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Резюме

Цель исследования. Изучение особенностей нутриционного статуса у пациентов с болезнью Вильсона — Конова-
лова в зависимости от стадии поражения печени и оценка влияния недостаточности питания на уровень окисли-
тельного стресса

Материал и методы исследования. В исследование было включено 73 пациента, из которых 33 (15 мужчин 
и 18 женщин) имели подтвержденный диагноз «болезнь Вильсона-Коновалова». У всех пациентов с болезнью 
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Вильсона-Коновалова (группа исследования) имелось поражение печени: нецирротические стадии — у 12 (36,3%), 
цирроз печени — у 21 (63,6%). Контрольную группу составили 40 человек (20 мужчин и 20 женщин) — практиче-
ски здоровые лица, без дефицита массы тела и ожирения, не имеющие заболевания печени. Всем пациентам были 
проведены общеклинические исследования (клинический и биохимический анализ крови), определение малоново-
годиальдегида (МДА) в сыворотке крови методом высокоэффективной жидкостной хроматографии, антропометрия 
с определением роста, веса и ИМТ, а так же исследование состава тела с помощью биоимпедансного анализатора 
«Диамант АИСТ».

Результаты. 1. Недостаточность питания чаще выявлялась у пациентов с циррозом печени (28,6%), нежели среди 
пациентов с  доцирротическими стадиями (8,3%).

2. Группа пациентов с циррозом печени значимо отличалась по статусу питания от контрольной группы: ИМТ, 
уровни общего белка и альбумина, абсолютное число лимфоцитов и окружность мышц плеча были достоверно 
ниже у пациентов с циррозом печени в сравнении с контрольной группой. Снижение жировой и мышечной массы 
было более выражено среди женщин, чем среди мужчин с циррозом печени.

3. Группа пациентов с  доцирротическими стадиями не отличалась статистически значимо от контрольной группы 
по большинству параметров нутриционного статуса, за исключением уровня альбумина, который был достоверно 
ниже у лиц обоего пола; уровни общего белка и% жировой массы были достоверно выше у мужчин доцирротиче-
скими стадиями, чем мужчин контрольной группы.

4. Показатель уровня окислительного стресса был выше пациентов с циррозом печени, в  особенности при нали-
чии недостаточности питания.

Ключевые слова : болезнь Вильсона-Коновалова; недостаточность питания; окислительный стресс, состояние питания

Summary

Aim. To study characteristic features of nutritional status of patients with Wilson ’s disease depending on stage of liver 
damage and determine the impact of malnutrition on oxidative stress level.

Methods. The study included 73 subjects, 33 (15 men and 18 women) had a confi rmed diagnosis of Wilson’s disease. All pa-
tients with Wilson’s disease (the study group) had liver damage: non-cirrhotic stages — 12 (36.3%), cirrhosis — 21 (63.6%). 
The control group consisted of 40 healthy subjects (20 men and 20 women) with neither body weight defi ciency, nor obesity, 
nor liver disease. All patients were conducted standard blood tests (clinical and biochemical blood tests), measuring malo-
nodialdehyde (MDA) in blood serum by high-performance liquid chromatography, as well as assessment of height, weight 
and BMI (Body Mass Index) and analysis the body mass composition with bioelectricalimpedanceanalyzer “Diamant AIST”.

Results. 1. Malnutrition was more common among patients with liver cirrhosis (28.6%) than in patients with non-cirrhotic 
stages (8.3%).

2. The nutritional status of patients with liver cirrhosis was signifi cantly diff erent from the control group: BMI, total protein 
and albumin levels, lymphocytes and arm muscular circumference were signifi cantly lower in patients with liver cirrhosis 
compared to the control group. The decrease in fat and muscular mass was more pronounced among women than men 
with liver cirrhosis.

3. The group of patients with chronic hepatitis did not signifi cantly statistically diff er from the control group in most 
nutritional status parameters, except for albumin level, which was signifi cantly lower in persons of both sexes with non- 
cirrhotic stages; total protein level and body fat percent were signifi cantly higher in men with non-cirrhotic stages than 
in the control group.

4. The marker of oxidative stress level was signifi cantly higher in patients with liver cirrhosis, and was higher in patients 
with malnutrition.

Keywords: Wilson’s disease; malnutrition; oxidative stress, nutritional status

Введение

Болезнь Вильсона – Коновалова (гепатолентику-
лярна я дегенерация) – редкое наследственное за-
болевание, передающееся по аутосомно-рецессив-
ному типу, в основе которого лежит мутация гена, 
кодиру ющего медь-транспортиру ющу ю АТР-азу 
7В, что приводит к нарушению процесса выведения 
меди из организма и к избыточному накоплению ее 
в тканях и внутренних органах (в печени, головном 
мозге и других органах) [1]. При своевременной ди-
агностике и лечении прогноз благоприятный, в то 

время как поздняя диагностика заболевания прак-
тически всегда приводит к летальному исходу [2].

Различают печеночную (острый и хронический 
гепатит, цирроз печени, фульминантная печеночная 
недостаточность) и неврологическую формы забо-
левания (дрожательно-ригидный, дрожательный, 
ригидно-аритмо-гиперкинетический и экстрапира-
мидно-корковый варианты) [1]. Первоначально медь 
накапливается в печени, таким образом, в детском 
возрасте заболевание проявляется преимуществен-
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но поражением печени, без признаков поражения 
головного мозга. Неврологическая форма заболева-
ния более характерна для взрослых, и проявляется 
различным спектром неврологической симптома-
тики: дизартрия, дисфагия, дисфония, экстрапира-
мидные синдромы (гиперкинезы – тремор, дистония 
и синдром Паркинсона), мозжечковые нарушения 
[3]. Наряду с неврологическими симптомами у па-
циентов с  неврологической формой заболевания 
всегда имеются облигатные признаки поражения 
печени, различной степени выраженности (чаще это 
бессимптомно или малосимптомно протекающий 
цирроз печени).

Для диагностики заболевания в настоящее вре-
м я используется Лейпцигска я количественна я 
шкала (табл. 1), разработанная в 2001 г., согласно 
которой диагноз считается установленным при 
сумме баллов более 4 [4].

Основными принципами лечения заболевания 
в  настоящее врем я являются применение медь-
элиминиру ющих препаратов (D-пеницилламин, 
триентин, тетратиомолибдат и препараты цинка), 

соблюдение строгой диеты со сниженным коли-
чеством меди в  рационе (за  счет исключения из 
рациона продуктов, содержание меди в которых 
превышает 0,5 мг/100г – субпродукты, какао-про-
д у кты, грибы, орех и, моллюски, бобовые, греч-
нева я и  овсяна я кру пы) и,  при необходимости, 
проведение трансплантации печени [1].

Необходимость соблюдения строгой диеты со 
сни женным количеством меди в  ра ционе, сни-
жение белково-синтетической фу нкции печени, 
и,  в  ряде сл у чаев, тяжелое пора жение нервной 
системы обусловливает на личие призна ков не-
достаточности питания у  пациентов с  болезнью 
Вильсона-Коновалова. Недостаточность питания 
при заболеваниях печени ассоциирована с более 
высоким риском смертности, и значимо у худшает 
прогноз основного заболевания [5].

Цель исследования: изу чение особенностей 
ну триционного статуса в зависимости от стадии 
поражения печени и оценка влияния недостаточ-
ности питания на уровень окислительного стресса 
при болезни Вильсона-Коновалова

Материал и методы исследования

В исследование было включено 73 пациента, из ко-
торых 33 пациента (15 мужчин и 18 женщин) име-
ли подтвержденный диагноз «болезнь Вильсона-
Конов а лов а» (с у мма б а ллов б олее 4 согласно 
Лейпцигской количественной шкале). У  всех па-
циентов с болезнью Вильсона-Коновалова (группа 
исследования) имелось поражение печени: нецир-
ротические стадии (НЦС) – у  12 (36,3%) человек, 
цирроз печени (ЦП) – у 21 (63,7%) человек. При этом 
14 (66,7%) пациентов имели компенсированный ЦП 
(класс А  по Чайлд-Пью), 7 (33,3%) – декомпенси-
рованный ЦП (Классы В, С  по Чайлд-Пью). У  20 
(95,3%) пациентов с ЦП имелись неврологические 
проявления заболевания.  В диагностике БВК ис-
пользовалась Лейпцигская количественная шкала 
(2001) [4, 7], что позволяло не выполнять диагно-
стическую биопсию печени в большинстве случаев. 
Пункционная биопсия печени проведена у 6 (18,2%) 
пациентов, требовавших дифференциальной ди-
агностики. Из них у 4 пациентов была выявлена 
морфологическая картина стеатогепатита с уме-
ренным (в 1 случае) и выраженным (в 3 случаях) 
фиброзом, у 2 пациентов – признаки хроническо-
го гепатита в стадии цирроза печени. Пациентам, 
которым не требовалось выполнение биопсии пе-
чени, наличие стадии ЦП исключалось путем вы-
полнения транзиторной эластографии с пороговым 
значением 8,4 кПа. [8, 9]. Все пациенты с болезнью 
Вильсона получали медь-элиминирующую терапию 
(купренил и/или препараты цинка). Контрольную 
группу составили 40 человек (20 мужчин и 20 жен-
щин) – практически здоровые лица, без дефицита 
массы тела и ожирения, не имеющие заболевания 
печени. Средний возраст пациентов в  группе ис-
следования составил 31,4±10,2 года (32,4±11,4 года – 
у мужчин, 30,5±9,4 года – у женщин), из них средний 
возраст у пациентов с НЦС составил 26,7±7,5 лет 
(25,4±6,5  ле т – у  мужчин, 27,7±8,5  ле т – у  жен-
щин), средний возраст у пациентов с ЦП составил 

34±10,7 лет (35,9±11,9 лет – у мужчин, 32,3±9,9 лет – 
у женщин). Средний возраст пациентов группы кон-
троля составил 34,3±8,3 года (мужчин – 33,2±6,9 года, 
женщин – 35,5±9,5 лет).

Всем пациентам были проведены общеклиниче-
ские исследования (клинический и биохимический 
анализ крови), определение малонового диальдегида 
в сыворотке крови методом высокоэффективной 
жидкостной хроматографии (считающееся наиболее 
информативным маркером окислительного стрес-
са) [6], антропометрия с определением роста, веса 
и ИМТ (индекса массы тела), измерение окружно-
сти плеча и толщины кожно-жировой складки над 
трицепсом (с расчетом окружности мышц плеча) 
[7], а так же исследование состава тела с помощью 
биоимпедансного анализатора «Диамант АИСТ» 
и расчет индекса тощей массы для выявления сни-
жения мышечной массы (саркопении). Индекс тощей 
массы рассчитывался по формуле: тощая масса (кг)/
рост м2 (норма более 15 кг/м2 для женщин и более 
17 кг/м2 для мужчин) [8].

Ст атис тиче ская о бр аб о тка р е з ульт атов ис-
следования проводилась с  помощью программы 
«STATISTICA 12.0». Для сравнительного анализа 
использовался U-критерий Манна-Уитни (непара-
метрический критерий для сравнения двух малых 
выборок [9]). При сопоставлении результатов по 
данным биоимпедансометрии и  антропометрии 
пациенты были дополнительно разделены на под-
группы по полу: ЦП (11 женщин и 10 мужчин), НЦС 
(7 женщин и 5 мужчин), контрольная группа (20 жен-
щин и 20 мужчин). При сопоставлении по уровню 
малонового диальдегида группа исследования была 
дополнительно разделена на следующие подгруппы: 
пациенты с ИМТ менее 18,9 кг/м2 (n=7) и пациенты 
с ИМТ более 18,9 кг/м2 (n=26). Среди пациентов с ЦП 
6 пациентов были с ИМТ менее 18,9 кг/м2 15 пациен-
тов были с ИМТ более 18,9 кг/м2. Среди пациентов 
с НЦС лишь 1 пациент имел ИМТ менее 18,9 кг/м2.
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Признак Выраженность Балл
Типичные клинические симптомы и признаки

Кольца Кайзера-Флейшера на роговице глаза
Имеются 2
Отсутствуют 0

Неврологические симптомы или характерные 
проявления при МРТ головного мозга

Тяжелые 2
Легкие 1
Отсутствуют 0

Концентрация церулоплазмина сыворотки
Нормальная (> 0,2 г/л или (> 200 мг/л) 0
0,1–0,2 г/л или 100–200 мг/л 1
< 0,1 г/л или < 100 мг/л 2

Гемолитическая анемия с отрицательной пробой 
Кумбса

Имеется 1
Отсутствует 0

Другие методы исследования

Содержание меди в печени (при отсутствии 
холестаза)

В 5 раз выше верхней границы нормы 
(> 4 мкомоль/г или > 250 мкг/г) 2

0,8–4 мкомоль/г или 50–250 мкг/г 1
Нормальное (<0,8 мкомоль/г или < 50 мкг/г) -1
Наличие роданин- позитивных гранул 1

Экскреция меди с мочой (при отсутствии острого 
гепатита)

Нормальная (< 0,9 мкмоль/сут х 1,73 м2 или < 57 
мкг/сут. х 1,73 м2) 0

Выше верхней границы нормы в 2 раза и меньше 1
Более чем в 2 раза выше верхней границы нормы 2
Нормальная, но повышается более чем в 5 раз 
выше верхней границы нормы при приеме d-пе-
ницилламина

2

Молекулярно-генетическая
диагностика

Мутации в 2-х хромосомах 4
Мутации в 1 хромосоме 1
Дефекты мутаций не выявлены 0

Интерпретация результата
Диагноз установлен ≥ 4
Диагноз сомнителен, необходимо исследование 
большего числа показателей 3

Диагноз маловероятен ≤ 2

Таблица 1.
Лейпцигская количествен-
ная шкала для диагностики 
болезни Вильсона-Конова-
лова (2001)

Table 1.
Leipzig scoring system for 
diagnosis of Wilson’s disease 
(2001)

 Показатели
Пациенты с болезнью Вильсона-Коновалова

Контрольная группа
n=40Цирроз печени

n=21
Нецирротические 

стадии, n=12
ИМТ (кг/м2) 21,0±3,4** 23,9±3,9* 23,0±1,8
Общий белок (г/л) 67,7±6,7** 74,4±4,2* 73,8±2,6
Альбумин (г/л) 38,7±5,5** 41,0±2,4*** 45,0±2,3
Церулоплазмин  (мг/л) 97,9±47,5** 125,0±60,2*** 264,9±26,8
Абсолютное число лимфоцитов (*109/л) 1,3±0,4** 2,0±0,65* 2,1±0,3

Таблица 2.
Показ атели состояния пита-
ния и уровень церулоплаз-
мина в группах исследова-
ния и контроля.

Достоверные различия 
(р<0,05):

*  между пациентами с цирро-
зом печени и нецирротиче-
скими стадиями;

** – между циррозом печени 
и контрольной группой;

*** между нецирротическими 
стадиями и контрольной 
группой

Table 2.
Measures of nutritional status 
and ceruloplasmin level in the 
study and the control groups.

Signifi cant diff erences 
(p < 0.05):

* between patients with liver 
cirrhosis and non-cirrhotic 
stages;

** – between liver cirrhosis and 
the control group;

*** between non-cirrhotic stag-
es and the control group

Результаты исследования

Признаки недостаточности питания были более 
выражены в группе пациентов с ЦП, нежели в груп-
пе с НЦС. Среди пациентов с ЦП: 6 (28,6%) – имели 
недостаточность питания (ИМТ менее 18,9 кг/м2), 
13 (61,9%) – нормальную, а 2 (9,5%) пациента – избы-
точную массу тела. Ожирения выявлено не было. 
У пациентов с НЦС недостаточность питания была 
обнару жена лишь у  1 (8,3%) пациента, избыточ-
ная масса тела у 2 (16,7%) пациентов, ожирение 1 
степени у  1 (8,3%) пациента, 8 пациентов имели 
нормальную массу тела (66,7%). ИМТ, уровень об-
щего белка, а так же абсолютное число лимфоцитов 
были достоверно ниже у пациентов с ЦП, нежели 
с НЦС, а так же в сравнении с контрольной группой 
(p<0,05; та бл. 2). Уровень сывороточного альбумина 
был достоверно ниже как у  пациентов с  ЦП, так 

и  у  больных с  НЦС в  сравнении с  контрольной 
группой (p<0,01; табл. 2).

При разделении на подгру ппы в  зависи мости 
от пола также были выявлены достоверные раз-
личия по статусу питания. ИМТ, жировая масса, 
толщина кожно-жировой складки над трицепсом, 
а так же абсолютное число лимфоцитов у женщин 
с ЦП были достоверно ниже, чем у женщин с НЦС 
(p<0,05; табл. 3), а так же достоверно ниже по срав-
нению с женщинами контрольной группы (p<0,01; 
табл. 3). Индекс тощей массы, окружность мышц 
плеча, у ровень альбу ми на и  общего белка были 
достоверно ниже у  женщин с  ЦП по сравнению 
с  женщинами контрольной гру ппы. При сравне-
нии женщин с  НЦС с  женщинами контрольной 
гру ппы статистически значимые различия были 
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выявлены лишь по у ровню альбу мина, который 
был достоверно ниже при НЦС (p<0,01; таблица 3).

При сравнении мужчин с различными стадиями 
пора жени я печени были вы явлены статистиче-
ски значимые различия по у ровню общего белка: 
его у ровень был достоверно ниже у мужчин с ЦП 
и  м у жчин контрольной гру ппы, чем у  м у жчин 
с  НЦС (p<0,05; табл.  4). Уровень альбу мина был 
достоверно ниже как у мужчин с НЦС, так и с ЦП 
в  сравнении с  му жчинами контрольной гру ппы 
(p<0,01; табл. 4). Окружность мышц плеча и абсо-
лютное число лимфоцитов были достоверно ниже 
у мужчин с циррозом печени, чем у мужчин с НЦС 
и контрольной группы (p<0,01; табл. 4). Жировая 
масса (%) у мужчин с НЦС была достоверно выше, 
чем в контрольной группе (p<0,05; табл. 4). По мере 
прог рессирова ни я пора жени я печени у ровень 
жировой массы снижается (табл. 4).

Уровень малонового диальдегида не отличался 
с тат ис т и чес к и знач и мо п ри ра зл и ч н ы х с та д и-
я х пора жения печени, но был достоверно выше 
у пациентов с ЦП (0,6±0,4 мкмоль/л) в сравнении 
с контрольной гру ппой (0,3±0,2 мкмоль/л; p<0,05). 
При с ра внении г ру пп по на ли чию недос таточ-
ности питания у ровень ма лонового диа льдегида 
бы л дос тове рно вы ше у  па ц иен тов с  И М Т ме-
нее 18,9 кг/м2 (0,7±0,3 мкмоль/л), чем у пациентов 
с ИМТ более 18,9 кг/м 2 (0,4±0,3 мкмоль/л; p<0,05), 
а  т а к же в  с ра внен и и с  кон т р ол ьной г ру п пой 
(0,3±0,2 мкмоль/л; p<0,01). Среди пациентов с ЦП 
у ровень ма лонового диа льдегида был так же до-
стоверно выше у пациентов с ИМТ менее 18,9 кг/
м 2 (0, 8±0, 2 м к мол ь/л), чем у  па ц иен тов с  И МТ 
более 18,9  кг/м 2 (0,4±0,3 мк моль/л; p<0,05), а  та к 
же в  сра внении с  контрольной гру  ппой (0,3±0,2 
мкмоль/л; p<0,01).

Обсуждение

Недостаточность питания характерна для различ-
ных заболеваний с поражением печени. Известна 
прямая связь между тяжестью поражения печени 
и степенью недостаточности питания [10, 11, 12]. 
В  то же время имеется крайне мало нау чных ра-
бот, посвященных изу чению статуса питания при 
болезни Вильсона – Коновалова.

На ш и р е з у л ьт ат ы с ог л а с у ю т с я с  д а н н ы м и 
Жига льцовой О. А. и  соа вт. [13], которые так же 

продемонстрировали высокую частоту выявления 
недостаточности питания при болезни Вильсона – 
Коновалова: 7 из 8 пациентов с вильсоновским ге-
патитом и 18 из 20 пациентов с ЦП имели призна-
ки мальнутриции. Однако в нашем исследовании 
недостаточность питания чаще выявлялась при 
ЦП, чем при НЦС, что, по всей видимости, обу-
словлено выраженным снижением белково-синте-
тической функции печени, затруднением глотания 

Таблица 3.
Показатели состояния пита-
ния и уровень церулоплаз-
мина в группах исследова-
ния и контроля (женщины).

Достоверные различия 
(р<0,05):

* между пациентами с цирро-
зом печени и нецирротиче-
скими стадиями;

** – между циррозом печени 
и контрольной группой;

*** между нецирротическими 
стадиями и контрольной 
группой

Table 3.
Measures of nutritional status 
and ceruloplasmin level in the 
study and the control groups 
(woman).

Signifi cant diff erences 
(p < 0.05):

* between patients with liver 
cirrhosis and non-cirrhotic 
stages;

** – between liver cirrhosis and 
the control group;

*** between non-cirrhotic stag-
es and the control group

 Показатели
Пациенты с болезнью Вильсона-Коновалова

Контрольная группа
n=20Цирроз печени

n=11
Нецирротические 

стадии, n=7
Индекс массы тела (кг/м2) 19,4±2,6** 23,0±4,9* 22,4±2,1
Окружность талии (см) 69,7±5,6** 72,4±8,3 74,0±5,0
Жировая масса (%) 20,2±3,5** 27,9±6,1* 24,7±2,2
Индекс тощей массы (кг/м2) 15,3±1,4** 16,4±2,0 16,8±1,2
Окружность плеча (см) 24,3±2,1** 27,3±3,0 28,4±1,4
Кожно-жировая складка над трицепсом (мм) 13,8±6,5** 21,9±4,0* 19,8±3,0
Окружность мышц плеча (см) 20,1±2,2** 20,7±1,9 22,1±0,8
Общий белок (г/л) 68,3±6,6** 73,6±5,4 74,5±3,3
Альбумин (г/л) 39,1±5,5** 40,0±2,4*** 44,8±2,4
Церулоплазмин (мг/л) 106,0±60,9** 126,3±49,0*** 282,4±26,9
Абсолютное число лимфоцитов (×109/л) 1,4±0,4** 2,0±0,9 2,2±0,4

Таблица 4.
Показатели состояния пита-
ния и уровень церулоплаз-
мина в группах исследова-
ния и контроля (мужчины).

Достоверные различия 
(р<0,05):

* между пациентами с цирро-
зом печени и нецирротиче-
скими стадиями;

** – между циррозом печени 
и контрольной группой;

*** между нецирротическими 
стадиями и контрольной 
группой

Table 4.
Measures of nutritional status and 
ceruloplasmin level in the study 
and the control groups (men).

Signifi cant diff erences 
(p < 0.05):

* between patients with liver 
cirrhosis and non-cirrhotic 
stages;

** – between liver cirrhosis and 
the control group;

*** between non-cirrhotic stag-
es and the control group

Показатели
Пациенты с болезнью Вильсона-Коновалова

Контрольная группа
n=20Цирроз печени

n=10
Нецирротические 

стадии, n=5
ИМТ (кг/м2) 22,8±3,3 25,1±2,2 23,7±1,3
Окружность талии (см) 82,9±8,2 87,0±8,4 86,5±3,8
Жировая масса (%) 17,7±4,8 21,0±4,5 18,1±1,6***
Индекс тощей массы (кг/м2) 18,8±2,4 19,7±1,0 19,4±0,8
Окружность плеча (см) 28,6±2,6** 30,6±1,1 31,1±1,2
Кожно-жировая складка над трицепсом (мм) 14,6±8,0 19,0±7,2 16,2±2,4
Окружность мышц плеча (см) 24,0±2,1** 24,6±2,4 26,0±1,4
Общий белок (г/л) 67,2±7,2** 75,6±1,5* 73,2±1,6***
Альбумин (г/л) 38,2±5,7** 42,4±1,8* 45,3±2,1
Церулоплазмин (мг/л) 88,9±26,8** 123,2±79,7*** 248,3±12,4
Абсолютное число лимфоцитов (*109/л) 1,3±0,4** 2,0±0,2* 2,0±0,2
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вследствие экстрапирамидных нарушений (боль-
шинство пациентов с ЦП имели неврологические 
проявления заболевания), необходимостью огра-
ни чени я поваренной соли (при декомпенсиро-
ва нном ЦП) помимо соблюдения диеты с  огра-
ничением меди в  рационе, развитием синдрома 
мальабсорбции.

Роль окислительного стресса в патогенезе хро-
нических заболеваний печени достаточно хорошо 
изу чена (в  частности, при неалкогольной жиро-
вой болезни печени) [14, 15, 16]. Ряд работ [17, 18, 
19] свидетельству ют о  его значимом влиянии на 

прогрессирование поражения печени при болезни 
Вильсона – Коновалова. Однако имеется ограни-
ченное число работ [20], посвященных изу чению 
влияния состояния питания на у ровень окисли-
тельного стресса. В  нашем исследовании маркер 
у ровня окислительного стресса был более выра-
жен у пациентов с ЦП, и усугублялся при наличии 
у них недостаточности питания. Недостаточность 
пита ния ассоциирова на с  более высоким у ров-
нем показателя окислительного стресса [20], что 
может оказывать негативное влияние на течение 
заболевания.

Выводы

Для большинства пациентов с болезнью Вильсона – 
Коновалова характерна недостаточность питания, 
клинические и  лабораторные признаки которой 
усугубляются по мере прогрессирования поражения 
печени. При этом в нашем исследовании они были 
более значимы для лиц женского пола. Уровень пока-
зателей окислительного стресса возрастает при фор-
мировании ЦП; наличие недостаточности питания 

у пациентов с ЦП повышает маркеры окислитель-
ного стресса, предполагая негативное влияние на 
течение заболевания. По этой причине важно уде-
лять внимание не только лекарственной терапии, но 
и коррекции недостаточности питания при болезни 
Вильсона – Коновалова. Необходимы дальнейшие ис-
следования, посвященные изучению и коррекции ну-
триционного статуса у данной категории пациентов.
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