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Биоэнергетическая характеристика стадий процесса лигандзависимого 
перераспределения иммуноглобулиновых рецепторов В-лимфоцитов у детей  
с транзиторной и «вторичной» митохондриальной недостаточностью
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Bioenergetic characteristics of the stages of ligand-dependent redistribution of 
immunoglobulin receptors in the B lymphocytes of children with transient and secondary 
mitochondrial deficiency
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Проведенные исследования у часто болеющих детей (n=28) и детей с туберозным склерозом (n=71) с использованием энер-
гоемкого метода (процесс лигандзависимого перераспределения иммуноглобулиновых рецепторов В-лимфоцитов) показали, 
что биоэнергетическая недостаточность организма выявляется при различных состояниях, может носить транзиторный ха-
рактер, а также быть следствием врожденных мутаций. Степень ее выраженности и качественные различия зависят от мно-
гих причин, в частности, от патогенеза заболевания, возраста пациента и т.д.

Ключевые слова: дети, часто болеющие дети, туберозный склероз, транзиторная и «вторичная» митохондриальная недо-
статочность, функциональное состояние В-лимфоцитов. 

Studies conducted in 28 frequently ill children and 71 children with tuberous sclerosis, by applying the energy-intensive technique 
(a process of ligand-dependent redistribution of immunoglobulin receptors in B lymphocytes), have shown that the body’s bioenergy 
deficiency is detected in different conditions; it may be transient and also a sequel of inherited mutations. Its degree and qualitative 
differences depend on many causes, in particular on disease pathogenesis, patient age, etc.
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В течение последних десятилетий активно прово-
дятся исследования, направленные на выяснение 

патогенетической роли нарушений клеточного энер-
гообмена в развитии ряда патологических состояний. 
Энергообмен представляет собой комплекс процес-
сов, обеспечивающих все стороны жизнедеятельно-
сти как отдельной клетки, так и организма в целом. 
Тканевые нарушения, связанные с дисбалансом 
клеточного энергообмена (митохондриальная недо-
статочность), чрезвычайно полиморфны. Распро-
страненность патологических состояний, связанных 
с митохондриальной недостаточностью, достаточно 
велика (среди детей не менее 15—20 %) [1]. Они мо-
гут приводить к широкому спектру клинических про-
явлений: от умеренного повышения утомляемости 

до тяжелых поражений нервной, мышечной и других 
систем.

Эти состояния не ограничиваются только наслед-
ственными митохондриальными болезнями и син-
дромами, вызываемыми мутациями генов митохонд-
риальной или ядерной ДНК. Наряду с «первичными» 
митохондриальными болезнями существует ряд дру-
гих заболеваний, включающих в себя те или иные 
нарушения клеточной энергетики как вторичные 
звенья митохондриальной недостаточности (моно-
генные болезни соединительной ткани, туберозный 
склероз, некоторые формы прогрессирующих мы-
шечных дистрофий и др.) [2—4]. Причинами «вто-
ричного» угнетения митохондриальной активности 
могут быть токсичные агенты (продукты перекисно-
го окисления липидов), лекарственные препараты 
(вальпроевая кислота, левомицетин и др.), экопато-
гены (соли тяжелых металлов, радиация и др.), ги-
потиреоз, дефицит карнитина. Пониженные адапта-
ционные возможности при скрытом энергодефиците 
могут способствовать частым рецидивам хрониче-
ских заболеваний, в первую очередь психоневроло-
гических, нервно-мышечных, сердечно-сосудистых, 
нефроурологических, гастроэнтерологических (т. е. 
затрагивающих наиболее энергозависимые систе-
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мы). Так как расстройства энергозависимых этапов 
защитных реакций организма могут явиться одной 
из основ нарушения иммунологической резистентно-
сти [5], наличие скрытых вариантов энергодефицит-
ного состояния оказывает отрицательное воздейст-
вие на процессы течения заболеваний, реабилитации 
и т. п.

Дошкольный и младший школьный возрасты 
относятся к четвертому «критическому» периоду 
становления иммунной системы ребенка [6] и ха-
рактеризуются частой клинической манифестацией 
различных заболеваний. Одним из составляющих 
компонентов снижения адаптационных процессов 
детского организма в этот период может явиться 
транзиторная физиологическая дисфункция клеточ-
ной биоэнергетики [7]. Кроме того, у детей с повы-
шенной частотой инфекционных заболеваний («ча-
сто болеющие дети») и у детей с предполагаемыми 
вторичными иммунодефицитными состояниями 
необходимо исключать наличие энергодефицитного 
диатеза — скрытой формы относительной индивиду-
альной недостаточности цитоэнергетического статуса 
организма [3, 8].

Исследования энергообеспечивающих процессов 
на основании определения уровня митохондриаль-
ных ферментов лейкоцитов цельной крови выявили 
выраженные цитохимические признаки энергети-
ческой дисфункции в группе часто болеющих детей. 
Изменения проявлялись снижением по сравнению 
с условно здоровыми детьми активности митохонд-
риальных дегидрогеназ — сукцинатдегидрогеназы, 
α-глицерофосфатдегидрогеназы, глутаматдегидро-
геназы на фоне относительно стабильных (близких 
к возрастным нормам) показателей гликолиза — лак-
татдегидрогеназы [9—12].

В ряде работ [13—17] показано, что существенным 
звеном патогенеза туберозного склероза может быть 
полисистемное нарушение клеточного энергообмена. 
При исследовании параметров митохондриальной ак-
тивности лимфоцитов периферической крови у детей 
с туберозным склерозом обнаружено снижение уровня 
всех митохондриальных ферментов [17, 18], что согла-
совывалось с данными морфологического исследова-
ния, выявившего нарушения энергетического метабо-
лизма в митохондриях у этих больных [19, 20].

Из вышеизложенного ясно, что полисистемная 
биоэнергетическая недостаточность сказывается 
на работе иммунокомпетентных клеток. Высокочув-
ствительными к уровню окислительного фосфори-
лирования являются процессы миграции и адгезии, 
рецепции, фагоцитоза, секреции иммуноглобулинов 
и цитокинов. Безусловно, недостаточность энерге-
тической продукции клеток отражается на функци-
ональном состоянии иммунокомпетентных клеток, 
в частности, на рецепторном аппарате В-лимфоци-
тов.

Одним из методов исследования функционирова-
ния рецепторов клетки является изучение процесса 
лигандзависимого перераспределения иммуноглобу-
линовых рецепторов В-лимфоцитов [21]. Принцип 
метода заключается в активации В-лимфоцитов с по-
мощью антииммуноглобулинов, меченных флюо
ресцеином, и регистрации последовательных стадий 
перемещения лигандсвязанных иммуноглобулино-
вых рецепторов по мембране. В зависимости от им-
мунофлюоресцентного свечения мембраны клетки 
дифференцируют пять фазовых состояний: «ринг» 
— равномерное свечение внешней оболочки клетки; 
«интактный петч» — гранулярное свечение по всей 
внешней оболочке; «абсорбированный петч» — гра-
нулярное свечение внешней оболочки с отдельными 
светящимися включениями внутри клетки; «кэп» — 
свечение одного из полюсов клетки (с учетом осо-
бенностей — О-образный, грушеобразный кэп, сброс 
кэппов); «эндоцитоз» — светящиеся включения вну-
три клетки (в цитоплазме) при отсутствии свечения 
внешней оболочки. Это активный процесс, для кото-
рого необходима энергия. Образование всех описан-
ных стадий, кроме «петча» и сброса «кэпов», может 
протекать лишь при наличии активного клеточного 
метаболизма [22, 23], что позволяет использовать 
данный метод в рамках лабораторного исследова-
ния для определения нарушений митохондриальных 
функций.

Данное исследование в нашем институте осу-
ществляется у больных атопическим дерматитом, 
бронхиальной астмой, хроническими воспалитель-
ными заболеваниями ЛОР-органов, эпилепсией, ту-
берозным склерозом, у пациентов с радиационным 
поражением, у часто болеющих детей [5, 24, 25]. Кро-
ме того, эти исследования возможны и при многих 
других патологических состояниях, предполагающих 
наличие мембранопатии, иммунопатии. В патогенезе 
некоторых из этих состояний возможно участие диз
энергетического звена. При параллельных исследова-
ниях процесса лигандзависимого перераспределения 
иммуноглобулиновых рецепторов В-лимфоцитов 
и цитохимического анализа активности митохонд-
риальных ферментов у больных с различными забо-
леваниями нами была выявлена прямая корреляция 
полученных данных [26].

Цель работы заключается в попытке выявления 
особенностей энергообеспечения иммунокомпетент-
ных клеток у детей с транзиторной и «вторичной» ми-
тохондриальной недостаточностью.

ХАРАКТЕРИСТИКА ДЕТЕЙ И МЕТОДЫ 
ИССЛЕДОВАНИЯ

Обследованы две группы больных: 28 часто боле-
ющих детей в возрасте от 1,5 до 12 лет и 71 ребенок 
с туберозным склерозом в возрасте от 8 мес до 15 лет. 

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ	 АЛЛЕРГОЛОГИЯ
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В качестве материала исследования использовалась 
гепаринизированная венозная кровь. Объектом ис-
следования являлись лимфоциты.

Функциональное состояние В-лимфоцитов опре-
деляли путем изучения процесса лигандзависимого 
перераспределения иммуноглобулиновых рецепто-
ров на их поверхности методом прямой иммуноф-
люоресценции с помощью диагностических флюо-
ресцентных антивидовых иммуноглобулинов против 
иммуноглобулинов человека (производство НИИ 
эпидемиологии и микробиологии им. Н. Ф. Гамалеи 
РАМН) на люминесцентном микроскопе ЛЮМАМ 
И3, ув. 65×7. Исследование осуществлялось в дина-
мике (в течение 30 мин) с одновременным параме-
трированием по всем пяти показателям в фиксиро-
ванных препаратах через определенные промежутки 
(0; 2; 5; 8; 12; 16; 20; 30 мин) на 100 В-лимфоцитах 
с последующим вычислением коэффициентов про-
цесса — К общего (К

общ
) и К торможения (К

торм
).

Вычисление К
общ

 дает возможность количественно 
охарактеризовать преобладание того или иного пути 
перераспределения рецепторов по мембране имму-
нокомпетентных клеток у конкретного индивидуума, 
что может быть использовано для уточнения патоге-
неза заболевания (аллергия) [27], для дифференци-
альной диагностики и т. д. Количественная оценка 
скорости процесса лигандзависимого перераспреде-
ления иммуноглобулиновых рецепторов В-лимфо-
цитов на основании вычисления К

торм
 способствует 

выявлению дисбаланса энергетического обмена в ми-
тохондриях клеток.

Показатель К
торм

 вычислялся путем анализа изме-
нений всех количественных показателей стадий про-
цесса — «ринг», «интактный петч», «абсорбированный 
петч», «кэп», «эндоцитоз» — в течение 30 мин. Диф-
ференциально-диагностический показатель — К

торм
 

представляет собой сумму условных единиц, харак-
теризующих: 1) повтор идентичных значений (в %), 
т. е. отсутствие изменений показателя в любой стадии 
процесса за следующий промежуток — 2 усл. д.; 2) из-
менения процентного содержания клеток в каждой 
стадии от предыдущего на 2 % — 1 усл ед. и при его 
значениях больше 10 усл.ед. указывает на наличие по-

лисистемных нарушений клеточного энергообмена.
При обработке полученных результатов также 

анализировались данные, характерные для каждой 
стадии в отдельности, — «стадийные коэффициенты 
торможения». Такой подход применен для выявления 
более тонких различий в скорости смены стадийных 
(фазовых) состояний иммуноглобулиновых рецепто-
ров при перемещении их под воздействием лиганда 
по мембране В-лимфоцитов у детей с заболеваниями 
различного патогенеза.

Статистическая обработка результатов проводи-
лась с помощью программы EXCEL.

РЕЗУЛЬТАТЫ

В группе часто болеющих детей среднее значение 
К

торм
 составило 9,78±0,63 усл.ед. (табл. 1). При оцен-

ке индивидуального разброса К
торм

 в данной груп-
пе выявлено, что у 16 из 28 больных он не превы-
шал 10,0 усл.ед. и в среднем составил 7,33±0,46 усл.
ед. У остальных 12 пациентов его среднее значение 
равнялось 12,92±0,49 усл.ед. (р<0,001). При анали-
зе количественных показателей К

торм
 в возрастном 

аспекте установлено, что только у детей до 3 лет его 
среднее значение несущественно превышало до-
пустимый норматив — 10,5±1,94 усл.ед. (табл. 2). 
При сопоставлении результатов «стадийных коэф-
фициентов торможения» в двух выделенных подгруп-
пах (К

торм
<10,0 усл.ед. и >10,0 усл.ед.) было получено 

достоверное различие показателей во всех стадиях, 
кроме стадии «кэпа»: «ринг» — р<0,0002; «интактный 
петч» — р<0,0005; «абсорбированный петч» — р<0,01; 
«эндоцитоз» — р<0,03 (см. табл. 1). Достоверность 
различия показателей «стадийных коэффициентов 
торможения» в зависимости от возраста (1‑я под-
группа — до 3 лет; 2‑я подгруппа — 3—7 лет; 3‑я под-
группа — 8—12 лет) была выявлена только для стадии 
«эндоцитоз» — р<0,04 между 1‑й и 3‑й подгруппой. 
Хотя тенденция к достоверности (р<0,08) между эти-
ми же подгруппами просматривалась в показателях, 
характеризующих стадии «интактный петч» и «кэп» 
(см. табл. 2).

У детей с туберозным склерозом среднее значение 
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Таблица 1. Коэффициент торможения и «стадийные коэффициенты» (в усл. ед.) в группе часто болеющих детей

«Стадийные коэффициенты» Общая группа детей (n=28) Подгруппа детей  
с К

торм
<10,0 усл.ед. (n=16)

Подгруппа детей с К
торм

 >10,0 
усл.ед. (n=12)

К
торм

 средний 9,78± 0,63 7,33 ± 0,46* 12,92 ± 0,49*

Стадия:

«ринг» 2,89±0,27 2,06±0,27* 3,85±0,34*

«интактный петч» 2,93±0,28 2,13±0,34* 3,85±0,32*

«абсорбированный петч» 2,03±0,31 1,4±0,32* 2,77±0,48*

«кэп» 1,21±0,21 1,2±0,29 1,2±0,30

«эндоцитоз» 0,85±0,18 0,53±0,13* 1,2±0,32*

Примечание. Здесь и в табл. 2 и 3: * — достоверное различие между подгруппами (р).
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К
торм

 составило 11,1±0,34 усл.ед., что превышало мак-
симальные показатели в норме и достоверно отлича-
лось (р<0,05) от показателей группы часто болеющих 
детей (табл. 3). При оценке индивидуального раз-
броса К

торм
 в группе выявлено, что у 31 из 71 больно-

го он не превышал 10,0 усл.ед. и в среднем составил 
8,48±0,23 усл.ед. У остальных 40 пациентов его сред-
нее значение равнялось 13,12±0,31 усл.ед. (р<0,0001 
по сравнению с предыдущей подгруппой).

Внутригрупповой анализ показателей «стадий-
ных коэффициентов торможения» в двух выделенных 
подгруппах (К

торм
<10,0 и >10,0 усл.ед.) детей с тубе-

розным склерозом выявил их достоверное различие 
во всех стадиях: «ринг» — р<0,00001; «интактный 
петч» — р<0,0001; «кэп» — р<0,04; «абсорбированный 

петч» — р<0,04; «эндоцитоз» — р<0,03. Достоверных 
различий количественных показателей К

торм
, а также 

«стадийных коэффициентов торможения» в зависи-
мости от возраста в данной группе установить не уда-
лось (табл. 4).

При сравнительном анализе в целом по группам 
часто болеющих и детей с туберозным склерозом 
была получена достоверная разница в показателях: 
К

торм
 — р<0,05; «ринг» — р<0,05; «абсорбированный 

петч» — р<0,01; «эндоцитоз» — р<0,05. В подгруппах, 
где К

торм
 не превышал 10,0 усл.ед. (т. е. соответство-

вал норме), были выявлены достоверные различия 
как в самом показателе (у детей с туберозным скле-
розом К

торм
 выше по сравнению с часто болеющими 

детьми, р<0,02), так и в величине «стадийного коэф-

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ	 АЛЛЕРГОЛОГИЯ

Таблица 2. Коэффициент торможения и «стадийные коэффициенты» (в усл. ед.) в различных возрастных подгруппах часто 
болеющих детей

«Стадийные коэффициенты» Возрастная подгруппа

до 3 лет (n=4) 3—7 лет (n=15) 8—12 лет (n=9)

К
торм

 средний 10,5±1,94 9,8±0,97 9,89±0,89

Стадия:

«ринг» 3,25±0,48 3,07±0,42 2,44±0,41

«интактный петч» 2,25±0,48 2,87±0,38 3,33±0,58

«абсорбированный петч» 2,75±1,54 1,8±0,37 2,11±0,39

«кэп» 2,0±0,58 1,2±0,24 0,89±0,42

«эндоцитоз» 0,25±0,25* 0,87±0,21 1,11±0,39*

Таблица 2. Коэффициент торможения и «стадийные коэффициенты» (в усл. ед.) в различных возрастных подгруппах детей 
с туберозным склерозом

«Стадийные коэффициенты» Возрастная подгруппа

до 3 лет (n=18) 3—7 лет (n=23) 8—15 лет (n=30)

К
торм

 средний 11,35±0,57 10,74±0,64 11,2±0,56

Стадия:

«ринг» 3,55±0,31 3,35±0,38 3,77±0,34**

«интактный петч» 3,39±0,35** 3,35±0,37 3,50 + 0,25

«абсорбированный петч» 1,50±0,27 1,26±0,23 1,17±0,24**

«кэп» 1,61±0,29 1,78±0,20 1,47±0,24

«эндоцитоз» 1,33±0,27** 1,0±0,21 1,30±0,22

Таблица 3. Коэффициент торможения и «стадийные коэффициенты» (в усл.ед.) у детей с туберозным склерозом

«Стадийные коэффициенты» Общая группа детей (n=71) Подгруппа детей  
с К

торм
<10,0 усл.ед. (n=31)

Подгруппа детей   
с К

торм
>10,0 усл.ед. (n=40)

К
торм

 средний 11,1±0,34** 8,48±0,23* ** 13,12±0,31* 

Стадия:

«ринг» 3,58±0,20** 2,55±0,22* 4,375±0,25*

«интактный петч» 3,42±0,18 2,64±0,23* 4,025±0,23*

«абсорбированный петч» 1,28±0,14** 1,0±0,21* 1,50±0,19* **

«кэп» 1,60±0,13 1,35±0,20* 1,80±0,17* **

«эндоцитоз» 1,2±0,13** 0,9±0,17* ** 1,425±0,19* 

Примечание. Здесь и в табл. 4: ** — достоверное различие с группой часто болеющий детей (р). 
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фициента» «эндоцитоза» (р<0,03). В подгруппах, где 
К

торм
 был больше 10,0 усл.ед., достоверная разница 

была обнаружена в показателях «стадийных коэффи-
циентов» «абсорбированного петча» (р<0,01) и «кэпа» 
(р<0,05). Возрастные различия «стадийных коэффи-
циентов» были получены только в двух подгруппах: 
у детей до 3 лет по показателям «интактный петч» 
(р<0,04) и «эндоцитоз» (р<0,0006), у детей 8—15 лет 
по показателям «ринг» (р<0,01) и «абсорбированный 
петч» (р<0,02).

ОБСУЖДЕНИЕ

Как показали проведенные исследования, состо-
яние биоэнергетического обеспечения клеток им-
мунной системы в обеих группах разнородное, но за-
висит от патогенеза заболевания. Как в одной, так 
и в другой группе встречались дети и с нормальными 
значениями К

торм
, и с повышенными, косвенно ука-

зывающими на нарушения клеточного энергообмена. 
При этом у часто болеющих детей средний по группе 
К

торм
 не превышал нормативный показатель. В то вре-

мя как у пациентов с туберозным склерозом его сред-
нее значение было выше допустимых цифр и досто-
верно отличалось от показателя предыдущей группы. 
В группе часто болеющих детей условный процент 
больных (57,2 %) с нормальными показателями К

торм
 

(<10,0 усл.ед.) был выше, чем в группе с туберозным 
склерозом (43,7 %). Среднее количественное значение 
К

торм
 в этой подгруппе детей с туберозным склерозом 

было достоверно выше по сравнению с аналогичной 
подгруппой часто болеющих детей (8,48 усл.ед. про-
тив 7,33 усл.ед), что может указывать на минорные 
нарушения биоэнергетики. Достоверного различия 
между подгруппами, где К

торм
 превышал 10,0 усл.ед., 

установить не удалось.
При сравнительной оценке «стадийных коэффи-

циентов» в двух исследуемых группах обнаружено, 
что у детей с туберозным склерозом наблюдается уве-
личение показателей энергоемких стадий процесса 
перераспределения рецепторов по мембране клет-
ки: начальной — «ринг» и конечной — «эндоцитоз» 
(что указывает на ухудшение их цитобиоэнергетики) 
и снижение этих показателей в основной стадии — 
«абсорбированный петч» по сравнению с аналогич-
ными данными у часто болеющих детей (рис. 1, а).

Анализ показателей «стадийных коэффициен-
тов» двух подгрупп часто болеющих детей выявил 
их достоверное различие по всем стадиям процесса, 
кроме фазы «кэпа» (рис. 2, а). В подгруппах же детей 
с туберозным склерозом достоверные различия также 
были установлены по всем стадиям процесса, вклю-
чая и стадию «кэп», что, по нашему мнению, является 
еще одним подтверждением несостоятельности кле-
точного энергообмена у данного контингента боль-
ных (рис. 2, б).

Виноградова Т.В. и соавт. Биоэнергетическая характеристика стадий процесса лигандзависимого перераспределения...

Рис. 1. Значения «стадийных коэффициентов торможения» 
в зависимости от уровня К

общ
 в подгруппах часто болеющих 

детей (ЧБД) и детей с туберозным склерозом (Туб.скл.). 
а — вся группа детей; б — К

общ
<10 усл.ед.; в — К

общ
>10 усл.ед.

Здесь и на рис. 2 и 3: 1 — «ринг»; 2 — «интактный петч»; 3 — «аб-
сорбированный петч»; 4 — «кэп»; 5 — «эндоцитоз».
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Сопоставление показателей в подгруппах с нор-
мальными значениями К

торм
 (<10 усл.ед.) показало, 

что у детей с туберозным склерозом наблюдается «за-
медление» процесса «эндоцитоза» по сравнению с ча-
сто болеющими детьми (рис. 1, б), в подгруппе с повы-
шенными нормативными значениями К

торм
>10 усл ед.) 

— «замедление» процесса образования «кэпа» и уско-
рение стадии «абсорбированный петч» (рис. 1, в).

При общей оценке полученных результатов 
в группе часто болеющих детей обращает на себя 
внимание то, что при ухудшении клеточного энерго-
обеспечения процесса активации В-лимфоцитов про-
исходит разбалансировка показателей по всем стади-
ям, кроме стадии «кэпа», при которой они остаются 
стабильными (см. рис. 2, а, точка 4). Наибольшее за-

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ	 АЛЛЕРГОЛОГИЯ

Рис. 2. Соотношение «стадийных коэффициентов торможе-
ния» в обследованных группах часто болеющих детей (а) и де-
тей с туберозным склерозом (б) в зависимости от уровня К

общ
.
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медление перераспределения рецепторов по мембра-
не клетки наблюдается в стадии «абсорбированный 
петч», которая является доминирующим механизмом 
работы иммуноглобулиновых рецепторов В-клеток 
у здоровых детей [1, 27]. В этой группе были выявле-
ны и возрастные особенности клеточного энергооб-
мена. По нашим данным, наиболее энергоуязвимыми 
можно считать детей ясельного возраста (до 3 лет) 
и младшего школьного возраста (8—12 лет), между 
этими подгруппами было получено достоверное раз-
личие в показателях процесса «эндоцитоза» и отме-
чена тенденция к различию стадий «интактный петч» 
и «кэп». При этом уровень энергообмена у часто бо-
леющих детей указанных возрастных подгрупп отли-
чался от такового в аналогичных подгруппах детей 
с туберозным склерозом и имел выраженные как ка-
чественные, так и количественные различия.

Рассматривая особенности энергообеспечения 
процесса лигандзависимого перераспределения имму-
ноглобулиновых рецепторов В-лимфоцитов по мем-
бране клетки, следует отметить, что для туберозного 
склероза («вторичная» митохондриальная недостаточ-
ность), независимо от средних значений К

торм
, харак-

терны более высокие значения «стадийных коэффи-
циентов», т. е. сниженная энергозатрата. При этом 
при ухудшении состояния биоэнергетики происходит 
параллельное изменение (возрастание) всех стадий-
ных показателей, что свидетельствует об общности ме-
ханизма наблюдаемого эффекта (см. рис. 2, б). Следует 
отметить еще один феномен, характерный для данной 
нозологии, которому в настоящий момент мы не мо-
жем дать должного объяснения, а можем лишь выска-
зать свои предположения. При туберозном склерозе 
на фоне общего «замедления» процесса наблюдается 
выраженное «ускорение» основной стадии — «абсор-
бированный петч» по сравнению с группой часто бо-
леющих детей (см. рис. 1, а—в, точка 3). Возможно, 
одна из причин выявленного феномена кроется в не-
состоятельности цитоскелета клеток (повреждение 
актиновых филаментов, ассоциированных с мембра-
ной) и, как следствие, неполноценности деятельности 
их рецепторного аппарата. Нельзя исключать и ци-
тотоксическое действие лекарственных препаратов, 
применяемых при лечении туберозного склероза. Все 
это требует дальнейшего изучения для подтверждения 
наших предположений. И еще одно доказательство 
в пользу вторичной митохондриальной недостаточ-
ности: нами при проведении исследования и анализа 
полученных данных не установлено различий в зави-
симости от возраста пациентов, что указывает на общ-
ность наблюдаемых нарушений в системе энергообе-
спечения в патогенезе туберозного склероза.

На наш взгляд, наибольший интерес представляет 
подгруппа детей с туберозным склерозом, у которых 
использованным методом не было зарегистрирова-
но снижение клеточной энергетики. Однако при де-
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тальном анализе «стадийных коэффициентов» у них 
выявляются характерные изменения в динамике 
процесса перераспределения иммуноглобулиновых 
рецепторов В-клеток (см. рис. 1, б), отличные от на-
блюдаемых в норме, что указывает на скрытый энер-
годефицит у этой категории больных.

Так как одним из характерных клинических при-
знаков туберозного склероза является наличие опу-
холевидных образований различных органов (мозга, 
почек, кишечника, щитовидной железы, кожи лица 
и др.) и их способность разрастаться по типу добро-
качественных опухолей [28—34], вполне уместно 
предположить, что нарушение функционирования 
(снижение биоэнергетики клеток) клеточного звена 
иммунитета, в частности В-лимфоцитов, может играть 
определенную роль в патогенезе данного заболевания.

Обобщая вышеизложенное, можно заключить, 
что биоэнергетическая недостаточность организма 
выявляется при различных состояниях, может носить 
транзиторный характер, а также быть следствием 
мутаций. Степень ее выраженности и качественные 
различия зависят от многих причин, в частности, 
от патогенеза заболевания, возраста пациента и т. д. 
Угнетение клеточного энергообмена отражается 
и на функциональной активности В-лимфоцитов. 
Выявление нарушений клеточного энергообмена 
при проведении исследования лигандзависимого пе-
рераспределения иммуноглобулиновых рецепторов 
В-лимфоцитов с высокой степенью вероятности спо-
собствует ранней диагностике у детей энергодефи-
цитного состояния (на доклиническом этапе) и свое
временному назначению адекватной терапии.
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