäëîæåí ìåòîä íåéðîòðàíñïëàíòàöèè
ôåòàëüíîé òêàíè ãîëîâíîãî ìîçãà. Öåëüþ íåéðîòðàíñïëàí-
òàöèè äîëæíà áûëà ñòàòü çàìåíà íåðâíîé òêàíè îáëàñòè
ñòðèàòóìà â ãîëîâíîì ìîçãå ðåöèïèåíòîâ, ôóíêöèîíèðóþ-
ùèì òðàíñïëàíòàòîì. Èìåííî â îáëàñòè ïîäêîðêîâûõ ÿäåð
ïðîèñõîäèò ãèáåëü íåéðîíîâ è òåðÿåòñÿ ôóíêöèîíàëüíàÿ
ñâÿçü ñ êîðîé. Ïîñëå ïðåêëèíè÷åñêîãî èçó÷åíèÿ ìåòîäà [7]
íåñêîëüêî ãðóïï ïîêàçàëè áåçîïàñíîñòü è âûïîëíèìîñòü
òàêèõ ïðîöåäóð â êëèíèêå [3-6].

6 ëåò íàçàä â ðàìêàõ îãðàíè÷åííûõ êëèíè÷åñêèõ èñïû-
òàíèé 5 ïàöèåíòàì ñ õîðååé Ãåíòèíãòîíà (ÕÃ) áûëè âûïîë-
íåíû âíóòðèìîçãîâûå òðàíñïëàíòàöèè ôåòàëüíîé íåðâíîé
òêàíè âî Ôðàíöóçñêîì ãîñïèòàëå CHU Henri Mondor (Creteil,
France). Êëåòî÷íûé ìàòåðèàë ïîëó÷àëè èç ãîëîâíîãî ìîçãà
ëåãàëüíî àáîðòèðîâàííûõ ýìáðèîíîâ ÷åëîâåêà 7,5-9 íå-
äåëü ãåñòàöèè. Òêàíü ïåðåñàæèâàëè ñòåðåîòàêñè÷åñêè áè-
ëàòåðèëüíî ÷åðåç 4-5 òðåêîâ â õâîñòàòîå ÿäðî è ñêîðëóïó.
Êëèíè÷åñêîå óëó÷øåíèå (äâèãàòåëüíîå è êîãíèòèâíîå) ïðî-
äåìîíñòðèðîâàëè òðîå ïàöèåíòîâ ÷åðåç 30 ìåñÿöåâ ïîñëå
òðàíñïëàíòàöèè [1-3], îäèí ïàöèåíò óìåð ÷åðåç 4 ãîäà [3].
Äîëãîâðåìåííîå øåñòè-ëåòíåå íàáëþäåíèå 3 ïàöèåíòîâ,
ïðîäåìîíñòðèðîâàâøèõ ïîëîæèòåëüíûé ðåçóëüòàò ÷åðåç 2
ãîäà ïîñëå òðàíñïëàíòàöèè [2], ïðåäñòàâëåíî â ïîñëåäíåì
îò÷åòå ãðóïïû, îïóáëèêîâàííîì â æóðíàëå Lancet Neurology.

Çíà÷èòåëüíîå óëó÷øåíèå äâèãàòåëüíîé ôóíêöèè è ñòà-
áèëèçàöèÿ íàáëþäàëîñü ó 2 ïàöèåíòîâ â òå÷åíèå âñåãî âðå-
ìåíè (6 ëåò) è ó îäíîãî ïàöèåíòà â òå÷åíèå ïåðâûõ 4 ëåò,
îäíàêî ïîñëå ýòîãî âíîâü ïîÿâëÿëîñü óñèëåíèå äèñòîíèè.
Ïñèõîìîòîðèêà è êîãíèòèâíûå ôóíêöèè ïî øêàëàì MDRS
(Mattis Dementia Rating Scale) è MMSE (Mini-Mental State
Examination) ó âñåõ ïàöèåíòîâ ñèëüíî âàðüèðîâàëè ñ ïåðèîäà-
ìè óëó÷øåíèÿ, ñòàáèëèçàöèè è óõóäøåíèÿ. Ýëåêòðîôèçèîëîãè-
÷åñêèé òåñò ïîêàçàë ñòàáèëèçàöèþ çàáîëåâàíèÿ â òå÷åíèå 5
ëåò ñ ìîìåíòà òðàíñïëàíòàöèè. Ãèïîñèãíàë, àññîöèèðîâàííûé
ñ òðàíñïëàíòàòîì â ñòðèàòóìå, íà ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíîé òî-
ìîãðàôèè îñòàâàëñÿ íåèçìåííûì â òå÷åíèå 6 ëåò. Íàêîïëå-
íèå ãëþêîçû, ïî äàííûì ïîçèòðîííî-ýìèññîííîé òîìîãðàôèè,
â ýòîé îáëàñòè îñòàâàëîñü ñíèæåííûì âñå âðåìÿ íàáëþäå-
íèÿ, îäíàêî íà òàêîì æå óðîâíå, êàê è äî òðàíñïëàíòàöèè.
Òåì íå ìåíåå, íàêîïëåíèå ãëþêîçû â êîðå îáëàñòè ëîáíîé
äîëè óëó÷øàëîñü äî íîðìàëüíîãî óðîâíÿ ÷åðåç 2 ãîäà ïîñëå
ïðîöåäóðû è îñòàâàëîñü ñòàáèëüíûì â òå÷åíèå âñåãî âðåìåíè

íàáëþäåíèÿ. Òàêàÿ ìåòàáîëè÷åñêàÿ ãåòåðîãåííîñòü ïîñ-
ëå íåéðîòðàíñïëàíòàöèè ñîãëàñóåòñÿ ñ äàííûìè Furtado
S.  [9].

Àâòîðû èññëåäîâàíèÿ äåëàþò âûâîä î äîëãîâðåìåííîì
òåðàïåâòè÷åñêîì ýôôåêòå ìåòîäà íåéðîòðàíñïëàíòàöèè ó
ïàöèåíòîâ ñ ÕÃ. Óëó÷øåíèå è ñòàáèëèçàöèÿ ïðîöåññà êëèíè-
÷åñêè è ïî èíñòðóìåíòàëüíûì äàííûì èññëåäîâàíèÿ àêòèâ-
íîñòè ãîëîâíîãî ìîçãà íàáëþäàëàñü ó òðåõ ïàöèåíòîâ èç ïÿòè
â òå÷åíèå 6 ëåò. Àâòîðû âûäåëÿþò ïåðèîä çíà÷èòåëüíîãî
óëó÷øåíèÿ - ïåðâûå 2 ãîäà ïîñëå òðàíñïëàíòàöèè, è ïåðèîä
ñòàáèëèçàöèè - ïîñëåäóþùèå 3-4 ãîäà. Èíòåðåñíî, ÷òî ïîñ-
ëå òðàíñïëàíòàöèè íàáëþäàëîñü áûñòðîå âîññòàíîâëåíèå
îáëàñòè ëîáíîé êîðû, îñòàëüíûå îáëàñòè ïîðàæàëèñü ïðè
ïðîäîëæàþùåéñÿ ïðîãðåññèè çàáîëåâàíèÿ. Â àíàëîãè÷íîì
ïèëîòíîì èññëåäîâàíèè äðóãîé ãðóïïû - Hauser [6] - íàáëþ-
äàëè ñõîäíûå èçìåíåíèÿ ñèíäðîìà õîðåè ÷åðåç ãîä ïîñëå
òðàíñïëàíòàöèè. Õîòÿ â èññëåäîâàíèè íå áûëî êîíòðîëüíîé
ãðóïïû, àâòîðû ýêñòðàïîëèðîâàëè ñòàòèñòè÷åñêèå äàííûå
ïàöèåíòîâ ñ ÕÃ, ïîëó÷àþùèõ ñòàíäàðòíîå ëå÷åíèå, è ïîêà-
çàëè çíà÷èòåëüíóþ ðàçíèöó ïî ñðàâíåíèþ ñ ïàöèåíòàìè,
ïîëó÷èâøèìè íåéðîòðàíñïëàíòàò. Òàê, íàïðèìåð, èçâåñòíî,
÷òî ìåòàáîëè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü îáëàñòè ñòðèàòóìà ó òàêèõ
ïàöèåíòîâ ñòàíäàðòíî ñíèæàåòñÿ â ñðåäíåì íà 14% â ãîä
[8], ñëåäîâàòåëüíî, çà 6 ëåò ýòà öèôðà ïðèáëèæàåòñÿ ê 60%,
îäíàêî ó 3 àíàëèçèðóåìûõ áîëüíûõ, ïîëó÷èâøèõ òðàíñïëàí-
òàò, àíàëîãè÷íûé ïîêàçàòåëü ñîñòàâèë òîëüêî 7% çà 6 ëåò.

Ê ñîæàëåíèþ, â ñèòóàöèè ñ ÕÃ ôóíêöèîíèðóþùèé òðàíñ-
ïëàíòàò, âíåñåííûé ñ çàìåñòèòåëüíîé öåëüþ, íå ìîæåò ïðî-
òèâîñòîÿòü ïðîãðåññó íåéðîäåãåíåðàöèè â öåëîì, ïîñêîëüêó
ïðè÷èíîé áîëåçíè ÿâëÿåòñÿ íàñëåäñòâåííûé ãåíåòè÷åñêèé
äåôåêò. Òåì íå ìåíåå, íà àóòîïñèéíîì ìàòåðèàëå áûëî ïî-
êàçàíî, ÷òî ïåðåñàæåííûå íåðâíûå êëåòêè äëèòåëüíî âû-
æèâàþò è íå ïîäâåðãàþòñÿ èçìåíåíèÿì, õàðàêòåðíûì äëÿ
ÕÃ [4]. Òàêèì îáðàçîì, âíóòðèìîçãîâàÿ òðàíñïëàíòàöèÿ ôå-
òàëüíîé íåðâíîé òêàíè ïàöèåíòàì ñ ÕÃ, ïî ïðåäâàðèòåëüíûì
äàííûì, ìîæåò îáåñïå÷èòü ïåðèîä óëó÷øåíèÿ è äëèòåëüíîé
ñòàáèëèçàöèè â òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ. Ïîëîæèòåëüíûé ýô-
ôåêò ìîæåò áûòü ïîëó÷åí ëèøü ó ðÿäà ïàöèåíòîâ, ïîýòîìó
íåîáõîäèì òùàòåëüíûé îòáîð è îòðàáîòêà êðèòåðèåâ äëÿ
ïðîâåäåíèÿ òðàíñïëàíòàöèè. Êàê è â îíêîëîãèè, íåâðîëîãàì-
êëèíèöèñòàì è ïàöèåíòàì â áóäóùåì, âîçìîæíî, ïðèäåòñÿ
âûáèðàòü ìåæäó ñòåïåíüþ è ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ îæèäàå-
ìîãî òåðàïåâòè÷åñêîãî ýôôåêòà è ðèñêàìè, ñâÿçàííûìè ñ
õèðóðãè÷åñêèì âìåøàòåëüñòâîì, èììóíîñóïðåññèåé è ò.ä.
Áîëåå èíôîðìàòèâíûå äàííûå ïî êëèíè÷åñêîé ýôôåêòèâ-
íîñòè ìåòîäà áóäóò ïîëó÷åíû ïîñëå ïðîäîëæåíèÿ èñïûòà-
íèé íà áîëüøåé ãðóïïå ïàöèåíòîâ â íåñêîëüêèõ öåíòðàõ,
ïðîõîäÿùèõ â íàñòîÿùåå âðåìÿ.

Òðàíñïëàíòàöèÿ ôåòàëüíîé íåðâíîé òêàíè
ïðè õîðåå Ãåíòèíãòîíà - ðåçóëüòàòû øåñòèëåòíåãî
íàáëþäåíèÿ
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Â íàñòîÿùåå âðåìÿ âñå òåðàïåâòè÷åñêèå ïîäõîäû ê ëå-
÷åíèþ ïå÷åíî÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè (ÏÍ) îñòàþòñÿ ìàëî-
ýôôåêòèâíûìè. Òðàíñïëàíòàöèÿ ïå÷åíè äîñòóïíà ëèøü
íåáîëüøîìó ïðîöåíòó ïàöèåíòîâ èç-çà íåäîñòàòêà äîíîð-
ñêèõ îðãàíîâ è âûñîêîé ñòîèìîñòè ñàìîé ïðîöåäóðû. Ðÿä
èññëåäîâàòåëåé ïðåäëàãàåò ðåøàòü ïðîáëåìó ëå÷åíèÿ ÏÍ
ìåòîäàìè êëåòî÷íîé òðàíñïëàíòàöèè. Îäíèì èç ïåðñïåêòèâíûõ
âèäîâ êëåòî÷íîãî ìàòåðèàëà äëÿ ýòîãî ñ÷èòàþò ñòâîëîâûå è
ïðîãåíèòîðíûå êëåòêè, âûäåëåííûå èç êîñòíîãî ìîçãà èëè
ìîáèëèçèðîâàííûå â ïåðèôåðè÷åñêèé êðîâîòîê [1]. Òðàíñ-
ïëàíòàöèÿ êîñòíîãî ìîçãà èëè èíôóçèÿ ãåìîïîýòè÷åñêèõ
ñòâîëîâûõ êëåòîê (ÃÑÊ) ÷åðåç íåÿñíûå ìåõàíèçìû ïðèâîäè-
ëà ê ðåãåíåðàöèè ïå÷åíè â ðàçëè÷íûõ ýêñïåðèìåíòàëüíûõ
ìîäåëÿõ ÏÍ [1].

ÃÑÊ óæå äàâíî èñïîëüçóþòñÿ äëÿ ðåïîïóëÿöèè êðîâå-
òâîðíîé òêàíè ïðè åå íåäîñòàòî÷íîñòè [2]. Îáùåïðèíÿòûì
ìàðêåðîì ÃÑÊ ó ÷åëîâåêà ñ÷èòàåòñÿ CD34+. Äðóãîé èçó÷åí-
íîé ñóáïîïóëÿöèåé ÿâëÿþòñÿ CD133+ è CD34+/CD133+ ãå-
ìîïîýòè÷åñêèå êëåòêè. Â ïðîøëîì ãîäó áûëè îïóáëèêîâàíû
ðåçóëüòàòû ïåðâûõ êëèíè÷åñêèõ íàáëþäåíèé âíóòðèïîðòàëüíîé
àóòîòðàíñïëàíòàöèè ÑD133+ êëåòîê äëÿ ðåãåíåðàöèè ðåçå-
öèðîâàííîé ïå÷åíè, ïðîõîäèâøåãî â Heinrich-Heine-University
of Duesseldorf (Duesseldorf, Germany) [3]. Èññëåäîâàíèå
ïðîäåìîíñòðèðîâàëî áåçîïàñíîñòü è âûïîëíèìîñòü ìåòîäè-
êè ó òÿæåëîé êàòåãîðèè ïàöèåíòîâ ïîñëå óäàëåíèÿ îïóõîëåé
ïå÷åíè [3].

Èñõîäÿ èç ýêñïåðèìåíòàëüíûõ äàííûõ è îïèðàÿñü íà êëè-
íè÷åñêèé îïûò ïðèìåíåíèÿ ÃÑÊ, ãðóïïîé Gordon èç Imperial
College London (London, UK) áûëî ïðåäïîëîæåíî, ÷òî èìåí-
íî ôðàêöèÿ î÷èùåííûõ CD34+ êëåòîê áóäåò îáëàäàòü ðå-
ãåíåðàòèâíûì ïîòåíöèàëîì ó ïàöèåíòîâ ñ õðîíè÷åñêîé ÏÍ.
Ðåçóëüòàòû ïèëîòíîãî èññëåäîâàíèÿ îïóáëèêîâàíû â îí-ëàéí
âåðñèè æóðíàëà Stem Cells.

Â èññëåäîâàíèå áûëî âêëþ÷åíî 5 ïàöèåíòîâ (4 ìóæ÷èíû
è 1 æåíùèíà) â âîçðàñòå îò 49 äî 61 ëåò, ñ õðîíè÷åñêîé ÏÍ
ðàçëè÷íîãî ãåíåçà, èìåþùèõ ïîâûøåííûå óðîâíè ñûâîðî-
òî÷íîãî àëüáóìèíà è/èëè áèëèðóáèíà, è/èëè ïðîòðîìáèíà
è íå ïîäëåæàùèõ ëå÷åíèþ ìåòîäîì òðàíñïëàíòàöèè ïå÷åíè.
Ïðîãíîçèðóåìàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü æèçíè âî âñåõ ñëó÷àÿõ
ñîñòàâëÿëà íå ìåíåå òðåõ ìåñÿöåâ.

Ñ öåëüþ ìîáèëèçàöèè ÃÑÊ â ïåðèôåðè÷åñêèé êðîâîòîê
âñå ïàöèåíòû åæåäíåâíî ïîëó÷àëè ïîäêîæíûå èíúåêöèè Ã-ÊÑÔ
(ãðàíóëîöèòàðíîãî êîëîíèåñòèìóëèðóþùåãî ôàêòîðà).
CD34+ êëåòêè âûäåëÿëè ìåòîäîì ìàãíèòíîãî ñîðòèíãà èç
àôåðåçíîãî ïðîäóêòà íà 5-å ñóòêè îò íà÷àëà ìîáèëèçàöèè.

Êëåòêè ââîäèëè â ïå÷åíü ÷åðåç ïå÷åíî÷íóþ àðòåðèþ (2 ïà-
öèåíòà) èëè ïîðòàëüíóþ âåíó (3 ïàöèåíòà) â êîëè÷åñòâå îò 1
äî 200 ìëí. Íà ñëåäóþùèé äåíü ïàöèåíòîâ îòïóñêàëè ïîä
àìáóëàòîðíîå íàáëþäåíèå.

Äèíàìè÷åñêîå íàáëþäåíèå ïàöèåíòîâ ïðîâîäèëè â òå-
÷åíèå 60-òè äíåé ñ ìîìåíòà òðàíñïëàíòàöèè. Ïðîâîäèëèñü
ôóíêöèîíàëüíûå ïå÷åíî÷íûå òåñòû, áèîõèìè÷åñêèå àíàëèçû,
èíñòðóìåíòàëüíûå òåñòû (óëüòðàçâóêîâîå ñêàíèðîâàíèå
îðãàíà è êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàììà).

Àâòîðû îòìå÷àþò áåçîïàñíîñòü ïðîöåäóðû. Íå áûëî âû-
ÿâëåíî íèêàêèõ ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ, êðîìå ëåãêîé áîëè è
äèñêîìôîðòà â îáëàñòè ââåäåíèÿ êëåòîê. Ïîñëå èíôóçèé
òàêæå íå áûëî îòìå÷åíî ïå÷åíî÷íîãî è ïîðòàëüíîãî êðîâî-
òå÷åíèÿ, òðîìáîçîâ ñîñóäîâ, èíôåêöèè èëè óõóäøåíèÿ ìåòà-
áîëè÷åñêîé ôóíêöèè îðãàíà. Ó âñåõ ïàöèåíòîâ íàáëþäàëàñü
íîðìàëèçàöèÿ óðîâíåé áèëèðóáèíà, àëüáóìèíà è Ñ-ðåàêòèâ-
íîãî áåëêà, äâà ïàöèåíòà ïðîäåìîíñòðèðîâàëè ðåçêîå óëó÷-
øåíèå ìåòàáîëè÷åñêîé ôóíêöèè ïå÷åíè. Òàêèì îáðàçîì,
ïåðâàÿ ôàçà êëèíè÷åñêèõ èñïûòàíèé ïîêàçàëà áåçîïàñíîñòü
è âûïîëíèìîñòü ìåòîäà òðàíñïëàíòàöèè ìîáèëèçèðîâàííûõ
CD34+ êëåòîê ïàöèåíòàì ñ õðîíè÷åñêîé ÏÍ.

Êðîìå íà÷àëà êëèíè÷åñêèõ èñïûòàíèé, àâòîðû ïðîâåëè
èíòåðåñíûå ýêñïåðèìåíòû in vitro. Áûëî îáíàðóæåíî, ÷òî â
îñíîâíîé ïîïóëÿöèè CD34+ êëåòîê ñóùåñòâóåò 2 ñóáïîïóëÿ-
öèè, ðàçëè÷àþùèåñÿ ñïîñîáíîñòüþ àäãåçèè ê ïëàñòèêó. Ñïî-
ñîáíûå ê àäãåçèè êëåòêè ñîñòàâëÿëè ïðèìåðíî 1% îáùåãî
êîëè÷åñòâà CD34+. Ìîðôîëîãè÷åñêè îíè áûëè ïîõîæè íà ìà-
ëûå ëèìôîöèòû, â íåáîëüøèõ êîëè÷åñòâàõ ýêñïðåññèðîâàëè
íà ñâîåé ïîâåðõíîñòè ìîëåêóëû CD38, CD33, è HLA-DR. Áûëî
ïîêàçàíî, ÷òî àäãåçèâíûå è íåàäãåçèâíûå CD34+ êëåòêè îò-
ëè÷àþòñÿ ìîðôîëîãè÷åñêè, ôåíîòèïè÷åñêè, à òàêæå ïî ïðîôè-
ëÿì ýêñïðåññèè ðàçëè÷íûõ ãåíîâ, ÷òî óêàçûâàåò íà ðàçëè÷èÿ
èõ ñâîéñòâ. Òàê, íàïðèìåð, íåàäãåçèâíûå CD34+ êëåòêè, â
îñíîâíîì, ýêñïðåññèðîâàëè ìîëåêóëû, àññîöèèðîâàííûå ñ
äèôôåðåíöèðîâêîé ãåìîïîýòè÷åñêèõ êëåòîê. Àäãåçèâíûå æå
CD34+ êëåòêè íàðÿäó ñ ãåìîïîýòè÷åñêèìè ìàðêåðàìè ýêñï-
ðåññèðîâàëè íåêîòîðûå ãåíû ïå÷åíî÷íîé, ïàíêðåàòè÷åñêîé,
íåðâíîé è ñåðäå÷íîé ëèíèé äèôôåðåíöèðîâêè.

Êðîìå òîãî, àâòîðû ïðåäïîëàãàþò, ÷òî ìîáèëèçèðîâàí-
íûå ÃÑÊ, öèðêóëèðóþùèå â êðîâè, íå ñîäåðæàò äîñòàòî÷íîãî
êîëè÷åñòâà àäãåçèâíûõ CD34+ êëåòîê, ñïîñîáíûõ äèôôå-
ðåíöèðîâàòüñÿ â ãåïàòîöèòû, ò.ê. îíè ñîñòàâëÿëè âñåãî ëèøü
1% èõ îáùåé ïîïóëÿöèè. Ïîýòîìó, ââåäåíèå îäíèõ ôàêòîðîâ,
ïðèâîäÿùèõ ê ìîáèëèçàöèè ÃÑÊ ó áîëüíûõ ñ ÏÍ, ìîæåò áûòü
íåäîñòàòî÷íûì äëÿ òåðàïåâòè÷åñêîãî ýôôåêòà. Âûÿâëåííûå

Àóòîòðàíñïëàíòàöèÿ CD34+ êëåòîê äëÿ ëå÷åíèÿ
õðîíè÷åñêîé ïå÷åíî÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè � ðåçóëüòàòû
ïèëîòíîãî èññëåäîâàíèÿ
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