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Резюме

Актуальность: Кристаллоскопия — метод диагностики биологических жидкостей (БЖ) позволяет оценить физические 
свой ства кристаллов БЖ после дегидратации, а также косвенно определить состояние протеома БЖ. Кристаллография 
способствует выявлению патологических процессов (воспаление, онкогенез, травма) в организме и дальнейшему 
отслеживанию эффективности лечения. Дефект фермента HAD приводит к резкому снижению кетогенеза, накопле-
нию жирных кислот с длинной цепью, повышению образования дикарбоновых кислот, негативно влияющих на ткани 
головного мозга, сердца и печени, ингибирование ряда ферментов (в частности, ферментов глюконеогенеза).

Цель: проведение сравнительного анализа результатов кристаллоскопического исследования биологических жидко-
стей в норме и при патологии обмена веществ.

Материалы и методы. Кристаллоскопическое исследование слюны 20 человек и мочи 7 обследуемых детей без 
верифицированного диагноза, связанного с патологией обмена веществ и ребенка с установленной патологией 
ферментных систем с поражением печени.

Для детального анализа результатов исследования была рассмотрена история болезни ребенка Б., 10 месяцев, госпи-
тализированного в Институт педиатрии Университетской клиники Приволжского исследовательского медицинского 
университета в 2022 году.

Дискуссия. Кристаллогенная активность биологических жидкостей пациента с врожденной энзимопатией печени 
существенно трансформируется. В высушенных микропрепаратах мочи фиксировали умеренное нарастание кристалло-
образующей способности биосреды, на что указывает повышение уровня кристаллизуемости и индекса структурности. 
О патологическом характере изменений свидетельствовало резкое возрастание степени деструкции кристаллических 
структур в фации. Также выраженные сдвиги кристаллогенных свой ств выявлены в кристаллограммах сыворотки 
крови пациента по активации дегидратационной структуризации сыворотки крови, на что указывает нарастание 
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Summary

Relevance: Crystalloscopy — a method for diagnosing biological fl uids (BF) allows you to evaluate the physical properties of 
BF crystals after dehydration, as well as indirectly determine the state of the BF proteome. Crystallography helps to identify 
pathological processes (infl ammation, oncogenesis, trauma) in the body and further monitor the eff ectiveness of treatment. 
A defect in the HAD enzyme leads to a sharp decrease in ketogenesis, the accumulation of long-chain fatty acids, an increase 
in the formation of dicarboxylic acids that negatively aff ect the tissues of the brain, heart and liver, and inhibition of a number 
of enzymes (in particular, gluconeogenesis enzymes).

Objective: to conduct a comparative analysis of the results of crystalloscopic examination of biological fl uids in normal and 
metabolic pathology.

Materials. Materials and methods: Crystalloscopic examination of saliva of 20 people and urine of 7 examined children without 
a verifi ed diagnosis associated with metabolic pathology and a child with an established pathology of enzyme systems with 
liver damage. For a detailed analysis of the results of the study, the case history of child B., 10 months old, hospitalized at the 
Institute of Pediatrics of the University Clinic of the Volga Research Medical University in 2022, was considered.

кристаллизуемости и индекса структурности. Аналогично образцам мочи, в данной биологической жидкости фикси-
ровали резкое увеличение степени деструкции фации по сравнению с образцами здоровых детей.

Выводы. Метод кристаллоскопического исследования биологических жидкостей имеет потенциал в диагностике 
врожденных и приобретённых стойких нарушений обмена веществ в силу информативности и простоты и экономи-
чески выгодного исследования в рамках диспанеризации.

Ключевые слова: кристаллоскопия, дефицит фермента 3-гидрокси-ацил- КоА-дегидрогеназы (HAD), педиатрия
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Discussion: The crystallogenic activity of the biological fl uids of a patient with congenital liver enzymopathy is signifi cantly 
transformed. In dried micropreparations of urine, a moderate increase in the crystal- forming ability of the biomedium was 
recorded, as indicated by an increase in the level of crystallization and structural index. A sharp increase in the degree of 
destruction of crystalline structures in the facies testifi ed to the pathological nature of the changes. Also, pronounced shifts 
in the crystallogenic properties were revealed in the crystallograms of the patient’s blood serum according to the activation 
of dehydration structurization of the blood serum, as indicated by an increase in crystallization and structure index. Similar to 
urine samples, a sharp increase in the degree of facies destruction was recorded in this biological fl uid compared to samples 
from healthy children.

Conclusions: The method of crystalloscopic examination of biological fl uids has the potential in the diagnosis of congenital 
and acquired persistent metabolic disorders due to the information content and simplicity and cost-eff ective study within 
the framework of medical examination.

Keywords: crystalloscopy, defi ciency of the enzyme 3-hydroxy-acyl- CoA dehydrogenase (HAD), pediatrics
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Введение

Кристаллоскопия – метод диагностики биологиче-
ских жидкостей (БЖ) позволяет оценить физиче-
ские свой ства кристаллов БЖ после дегидратации, 
а также косвенно определить состояние протеома 
БЖ [1, 3, 4]. Кристаллография способствует вы-
явлению патологических процессов (воспаление, 
онкогенез, травма) в организме и дальнейшему 
отслеживанию эффективности лечения.

Дефицит фермента 3-гидрокси-ацил- КоА-
дегидрогеназы (HAD) является генетически детер-
минированным заболеванием группы дефектов 

митохондриального β-окисления жирных кислот. 
Дефект фермента HAD приводит к резкому сниже-
нию кетогенеза, накоплению жирных кислот с длин-
ной цепью, повышению образования дикарбоновых 
кислот, негативно влияющих на ткани головного 
мозга, сердца и печени, ингибирование ряда фер-
ментов (в частности, ферментов глюконеогенеза) [2].

Цель работы – сравнительный анализ результа-
тов кристаллоскопического исследования биоло-
гических жидкостей в норме и патологии обмена 
веществ.

Материал и методы

Кристаллоскопическое исследование слюны 20 
человек и мочи, у 7 обследуемых детей без вери-
фицированного диагноза, связанного с патологией 
обмена веществ и у 1 ребенка с установленной пато-
логией ферментных систем с поражением печени.

Для детального анализа результатов исследова-
ния была рассмотрена история болезни ребенка Б., 
10 месяцев, госпитализированного в Институт пе-
диатрии Университетской клиники Приволжского 
исследовательского медицинского университета 
в 2022 году.

Мальчик Б., 10 месяцев, от 2 беременности, 1 ро-
дов (1 беременность – самопроизвольный аборт 
на 9 неделе беременности); ребенок от близко-
родственного брака. Из анамнеза известно, что 
у ребенка в 7 месяцев методом секвенирования 
по Сенгеру выявлена недостаточность длинно-
цепочечной 3-гидрокси ацил- КоА дегидрогеназы 
жирных кислот, LCHADD, OMIM#609016) выявле-
на замена NM_000182.4: c/ 1528G>C (р. Glu510Gln) 
в гомозиготном состоянии. В Институт педиатрии 
мальчик поступил впервые с целью коррекции 
метаболических нарушений, выработки тактики 
ведения больного ввиду отсутствия эффекта от ам-
булаторного лечения, сохранение жалоб на отста-
вание в нервно- психическом и моторном развитии.

При поступлении состояние ближе к тяжело-
му. Кожа бледная, чистая; отмечается мышечная 

гипотония, сидит с поддержкой, не переворачива-
ется. Отеков, цианоза нет, лимфоузлы не увеличены. 
В зеве чисто, 4 зуба. Язык обложен белым налетом 
у корня. Носовое дыхание свободное. Перкуторно 
легочный звук. В легких дыхание пуэрильное, хри-
пов, одышки нет. Гpаницы сеpдца не pасшиpены. 
Тоны сеpдца ритмичные, умеренная тахикардия. 
Живот мягкий, безболезненный. Печень +3 см, 
край гладкий, печень эластичной консистенции, 
размеры печени по Курлову 10,0–9,0–8,0 см, се-
лезенка не увеличена. Костно- мышечная система 
без патологии. Симптом поколачивания отри-
цательный с обеих сторон. Стул оформленный, 
окрашен, мочеиспускание в норме, моча светлая. 
Голова гидроцефальной формы, большой родничок 
1,0×1,0 см, не выбухает.

В общем анализе крови выявлена гипохромная 
анемия средней степени тяжести. В биохимиче-
ском анализе крови: синдром цитолиза, холестаза; 
гипоксия, гиперкапния, pH 7,444. Коагулограмма 
без значительной патологии. Исследование крови 
методом полимеразной цепной реакции показало 
дезоксирибонуклеиновую кислоту герпеса 6 типа, 
мочи – цитомегаловируса.

Электрокардиограмма: замедление проведения 
по правой ножки пучка Гисса. Ультразвуковое 
исследование показало гепатомегалию (+3 см из-
под реберной дуги), эхоструктура однородная 
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равномерная. По данным эхокардиографии: допол-
нительные трабекулы левого желудочка, открытое 
овальное окно 2,4 мм с гемодинамически незна-
чимым шунтированием, дефект межжелудочко-
вой перегородки 1,5 мм по типу Толочинова- Роже. 
Методом непрямой эластометрии печени установ-
лен фиброз по шкале METAVIR 5,6 КРа – F0.

По результатам комплексного обследования был 
установлен диагноз: Дефицит ацил- КоА дегидроге-
назы жирных кислот с очень длинной углеродной 
цепью. Сопутствующие заболевания: Гепатит мета-
болический, минимальной степени биохимической 
активности, F0 (по Metavir). Вpожденный поpок сеpд-
ца: дефект межжелудочковой перегородки 1,5 мм, 
гемодинамически не значимый. Открытое овальное 
окно 2,4 мм. Cиндром мышечной дистонии. Задержка 
моторного развития на резидуальном фоне. Анемия 
средней степени тяжести гипохромная, дефицитная. 

Хроническая герпетическая микст- инфекция (цито-
мегаловирусная, герпес 6 типа), активный период. 
В лечении смесь Моноген 120мл 7–8 раз в сутки, суп 
крупяной на индейке, фарш индейки, банан, пюре 
из кабачков, яблок, с30.08.2022 кукурузный крах-
мал 7 г/сут дробно в каждое кормление. Инфузии: 
реамберин, гепа- мерц

250 мг/сут, раствор глюкозы 5% 150мл+ рас-
твор глюкозы 40% 20,0мл скорость 10мл/час. 
Антибиотикотерапия: меронем 480мг/сут 10 дней. 
Внутрь: стопдиар, аквадетрим, урсофальк, креон, 
бифидумбактерин, смекта, виферон свечи.

В динамике на фоне лечения состояние по за-
болеванию тяжелое стабильное. Аппетит улуч-
шен, прибавка в массе 500 г. Отмечается улуч-
шение аппетита, нервно- моторного развития. 
Гепатомегалия сохраняется. Ребенок угрожаем по 
развитию метаболических кризов, гипогликемии.

Результаты

Установлено, что кристаллогенная активность био-
логических жидкостей пациента с врожденной эн-
зимопатией печени существенно трансформируется 
(рис. 1 и 2). Так, в высушенных микропрепаратах 
мочи фиксировали умеренное нарастание кристал-
лообразующей способности биосреды, на что ука-
зывает повышение уровня кристаллизуемости и ин-
декса структурности (рис. 1). При этом краевая зона 
практически не отличалась от обнаруживаемой для 
здоровых детей, а о патологическом характере изме-
нений свидетельствовало резкое возрастание степе-
ни деструкции кристаллических структур в фации.

Также выраженные сдвиги кристаллогенных 
свой ств выявлены в кристаллограммах сыворотки 
крови (рис. 2). В частности, при изучаемой наслед-
ственной энзимопатии регистрировали активацию 
дегидратационной структуризации сыворотки 
крови, на что указывает нарастание кристаллизу-
емости и индекса структурности. Кроме того, ана-
логично образцам мочи, в данной биологической 
жидкости фиксировали резкое увеличение степени 
деструкции фации по сравнению с образцами БЖ 
здоровых детей.

Кр (Kr)

2,5

2

1,5

1

0,5

0Кз (EMZM) Ис (IS)

СДФ (DFD)

Рисунок 1.

Figure 1.

Результаты кристаллоско-
пического анализа мочи 
здоровых детей и пациента 
с дефицитом 3-гидрокси-
ацил- КоА-дегидрогеназы 
(Кр - кристаллизуемость, 
ИС – индекс структурности, 
СДФ – степень деструкции 
фации, Кз – выраженность 
краевой зоны микропре-
парата
Results of crystalloscopic 
analysis of urine of healthy 
children and patients with 
3-hydroxy acyl- CoA dehydro-
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Выводы

Сложность диагностики и лечения патологии дефи-
цит фермента 3-гидрокси-ацил- КоА-дегидрогеназы 
обусловлена разнообразием клинических проявле-
ний, вариабельностью возраста манифестации, 
редкостью заболевания. В таких случаях метод 

кристаллоскопического исследования биологиче-
ских жидкостей имеет потенциал в диагностике 
врожденных и приобретённых стойких нарушений 
обмена веществ в силу простоты и экономически 
выгодного исследования в рамках диспанеризации.
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