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Акryальность темы выполпенной работы

Тема работы безусловно aKTyaJrъHa9 поскольку посвящена из}п{ению

совреме}fi{ой стратегии диагЕоýтики и оцеЕки ЕрогЕоза у болъньтх системЕым

амилоидозом. Потребностъ в этом связана со зFIаIIитеJьными измеЕеЕиями в

представлениltх об амилоидозе, Iц)оизошедJIими в последнее BpeMlI. Приrrятие

современной классификации амипоидоза Еа оснOве особеrrностей белпса-

предшественника амиJIоидоза потребовало вIIедрения новьIх способов

диагностики амкIIоидоза, в частности внедрены высокочувствитеJьные метOды

вьutвления оJIигOсещреторньж MоHOKJIoHaJIьHьD( гашшлапатий, что привело к

появлеttию HoBbDt тенденций в структуре форм амилоидоза, повлýкJlо

применение I{oBbD( подходов к лечеЕию, критериям моIlиторироваЕия течения и

эффективности лечеЕиrt иммуfl оглобулинового амиJIо}rдоза.

Существенно измениJIисъ также представдения о генезе реактивного

амипсидозq гдавным образом, в связи с появлением новой концепции
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аутовосцЕUIени,I, не связанЕого с активацией системы спещ{фическOго

имl\ц/нитета. Перспективность этого направления связана с возможностью

применения современньж метOдов лечеЕиrI на оснOве блокады Iитокинового

каскада системы врождеЕного имh,fунитета й въIдвиI?ет необходлмOсть

разработки критериев д.IагII0стики ауговоспЕIJILIтеJьнъгх предЕосылOк

амилоидогенеза.

Еще одним Еовшеством совремеЕного шрактического здравоохранениrI

стаJIо шЕрокое вIIед}енЕе методов молекуJUIрЕо-rенетI4tIескогO ЕIссдедоваýия.

Это обеспеIIиJIо возможность диагýостики наследственных фор* амиJIOидоза, в

чtютности, ц)анстиретинового, за этим последOв;IJIо примеЕение совремеЕнъж

uодr(сды к лечению этI/D( форм.

Такипl образом, высско z}KTJr€LJьlrOй в настоящее время ст€rпа разработка

современýои стратегрlи диагЕостики и критериев оценки течениlI системнOго

амиJIOидоза с )дIетом его кJIиническlдс особеняостей, в частности центраrъной

роJtи почек в его про|рессировании.

Научная псвизна.

В работе вIIервые предложеЕы itлгоритмы кJIинической дафференциальной

диагЕостики и морфологиIIеског0 тиIIирования системньгх фор* амшIOидоза с

позиций современной кrrассификацLти сиýтемного амиJIоидоза; рассчитаIIы

мOдеJIи развития АА-аrяи:lоидозау болъньж воспЕIJIIIтеJIьными амилоидогенЕыми

заболеванидли, тщательно проа}IЕIJIизироваЕа этиологрu{ АА-апrилоидоза в

настояцIее вр€мrI; пок€ваЕа кJIиническ€я целесосбразЕость 0ценки риска

zlмипоидогенеза по биомаркер;lil{ острофазовог0 BocrraлeHlIJI и нейтрофиrrьной

активнOсти; охар€ктеризов€lны осItовЕые варианты прогрессировЕtниlt AL-

;tмиJIоидоза и, в связи с этим, возможные направлеЕиlI тOрможения

амиJIоидогенgза.

Научная ш практическая ценность дIIсеертацни

Оценена значитеJIънаr{ выборка больньтх системным alмилоидозом,

пOказано9 что в II0слеýrие годы все более €жryаJIьной стаповится проблема AL-
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амидоидозq частота которого нарастает. На основе разработаннъIх моделей

р€lзвитиrl и прOгрессированиrI АА-амилоидоза убедительно продемонстрирсвана

веддцая роль в настоящее вр€мя заболеваний с преиfuгуIцественно

ауговоспЕtлитеJIьным мехаЕизмом среди rтpl*lиll АА-амилоидоза. Из1..rение

кшиЕилlескLD( проявлений р€}зньж вариаЕтов системнOго амипоидозq оценка LD(

кJIинической эволюIs[и позвоJIипи обосновать систему IФитериев дJIя разработки

СОВРеМеЕНЬIХ МеДИr*il{СКtlD( СТаНДаРТОВ ДИаГНOСТИКИ СИСТеМНОГО аМИJIOИДОЗа,

показать необходвлость комIIJIексной оценки кJIиникO-лабораторнъж данных

при проведении диффереrщиалъной диагностики, что позвOJIит обеспечrrгь

иЕдивидуальrrый подЕод к лечению болъньтх системным амилоидозом.

Значнмость получепных еоискатGлем рGзультатов для рsзвития

соответствующей отрасли Еауки и практики

наз"rная ценность дисýертациоrшой работы Рамеева В.в. заклдочается в

уг;ryблении предстЁrвлений 0 кJIючевьD( факторах возникнOвения и

прогрессироваIIиII p:rзHbD( форм системного амилоидоза. Автором rrолучены

убедительные резуJIьтаты пс вьuшлеЕию ранЕих, по шреI4}tуществу,

субкгпrяических маркеров амипоидогенеза, что имсет зIIачение для широкого

гематолсгии, кард.tологии, т.к. касаются актушIьЕъIх проблем теории

воспаJIени;I, IIлЕ}змЕIкJIетоIIнъDI диокразий. На осЕове анапиза тяжелой

генераJIизованной формы АL-амлтлоидоза работа с очевидностью t{ок€lзывает

необходимость Irrирокого терапевтического подхода к диагностике и лечеЕию,

несмотря на ключевое зЕач9ние нефроIIатии выявJи{ет важность межоргапЕьD(

связей по мере процрессированиrI ЕtIчIилоидоза.

В работе обоснованы практиtIеские кJIинические критерии, црименсние

кOторъD( дает возможность приблизиться к ранней диагностик9 амияоуlдозц

найти Еодходы к оцтимизацш{ леченI4lI, обосновать современЕые стаЕдартов

обеледов ания и лечениrt.
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Рекомендации по использованию результатов и вывOдов диссерт*циопной

работы

Результаты диссертационной работы и предложецные автором

практиltеские рекOмендаI*[и могуI бытъ испоJIьзов€}ны при обследовании и

JIечении больньrх системЕым амиJIоидозом в стационарах терапевтиtIеского

профиля и специ€IJIизированньD{ нефрологическlfх, кардиологичеýкI{DL

ревматологическиr( и гематологических стационар€ж. Рекомендован0

прсдоJпкить и р€}звить данное Еаправление в работе на}гщьIх учреждений,

заЕимающихся исспедOваниями в области нефрологии (ФГАОУ ВО <Первьй

Санкг-Петербургский государствеI*rьй медицинский уflиверситет

им.И.ГI.Павлова>}, ревматологии (ФГБНУ |МИ Ревматологии

им.В.А.Насоновой), гематологии (ФГБУ Нl\ДШ{ гематологии МЗ России).

Материаш диссертации могут бытъ применены N|я созданиrI

методических пособий дIя обуIения ýryдентов лечебньD( факуrьтетов

мемциIIскЕх шIститутов и слушателей системы послевузовского

профессион€tJъ}Iого образованrIя. Полученвые результаты и вътRодц мсryт бытъ

испоJIъзованы в уrебном процессе кафедры внутренних, профессион€uьнъD(

болезней и пуJьмоЕологии медико-профилактического факультета ФГАОУ

Первый МГМУ им. И.М.Сеченова Минздtrlава России (Сеченовскtй

Университет), кафедры фундаментаJьной медиrцдны МГУ им. М.В. Ломоносова.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, диссертация Рамеева В.В. <<Системньй амидоидоз на

современном этаIIе : рOJIь порЕDкениlI почек в проIрессировtlнии заболеваrпtя, tчти

оrrтимизации диагностики и уJtучшеЕиlI прогнозФ) явJI;Iется завершенной HayrHo-

квалификационной работой, в которой на осЕовании выполЕенньж автором

исследованйт, разработань1 теоретичеýкие положениlц совокOдшость которьж

можно ква-гrифlшцаровать как решеЕие круrý{ой научной проблемы, имеющей

в€Dк}Iое зЕачение в совершенствовании шредставлеtштй о диагЕостике и лечении

системного амиJIоидоза что соответствует цритериl{м, устансвлеЕным
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О'Положением о присуждеЕии учеIIьD( степеЕ9й", утвержденным

постаIIовлением ПравительстваРФ от 24.а9.2С1-Зг., Nл 842 (в ред. от 21.04.2016 }&

З35, от 02.08.2016 Jф 74В) и имеет важЕое значения дIя специЕlJънOсти

нефрология и вЁгутренние болезЕи"

Отзыв о Еаущ{о-гlрактической ценности диссертаI$,I}1 Рамеева В.В.

<<Системньй амилоидоз на современном этапе: poJrь пор€DкениrI почек ts

прогрессировании заболеваrшдя, гý/ти оптимизаIц{и диагностики и уJlучшarllля

црогЕозаD обсужден и угвержден Еа заседаЕии кафедры госIIитztJIьrrой терапл*т

Ns2 ФГАОУ ВО РНИМУ имени Н.И. Пирогова Минздрава России.
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