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ОБЗОРЫ

ÃÈÏÅÐÊÐÅÀÒÈÍÊÈÍÀÇÅÌÈß ÊÀÊ ËÀÁÎÐÀÒÎÐÍÛÉ ÌÀÐÊÅÐ
(C!%�%�›�…,�, …=�=�% “�. " 1 1, 2012 �.)

c(/%0*0% 2(-*(- '%,(? /0( 0 '-;5 ' !.+%-  

" -(?5 

Ïðè÷èíû, ïðèâîäÿùèå ê ïîâûøåíèþ àêòèâíîñòè  

êðåàòèíêèíàçû (ÊÊ) â êðîâè ïðè ðÿäå çàáîëåâàíèé, 

ìîæíî óñëîâíî ðàçäåëèòü íà äâå íåðàâíîçíà÷íûå 

ãðóïïû. Â ïåðâóþ ãðóïïó âõîäÿò çàáîëåâàíèÿ, äëÿ êî-

òîðûõ î÷åâèäíà ñâÿçü ìåæäó ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìè-

åé è âîâëå÷åíèåì â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ òêàíåé, 

ñîäåðæàùèõ áîëüøèå êîëè÷åñòâà ÊÊ. Â äðóãóþ ãðóï-

ïó âêëþ÷åíû ðåäêî âñòðå÷àþùèåñÿ çàáîëåâàíèÿ èëè 

ñèíäðîìû, äëÿ êîòîðûõ äî ñèõ ïîð íå óñòàíîâëåíû 

ìåõàíèçìû ðàçâèòèÿ ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèè (íåéðî-

àêàíòîöèòîç, ñèíäðîì îáñòðóêòèâíîãî àïíîý ñíà).

g !.+%" -(? 1%0$%7-.) ,;86; 

Ìîíèòîðèíã àêòèâíîñòè ÊÊ è åå èçîôåðìåíòîâ â 

òå÷åíèå äëèòåëüíîãî âðåìåíè èñïîëüçîâàëè ïðè äèà-

ãíîñòèêå îñòðûõ è õðîíè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé ñåðäå÷-

íîé ìûøöû. ÊÊ è, îñîáåííî, èçîôåðìåíò ÊÊ-ÌÂ äî 

ñèõ ïîð îñòàþòñÿ íàäåæíûìè ëàáîðàòîðíûìè ìàðêå-

ðàìè ìèîêàðäèàëüíîãî íåêðîçà, îáåñïå÷èâàÿ äîñòà-

òî÷íóþ ÷óâñòâèòåëüíîñòü è ñïåöèôè÷íîñòü ïðè âûÿâ-

ëåíèè èíôàðêòà è îöåíêå ïðîãíîçà çàáîëåâàíèÿ [1].

g !.+%" -(? 6%-20 +<-.) -%0"-.) 1(12%,;

Àêòèâíîñòü ÊÊ â ñûâîðîòêå êðîâè, â îñíîâíîì çà 

ñ÷åò èçîôåðìåíòà ÊÊ-ÂÂ, ìîæåò ïîâûøàòüñÿ ó áîëü-

íûõ ñ îñòðûìè ñîñóäèñòûìè çàáîëåâàíèÿìè ìîçãà è 

ïðè ðàçíûõ íåéðîõèðóðãè÷åñêèõ âìåøàòåëüñòâàõ. Ïî-

ñëå òðàâìû ãîëîâû àêòèâíîñòü ÊÊ â êðîâè îáíàðóæè-

âàþò ó ìíîãèõ áîëüíûõ äàííîé ãðóïïû, äëèòåëüíîñòü 

ïîâûøåíèÿ ìîæåò, â ðÿäå ñëó÷àåâ, êîððåëèðîâàòü ñ 

òÿæåñòüþ òðàâìû è ïðîãíîçîì [2]. Íåáîëüøèå êî-

ëè÷åñòâà ÊÊ – åå èçîôåðìåíòà ÊÊ-ÂÂ âûÿâëÿþò ó 

áîëüíûõ ïîñëå ïðîâåäåíèÿ àîðòîêîðîíàðíîãî øóí-

òèðîâàíèÿ èëè êàðäèîðåàíèìàöèîííûõ ìåð, à òàêæå 

ó áîëüíûõ ïðè ãèïîòåðìèè [3]. 

o."0%&$%-(% ,;86 

Ïðè ïîâðåæäåíèè ìûøå÷íîé òêàíè, â ÷àñòíî-

ñòè ðàçìîçæåíèè ìûøö, çëîêà÷åñòâåííîé ãèïåðòåð-

ìèè, òÿæåëîé ìûøå÷íîé íàãðóçêå, ïàðîêñèçìàëüíîé 

ìèîãëîáèíóðèè, âèðóñíûõ çàáîëåâàíèÿõ àêòèâíîñòü 

ñûâîðîòî÷íîé ÊÊ ìîæåò çíà÷èòåëüíî ïîâûøàòüñÿ. 

Îíà òàêæå ìîæåò âîçðàñòàòü ïîñëå âíóòðèìûøå÷íûõ 

èíúåêöèé, õèðóðãè÷åñêèõ âìåøàòåëüñòâ, ïðè ñåïñèñå, 

òðàâìå ìûøö, ñóäîðîãàõ, îæîãàõ, óêóñàõ ï÷åë, îñ [4]. 

k%* 012"%--;% /0%/ 0 2; ( 2.*1(7%1*(% 

1.%$(-%-(?

Ðÿä ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ ó ëþäåé ñ ïîâû-

øåííîé ÷óâñòâèòåëüíîñòüþ ê íèì ìîæåò ïðèâîäèòü 

ê âîçðàñòàíèþ àêòèâíîñòè ÊÊ â êðîâè, èíîãäà çíà-

÷èòåëüíîìó, îñîáåííî ïðè ïåðåäîçèðîâêå àìèíòðèï-

òèëëèíà, àìôåòàìèíà, ýòèëîâîãî ñïèðòà, ãåðîèíà, 

êîêàèíà, áàðáèòóðàòîâ, èìèïðàìèíà. Ðàçâèòèå ãèïåð-

êðåàòèíêèíàçåìèè ìíîãèå àâòîðû ñâÿçûâàþò ñ ðàç-

âèòèåì ëåêàðñòâåííîé ìèîïàòèè [5].

g+.* 7%12"%--;% ./35.+(

Ïðè îïóõîëÿõ æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà, ëåã-

êîãî â ñûâîðîòêå êðîâè ìîæåò ïðîèñõîäèòü ïîâûøå-

íèå àêòèâíîñòè èçîôåðìåíòà ÊÊ-ÂÂ. Îïóõîëè ïðåä-

ñòàòåëüíîé æåëåçû, ìî÷åâîãî ïóçûðÿ, ÿè÷êà, ïî÷åê, 

ìîëî÷íîé æåëåçû, ÿè÷íèêîâ, ìàòêè, öåíòðàëüíîé 

íåðâíîé ñèñòåìû ìîãóò ñîïðîâîæäàòüñÿ óâåëè÷åíèåì 

àêòèâíîñòè ÊÊ çà ñ÷åò èçîôåðìåíòà ÊÊ-ÂÂ [6]. 

g !.+%" -(? 9(2."($-.) &%+%';

Íàðóøåíèå ôóíêöèè ùèòîâèäíîé æåëåçû ñêàçû-

âàåòñÿ íà àêòèâíîñòè ñûâîðîòî÷íîé ÊÊ. Ó 60 % áîëü-

íûõ ãèïîòèðåîçîì àêòèâíîñòü ÊÊ ìîæåò ïîâûøàòüñÿ 

áîëåå ÷åì â 5 ðàç ïî ñðàâíåíèþ ñ âåðõíåé ãðàíè-

öåé ðåôåðåíòíîãî èíòåðâàëà, ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ 

ìîæåò îáíàðóæèâàòüñÿ è áîëåå çíà÷èòåëüíîå ïîâû-

øåíèå. Àêòèâíîñòü KK â ñûâîðîòêå êðîâè ñâÿçàíà ñ 

èçîôåðìåíòîì ÊÊ-ÌÌ, ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè èçî-

ôåðìåíòà ÊÊ-ÌÂ óêàçûâàåò, ñêîðåå, íà ïîâðåæäåíèå 

ñåðäå÷íîé ìûøöû. Ïðè ãèïåðòèðåîçå àêòèâíîñòü ÊÊ 

â ñûâîðîòêå êðîâè ÷àùå íàõîäèòñÿ íà íèæíåé ãðàíè-

öå ðåôåðåíòíûõ çíà÷åíèé [2].

C(-$0., .!1203*2("-.#.  /-.= 1- 

Ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèþ íàáëþäàþò ïðè ñîñòî-

ÿíèè, ïîëó÷èâøåì íàçâàíèå àïíîý, ñâÿçàííîå ñ íà-

ðóøåíèåì ïðîõîäèìîñòè äûõàòåëüíûõ ïóòåé âî 

âðåìÿ ñíà – ñîííîå àïíîý, îáñòðóêòèâíîå íî÷íîå 

(obstructive sleep anoea), ñèíäðîì îáñòðóêòèâíîãî 

àïíîý ñíà. Ïðè äàííîì ñîñòîÿíèè âñëåäñòâèå íà-

ðóøåíèÿ ïðîõîäèìîñòè äûõàòåëüíûõ ïóòåé ðåçêî 

çàòðóäíÿåòñÿ ïîñòóïëåíèå âîçäóõà â ëåãêèå. Âíåø-
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íèì ïðîÿâëåíèåì òàêîãî íàðóøåíèÿ ÿâëÿåòñÿ ãðîì-

êèé õðàï. Ïàäåíèå êîíöåíòðàöèè êèñëîðîäà â êðîâè 

ìîæåò îêàçûâàòü íåáëàãîïðèÿòíîå âîçäåéñòâèå íà 

ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòóþ ñèñòåìó è ïðèâîäèòü ê ðàçâè-

òèþ àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèè, ñåðäå÷íîé íåäîñòà-

òî÷íîñòè è, â ðÿäå ñëó÷àåâ, ñîïðîâîæäàåòñÿ ïîâû-

øåíèåì àêòèâíîñòè ÊÊ â êðîâè [7, 8]. 

m%)0. * -2.6(2.'

Íåéðîàêàíòîöèòîç ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ãåòåðîãåí-

íóþ ãðóïïó íàñëåäñòâåííûõ çàáîëåâàíèé, äëÿ êî-

òîðûõ õàðàêòåðíî ñî÷åòàíèå ýêñòðàïèðàìèäíîãî 

ñèíäðîìà, ïîëèíåâðîïàòèè è èçìåíåíèé ôîðìû ýðè-

òðîöèòîâ â âèäå àêàíòîöèòîçà. Ïàòîãíîìîíè÷íûìè 

äëÿ äàííîé ãðóïïû çàáîëåâàíèé ñ÷èòàþò èçìåíåíèÿ 

ôîðìû è ðàçìåðîâ ýðèòðîöèòîâ, çàçóáðåííîñòü èõ 

êðàåâ, ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè ÊÊ â êðîâè. Ïîëàãàþò, 

÷òî â ðÿäå ñëó÷àåâ â îñíîâå íàðóøåíèé ëåæàò èçìå-

íåíèÿ èíòåãðàëüíûõ áåëêîâ ìåìáðàíû ýðèòðîöèòà 3 

è 4.1 R. Íå èñêëþ÷åíî, ÷òî áåëîê 4.1R â ìîçãå ïðèíè-

ìàåò ó÷àñòèå â ôîðìèðîâàíèè íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ 

ðàññòðîéñòâ [9, 10].

c(/%0*0% 2(-*(- '%,(? /0( -%)0.,;8%7-

-;5 ' !.+%" -(?5

Ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè ÊÊ â êðîâè áûëî òàêæå 

îïèñàíî ïðè ðàçíûõ íåéðîìûøå÷íûõ çàáîëåâàíèÿõ 

èç-çà ïîâðåæäåíèÿ ìûøö è íåêðîçà. Àêòèâíîñòü ÊÊ 

ïîâûøàåòñÿ â êðîâè áîëüíûõ ñ íåêîòîðûìè íåéðî-

ãåííûìè äèñòðîôèÿìè: áîêîâîì àìèîòðîôè÷åñêîì 

ñêëåðîçå, ñïèíàëüíîé ìûøå÷íîé äèñòðîôèè III è IV 

òèïà, âî âðåìÿ ïîñëåäñòâèé ïîñëå ïåðåíåñåííîãî ïî-

ëèîìèåëèòà, ñïèíàëüíîé ìûøå÷íîé àòðîôèè. Â ýòèõ 

ñëó÷àÿõ íàëè÷èå êëèíè÷åñêîé êàðòèíû ïîçâîëÿåò 

óñòàíîâèòü ïðè÷èíó ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèè [11]. 

c(/%0*0% 2(-*(- '%,(? /0( /0.#0%11(03>-

9(5 ,;8%7-;5 $(120.4(?5 

Ïðîãðåññèðóþùèå ìûøå÷íûå äèñòðîôèè (ÏÌÄ) —

ãðóïïà íàñëåäñòâåííûõ çàáîëåâàíèé, õàðàêòåðèçóþ-

ùàÿñÿ íàðàñòàþùåé ìûøå÷íîé ñëàáîñòüþ, àòðîôèåé 

ñêåëåòíûõ ìûøö è, ïî äàííûì ýëåêòðîìèîãðàôèè, 

ïåðâè÷íî-ìûøå÷íûì òèïîì ïîðàæåíèÿ [12]. Ïåðâè÷-

íûå ìûøå÷íûå äèñòðîôèè ìàíèôåñòèðóþò ìûøå÷-

íûìè áîëÿìè, ñíèæåíèåì ñèëû ìûøö è ãèïåðêðåà-

òèíêèíàçåìèåé. Ïðè äèñòðîôèè Äþøåííà, Áåêêåðà 

ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèÿ ìîæåò ïðåâûøàòü íîðìàëü-

íûé óðîâåíü àêòèâíîñòè ôåðìåíòà â 25–200 ðàç. 

Ñ íèçêèì óðîâíåì àêòèâíîñòè ÊÊ âñòðå÷àþòñÿ íà 

ïîçäíèõ ñòàäèÿõ çàáîëåâàíèÿ, êîãäà ìûøå÷íàÿ òêàíü 

ïðàêòè÷åñêè ïîëíîñòüþ ïîäâåðãëàñü ôèáðîçíûì èç-

ìåíåíèÿì [13]. 

Â çàâèñèìîñòè îò õàðàêòåðà ìûøå÷íûõ àòðîôèé 

è ëîêàëèçàöèè ãåíåòè÷åñêîãî äåôåêòà, âûäåëÿþò íå-

ñêîëüêî ãðóïï ìèîäèñòðîôèé, ñðåäè íèõ ïðîãðåññè-

ðóþùàÿ ìûøå÷íàÿ äèñòðîôèÿ Äþøåííà, Áåêêåðà è  

Ëàíäóçè–Äåæåðèíà. Äëÿ ýòèõ ôîðì âûÿâëåíû íàðó-

øåíèÿ ñèíòåçà ðÿäà ìûøå÷íûõ áåëêîâ: äèñòðîôèíà,  

ýìåðèíà, ëàìíèíà, âî ìíîãîì îïðåäåëÿþùèå êàðòèíó 

çàáîëåâàíèÿ [14].

Â àíãëîÿçû÷íîé ëèòåðàòóðå äëÿ îáîçíà÷åíèÿ 

êîíå÷íîñòíî-ïîÿñíûõ ôîðì ÏÌÄ èñïîëüçóþò àá-

áðåâèàòóðó  LGMD (limb-girdle muscular dystrophy). 

Äàííûå ôîðìû ÏÌÄ ÿâëÿþòñÿ ãðóïïîé ãåíåòè÷åñêè 

ãåòåðîãåííûõ çàáîëåâàíèé ñ õàðàêòåðíîé êàðòèíîé 

çàáîëåâàíèÿ: ïðîãðåññèðóþùåé ìûøå÷íîé ñëàáî-

ñòüþ è ãèïîòðîôèÿìè, «êðûëîâèäíûìè» ëîïàòêà-

ìè, «óòèíîé ïîõîäêîé», ïîÿñíè÷íûì ãèïåðëîðäîçîì. 

Ê ìûøå÷íûì áåëêàì, íàðóøåíèå ñèíòåçà êîòîðûõ âî 

ìíîãîì îïðåäåëÿåò êàðòèíó çàáîëåâàíèÿ, îòíîñÿò:  

ìèîòèëèí, êàâåîëèí-3 [15], êàëüïàèí-3 [16], äèñôåð-

ëèí [17], ñàðêîãëèêàí [18]. Ïðè ýòèõ ôîðìàõ ÏÌÄ 

àêòèâíîñòü ÊÊ â êðîâè ìîæåò ïðåâûøàòü ðåôåðåíò-

íûå çíà÷åíèÿ â 10–100 ðàç [13]. Ãèïåðêðåàòèíêèíà-

çåìèÿ ìîæåò áûòü åäèíñòâåííûì ïðèçíàêîì ìèîòî-

íè÷åñêîé äèñòðîôèè [19]. Åå ìîãóò îáíàðóæèâàòü ïðè 

ïîçäíåì íà÷àëå ãëèêîãåíîçà II òèïà [20]. Ïðè ìûøå÷-

íîé äèñòðîôèè Áåêêåðà [21], ìûøå÷íîé äèñòðîôèè 

Ëàíäóçè–Äåæåðèíà [22] âûÿâëÿþò ïîñòîÿííóþ ãèïåð-

êðåàòèíêèíàçåìèþ è ìûøå÷íóþ áîëü ïðè íàãðóçêå. 

Ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèþ â êà÷åñòâå äèàãíîñòè÷åñêî-

ãî ìàðêåðà èñïîëüçóþò äëÿ âûÿâëåíèÿ íîñèòåëåé 

ìèîïàòèè Äþøåííà. Ó ìíîãèõ ïàöèåíòîâ èç äàííîé 

ãðóïïû ïðè ïîñëåäóþùåì îáñëåäîâàíèè áûëè âûÿâ-

ëåíû èëè ïðèçíàêè, èëè ñåìåéíûé àíàìíåç ìèîïàòèè 

Äþøåííà [23]. Äðóãèå àâòîðû ãèïåðêðåàòèíêèíàçå-

ìèþ ïðèìåíÿëè â êà÷åñòâå ìàðêåðà äëÿ âûÿâëåíèÿ 

íîñèòåëüñòâà ìèîïàòèè Äþøåííà, ÷àñòî àññîöèèðóå-

ìîé ñ ðàçâèòèåì çëîêà÷åñòâåííîé ãèïåðòåðìèè ïðè 

ïðîâåäåíèè îáùåé àíåñòåçèè [24]. 

h$(./ 2(7%1* ? #(/%0*0% 2(-*(- '%,(? 

Ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèÿ, èíîãäà âûÿâëÿåìàÿ ó ëþ-

äåé, íå ïðåäúÿâëÿþùèõ æàëîá è ÷óâñòâóþùèõ ñåáÿ 

çäîðîâûìè, ïîëó÷èëà íàçâàíèå áåññèìïòîìíàÿ, èëè 

èäèîïàòè÷åñêàÿ (idiopathic hyperCKemia). Ïðè îáñëå-

äîâàíèè ýòèõ ëþäåé ÷àñòî íå óäàåòñÿ âûÿâèòü êàêèõ-

ëèáî êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé íåéðîìûøå÷íûõ çàáî-

ëåâàíèé è äðóãèõ ïðè÷èí, ïðèâîäÿùèõ ê óâåëè÷åíèþ 

àêòèâíîñòè ÊÊ â êðîâè. Íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî äàííîé 

ïðîáëåìå áûë ïîñâÿùåí ðÿä îáçîðîâ, ñòàòåé, îïè-

ñàíèé îòäåëüíûõ ñëó÷àåâ ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèè, 

ðåòðîñïåêòèâíûõ èññëåäîâàíèé, äèàãíîñòè÷åñêàÿ çíà-

÷èìîñòü îáíàðóæåíèÿ èäèîïàòè÷åñêîé ãèïåðêðåàòèí-

êèíàçåìèè îñòàåòñÿ ïîä âîïðîñîì [25].

Ïðè äëèòåëüíîì íàáëþäåíèè çà ïàöèåíòàìè ñ 

ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèåé â ïîêîå áûëî óñòàíîâëåíî, 

÷òî ñïóñòÿ ãîäû ó ìíîãèõ ðàçâèâàåòñÿ ìûøå÷íàÿ ñëà-

áîñòü. Àâòîðû ïîëàãàþò, ÷òî ìèîïàòèÿ íà ðàííèõ ñòà-

äèÿõ ìîæåò ïðîòåêàòü áåññèìïòîìíî [26]. Ïðè ýòîì 

ñëåäóåò èìåòü â âèäó, ÷òî àêòèâíîñòü ÊÊ â êðîâè 

ìîæåò çàìåòíî ïîâûøàòüñÿ â äîêëèíè÷åñêîé ñòàäèè 

ðÿäà çàáîëåâàíèé ìûøö [27]. 
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Äðóãèå èññëåäîâàòåëè ñ÷èòàþò, ÷òî ó áîëüøèíñòâà 

ïîäîáíîãî ðîäà áîëüíûõ ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèÿ, 

ñêîðåå âñåãî, íå ñâÿçàíà ñ çàáîëåâàíèåì ìûøö  [28]. 

Áûëî âûñêàçàíî ïðåäïîëîæåíèå, òàêèå ïàöèåíòû ñ 

ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèåé íå íóæäàþòñÿ â ñïåöèàëü-

íîì íàáëþäåíèè [29]. Ïîëàãàþò, ÷òî «ñåìåéíûå» 

èäèîïàòè÷åñêèå ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèè ïðåäñòàâ-

ëÿþò ñîáîé ãðóïïó ëåãêî ïðîòåêàþùèõ ãåíåòè÷åñêè 

ãåòåðîãåííûõ çàáîëåâàíèé, ÷àñòî ñâÿçàííûõ ñ ãåííû-

ìè ìóòàöèÿìè êàâåîëèíà-3 [30]. Â òî æå âðåìÿ, â 

íåäàâíî ïðîâåäåííîì èññëåäîâàíèè ïàöèåíòîâ ñ ïî-

ñòîÿííîé ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèåé áûëà ïðîâåäåíà 

ýëåêòðîìèîãðàôèÿ è áèîïñèÿ ìûøö. Ãèñòîëîãè÷åñêèå 

èçìåíåíèÿ â ìûøå÷íîì áèîïòàòå áûëè îáíàðóæåíû 

ó 55% ïàöèåíòîâ ýòîé ãðóïïû, äèàãíîç ìûøå÷íàÿ 

äèñòðîôèÿ áûë óñòàíîâëåí ó òðåõ ïàöèåíòîâ [31]. 

Ïîñêîëüêó äèàãíîç ìûøå÷íàÿ äèñòðîôèÿ íå ìîæåò 

îñíîâûâàòüñÿ òîëüêî íà îáíàðóæåíèè âûñîêîé àêòèâ-

íîñòè ÊÊ â êðîâè, ïàöèåíòàì ñ íåîáúÿñíèìî âûñîêîé 

ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèåé ìîæåò ïîòðåáîâàòüñÿ óãëó-

áëåííîå îáñëåäîâàíèå [32].

Â ãðóïïå ìèòîõîíäðèàëüíûõ ìèîïàòèé, îáóñëîâ-

ëåííûõ äåôèöèòîì êàðíèòèíïàëüìèòîèëòðàíñôåðàçû,  

ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè ÊÊ íàáëþäàëè ïîñëå ôèçè÷å-

ñêîé íàãðóçêè [33]. 

Ïðè ìèîïàòèÿõ, ñâÿçàííûõ ñ äåôåêòîì òðàíñ-

ïîðòíîé ñèñòåìû ìèòîõîíäðèé [34], β-îêèñëåíèÿ [35],  

öèêëà Êðåáñà [36], äûõàòåëüíîé öåïè [37], ïîâû-

øåíèå àêòèâíîñòè ÊÊ ìîæåò îáíàðóæèâàòüñÿ ïîñëå 

ôèçè÷åñêîé íàãðóçêè. Äàæå óìåðåííàÿ èëè ïåðåìå-

æàþùàÿñÿ ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèÿ ìîæåò óêàçûâàòü 

íà íàðóøåíèå îáìåíà âåùåñòâ â ìûøå÷íîé òêàíè, 

èìåþùåå ìåñòî ó ïàöèåíòîâ ñ ìèòîõîíäðèàëüíûìè 

ìèîïàòèÿìè è äåôèöèòîì àäåíèëàòäåçàìèíàçû [38, 

39]. Ãëèêîãåíîçû, ñîïðîâîæäàþùèåñÿ íàðóøåíèåì 

ãëèêîëèçà èëè ãëèêîãåíîëèçà, ïðèâîäÿò ê ðàçâèòèþ 

ìèîïàòèè ñ ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèåé [40]. 

Íåêîòîðûå èññëåäîâàòåëè ïûòàëèñü îöåíèòü êà-

÷åñòâî æèçíè áîëüíûõ ñ èäèîïàòè÷åñêîé ãèïåðêðå-

àòèíêèíàçåìèåé èëè óìåðåííûìè ïðèçíàêàìè ìèî-

ïàòèè ñ òî÷êè çðåíèÿ äîïóñòèìîñòè âûïîëíåíèÿ èìè 

ôèçè÷åñêîé íàãðóçêè. Ïðè èçó÷åíèè îòâåòà íà ñóá-

ìàêñèìàëüíóþ è ìàêñèìàëüíóþ ôèçè÷åñêóþ íàãðóçêó 

íà âåëîýðãîìåòðå ó 11 ïàöèåíòîâ ñ ãèïåðêðåàòèíêè-

íàçåìèåé áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî íàãðóçêà íå ïðèâî-

äèëà ê ïîâûøåíèþ àêòèâíîñòè ÊÊ â êðîâè è ïîÿâëå-

íèþ êàêèõ-ëèáî æàëîá ïðè ñðàâíåíèè ñ êîíòðîëüíîé 

ãðóïïîé [41]. Äðóãèå àâòîðû ñ÷èòàþò, ÷òî ôèçè÷åñêàÿ 

íàãðóçêà ìîæåò áûòü áåçîïàñíà òîëüêî äëÿ îòäåëü-

íûõ ôîðì ìèîäèñòðîôèé [42, 43].

Ðåêîìåíäàöèè, êàñàþùèåñÿ âûáîðà íåîáõîäèìûõ 

ëàáîðàòîðíûõ òåñòîâ, è ïåðå÷åíü äîïîëíèòåëüíûõ 

èññëåäîâàíèé äëÿ âûÿâëåíèÿ áåññèìïòîìíîé ãèïåð-

êðåàòèíêèíàçåìèè ïðèâåäåí íèæå [13].

1. Ïîä ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèåé ïîíèìàþò àêòèâ-

íîñòü êðåàòèíêèíàçû â ñûâîðîòêå êðîâè, ïðåâûøàþùóþ 

â 1,5 ðàçà âåðõíèé ïðåäåë ðåôåðåíòíîãî èíòåðâàëà.

2. Äëÿ äîêàçàòåëüñòâà ñòîéêîé áåññèìïòîìíîé 

ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèè íåîáõîäèìî èñêëþ÷èòü ïðè-

÷èíû ïîâûøåíèÿ åå àêòèâíîñòè, ñâÿçàííûå è íå ñâÿ-

çàííûå ñ íåéðîìûøå÷íûìè çàáîëåâàíèÿìè, — òàê 

íàçûâàåìûå «íåìûøå÷íûå» ïðè÷èíû.

3. Óòî÷íèòü â ñåìåéíîì àíàìíåçå óêàçàíèÿ íà íåé-

ðîìûøå÷íûå çàáîëåâàíèÿ, ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèþ, 

çëîêà÷åñòâåííóþ ãèïåðòåðìèþ.

4. Ïåðåä ïðîâåäåíèåì ñëîæíûõ è äîðîãîñòîÿùèõ  

èññëåäîâàíèé íåîáõîäèìî óäîñòîâåðèòüñÿ â ñòîé-

êîì õàðàêòåðå ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèè ïîâòîðíûì 

îïðåäåëåíèåì àêòèâíîñòè êðåàòèíêèíàçû äëÿ èñ-

êëþ÷åíèÿ ïîâûøåíèÿ àêòèâíîñòè åå ôåðìåíòà, âû-

çâàííîå ôèçè÷åñêèìè íàãðóçêàìè. Â ñâÿçè ñ ýòèì, 

ïàöèåíòó ðåêîìåíäóþò èçáåãàòü ôèçè÷åñêèõ íàãðó-

çîê â òå÷åíèå ñåìè äíåé äî âçÿòèÿ êðîâè è îïðåäå-

ëÿòü àêòèâíîñòü êðåàòèíêèíàçû íå ìåíåå äâóõ ðàç 

íà ïðîòÿæåíèè ìåñÿöà.

5. Ïðè îáíàðóæåíèè ñòîéêîé ãèïåðêðåàòèíêèíàçå-

ìèè ñëåäóåò ïðîâåñòè ýëåêòðîìèîãðàôè÷åñêîå èññëå-

äîâàíèå. 

6. Áèîïñèþ ìûøöû ðåêîìåíäóþò ïðîâîäèòü ïàöè-

åíòàì ñ ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèåé, åñëè âûÿâëÿþò äî-

ïîëíèòåëüíî îäèí èëè áîëåå èç ïðèâåäåííûõ íèæå 

ïðèçíàêîâ:

• õàðàêòåðíûå èçìåíåíèÿ íà ýëåêòðîìèîãðàììå; 

• àêòèâíîñòü êðåàòèíêèíàçû â ñûâîðîòêå êðîâè 

     â 3 ðàçà ïðåâûøàåò ðåôåðåíòíûå çíà÷åíèÿ; 

• âîçðàñò ïàöèåíòà ìåíåå 25 ëåò;

• ïîÿâëåíèå ìûøå÷íûõ áîëåé ïðè ôèçè÷åñêîé 

     íàãðóçêå èëè åå íåïåðåíîñèìîñòü; 

• ó æåíùèí îáíàðóæåíèå ãèïåðêðåàòèíêèíàçåìèè,   

íå äîñòèãàþùåé òðåõêðàòíîãî âåðõíåãî çíà÷åíèÿ 

ðåôåðåíòíîãî èíòåðâàëà, òðåáóåò èñêëþ÷åíèÿ íî-

ñèòåëüñòâà ìèîïàòèè Äþøåííà/Áåêêåðà. Ïåðåä 

ïðîâåäåíèåì áèîïñèè íåîáõîäèìî ïðîâåñòè ÄÍÊ-

àíàëèç. Ýòî ïîçâîëÿåò âûÿâèòü äî 70 % æåíùèí-

íîñèòåëåé. Ïîäîáíûå ñëó÷àè äîëæíû îáñóæäàòü-

ñÿ ñî ñïåöèàëèñòàìè ãåíåòèêàìè.

7. Ó ìóæ÷èí ïðè îáíàðóæåíèè ãèïåðêðåàòèíêè-

íàçåìèè íèæå òðåõêðàòíîãî âåðõíåãî ðåôåðåíòíîãî  

çíà÷åíèÿ áèîïñèþ ìûøö ðåêîìåíäóþò ïðîâîäèòü â 

òîì ñëó÷àå, åñëè ïàöèåíò çàèíòåðåñîâàí â óñòàíîâ-

ëåíèè èëè óòî÷íåíèè äèàãíîçà íåéðîìûøå÷íîãî çà-

áîëåâàíèÿ èëè â îáñëåäîâàíèè â íåâðîëîãè÷åñêîé 

êëèíèêå.

8. Ïåðå÷åíü äèàãíîñòè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé ñ èñ-

ïîëüçîâàíèåì ìûøå÷íîé òêàíè äîëæåí âêëþ÷àòü 

ãèñòîëîãè÷åñêîå, ãèñòîõèìè÷åñêîå è èììóíîãèñòîõè-

ìè÷åñêîå èññëåäîâàíèÿ îáðàçöà òêàíè. Äëÿ óòî÷íå-

íèÿ äèàãíîçà ìîãóò ïîòðåáîâàòüñÿ äîïîëíèòåëüíûå 

ìåòîäû: âåñòåðí áëîò, ôåðìåíòíûå ìåòîäû, àíàëèç 

ìèòîõîíäðèàëüíîé ÄÍÊ.



ПОДПИСНОЙ ИНДЕКС 72075 37

ОБЗОРЫ

1. Wu A. H., Apple F. S., Gibler W. B. et al. National Aca-

demy of Clinical Biochemistry Standards of Laboratory Practice: 

recommendations for the use of cardiac markers in coronary artery 

diseases // Clin. Chem. 1999. Vol. 45. P. 1104–1121. 

2. d%�!%" b. b.,  j%ƒ�%" `. b,  p=*%" q. q. Ëàáîðàòîðíàÿ 

ýíçèìîëîãèÿ. ÑÏá.: Âèòàë Äèàãíîñòèêñ, 2002.

3. Kloss R., Keller H. E., Stober T. et al. Creatine kinase BB 

activity in the serum of patients with cerebrovascular diseases // 

Nervenarzt. 1985. Vol. 56. P. 417–422.

4. j%ƒ�%" `. b.,  a�!�“2%"“*=  b. q. Ìåòîäû îïðåäåëåíèÿ 

êðåàòèíêèíàçû è åå èçîôåðìåíòîâ // Ëàá. äèàãíîñòèêà. 2007. 

¹ 1. Ñ. 3–10.

5. c%�%"*% `. h. Íàðêîëîãèÿ. Îáùèå âîïðîñû è ïàòîãåíåç 

õèìè÷åñêèõ çàâèñèìîñòåé / Ïîä ðåä. À. Ã. Ñàôðîíîâà. ÑÏá.: 

Àðòèêîì, 2008.

6. b,�*,…“%… d. Ïðèíöèïû è ìåòîäû äèàãíîñòè÷åñêîé ýíçè-

ìîëîãèè. Ì.: Ìåäèöèíà, 1981.

7. j=�,…*,… `. k. Ñèíäðîì îáñòðóêòèâíîãî àïíîý ñíà – 

ôàêòîð ðèñêà àðòåðèàëüíîé ãèïåðòîíèè // Àðòåðèàëüíàÿ ãè-

ïåðòåíçèÿ. 2003. Ò. 9. ¹ 2.

8. Lentini S.,  Manka R., Scholtyssek S. et al. Creatine pho-

sphokinase elevation in obstructive sleep apnea syndrome. An 

unknown association? // Chest. 2006. Vol. 129. P. 88–94.

9. c3“�" e. h.,  a3!� c. q.,  m,*,-%!%" `. q. Íåâðîëîãè÷åñ-

êèå ñèíäðîìû, ñèìïòîìîêîìïëåêñû è áîëåçíè. Ì.: Ìåäèöèíà. 

1999.

10. Turgeon M. Clinical hematology: theory and procedures (4th 

ed.). Lippincott Williams&Wilkins, 2005.

11. Brancaccio P.,  Maffulli N.,  Limongelli F. M. Creatine 

kinase monitoring in sport medicine // Brit. Med. Bull. 2007. 

Vol. 81. P. 209–230.

12. El-Bohy A. A., Wong B. L. The diagnosis of muscular 

dystrophy // Pediat. Ann. 2005. Vol. 34. P. 525–553.

13. Kyriakidesa T., Angelinib C., Schaeferc J. et al. EFNS 

guidelines on the diagnostic approach to pauci- or asymptomatic 

hyperCKemia // Europ. J. Neurol. 2010. Vol. 17. P. 767–773.

14. Engel A. G.,  Orawa E. Chapter 34: Dystrophinopathies  (3rd 

ed.) // In: Engel A. G., Franzini C., Armstrong H. (eds). Myology, 

McGraw-Hill, 2004.

15. Woodman S. E., Sotgia F., Galbiati F. et al. Caveolinopa-

thies: mutations in caveolin-3 cause four distinct autosomal domi-

nant muscle diseases // Neurology. 2004. Vol. 62. P. 538–543.

16. Hanisch F., Muller C. R., Grimm D. et al. Frequency of  

calpain-3 c.550delA mutation in limb girdle muscular dystrophy 

type 2 and isolated hyperCKemia in German patients // Clin. 

Neuropathol. 2007. Vol. 26. P. 157–163.

17. Morandi L., Angelini C., Prelle A. et al. High plasma 

creatine kinase: review of the literature and proposal for a diag-

nostic algorithm // Neurol. Sci. 2006. Vol. 27. P. 303–311.

18. Angelini C.,  Fanin M.,  Menegazzo E. et al. Homozygous 

alpha-sarcoglycan mutation in two siblings: one asymptomatic 

and one steroidresponsive mild limb-girdle muscular dystrophy 

patient // Muscle Nerve. 1998. Vol. 21. P. 769–775.

Литература
19. Merlini L., Sabatelli P., Columbaro M et al. Hyper-CK-emia 

as the sole manifestation of myotonic dystrophy type 2 // Muscle 

Nerve. 2005. Vol. 31. P. 764–767.

20. Fernandez C.,  De Paula A. M.,  Figarella-Branger D. et al.

Diagnostic evaluation of clinically normal subjects with chronic 

hyperCKemia // Neurology. 2006. Vol. 66. P. 1585–1587. 

21. Drouet A.,  Leturcq F.,  Guilloton L. et al. Muscular exer-

cise intolerance syndrome in Becker muscular dystrophy // Presse 

méd. 2002. Vol. 31. P. 197–201.

22. Bushby K. M.,  Pollitt C.,  Johnson M. A. et al. Muscle pain 

as a prominent feature of a facioscapulohumeral muscular dyst-

rophy (FSHD): four illustrative case reports // Neuromuscul. 

Disord. 1998. Vol. 8. P. 574–579.

23. Tachi N., Wakai S., Yutoh Y. et al. Asymptomatic hyper-

CKemia: detection of an isolated carrier of Duchenne muscular 

dystrophy // J. Child. Neurol. 1990. Vol. 5. P. 351–353.

24. Weglinski M. R., Wedel D. J.,  Engel A. G. Malignant hyper-

thermia testing in patients with persistently increased serum creatine 

kinase levels // Anesth. et Analg. 1997. Vol. 84. P. 1038–1041.

25. Galassi G.,  Rowland L. P.,  Hays A. P. et al. High serum 

levels of creatine kinase: asymptomatic prelude to distal myopa-

thy // Muscle Nerve. 1987. Vol. 10. P. 346–350.

26. Wokke J. H. Raised creatinekinase serum activity: not 

necessarily a sign of disease // Ned. T. Geneesk. 2003. Vol. 47. 

P. 1998–2000.

27. Joy J. L.,  Oh S. J. Asymptomatic hyper-CK-emia: an electro-

physiologic and histopathologic study // Muscle Nerve. 1989. 

Vol. 12. P. 206–209.

28. Prelle A.,  Tancredi L.,  Sciacco M. et al. Retrospective 

study of a large population of patients with asymptomatic or 

minimally symptomatic raised serum greatine kinase levels // 

J. Neurol. 2002. Vol. 249. P. 305–311.

29. Reijneld J. C.,  Notermans N. C.,  Linssen W. H.,  Wokke J. H. 

Benign prognosis in idiopathic hyperCK-emia // Muscle Nerve. 

2000. Vol. 23. P. 575–579.

30. Capasso M.,  De Angelis M. V.,  Di Muzio A. et al. Familial 

idiopathic hyper-CK-emia: an underrecognized condition // Muscle 

Nerve. 2006. Vol. 33. P. 760–765.

31. Dabby R., Sadeh M., Herman O. et al. Asymptomatic or 

minimally symptomatic hyperCKemia: histopathologic correlates // 

Isr. Med. Assoc. J. 2006. Vol. 8. P. 110–113.

32. Kleppe B.,  Reimers C. D.,  Altmann C.,  Pongratz D. E. 

Findings in 100 patients with idiopathic increase in serum creatine 

kinase activity // Med. Klin. 1995. Vol. 90. P. 623–627.

33. Faigel H. C. Carnitine palmitoyltransferase deficiency in a 

college athlete: a case report  and literature review // J. Amer. 

Coll. Hlth. 1995. Vol. 44. P. 51–54.

34. Vielhaber S., Feistner H., Wels J. et al. Primary carnitine 

deficiency: adult onset lipid  storage myopathy with a mild clinical 

course // J. clin. Neurosci. 2004. Vol. 11. P. 919–924.

35. Woldseth B., Rootwelt T. Mitochondrial beta-oxidation 

defects // Tidsskr. Nor. Laegeforen. 2006. Vol. 126. P. 756–759.



WWW.TERRAMEDICA.SPB.RU
38

ОБЗОРЫ

36. Deschauer M., Gizatullina Z., Schuize A. et al. Molecular 
and biochemical investigations in fumarase de�ciency / / Molec. 
Genet. Metab. 2006. Vol. 88. P. 146–152.

37. Di Mauro S. Mitochondrial myopathies / / Curr. Opin Rheu-
matol. 2006. Vol. 18. P. 636–641.

38. Sciacco M., Prelle A., Comi G. P. et al. Retrospective 
study of a large population of patients a�ected with mitochondrial 
disorders: clinical, morphological and molecular genetic evalu-
ation / / J. Neurol. 2001. Vol. 248. P. 778–788.

39. Abe M.,  Higuchi I.,  Morisaki H. et al. Myoadenilate deami-
nase de�ciency with progressive muscle weakness and atrophy 

caused by new missense mutations in AMPD1 gene: case report in a 
Japanese patient / / Neuromuscul. Dis. 2000. Vol. 10. P. 472–477.

40. Tsujino S., Nonaka I., Di Mauro S. Glycogen storage 
myopathies / / Neurol. Clin. 2000. Vol. 18. P. 125–150.

41. Reijneveld J. C.,  TeBoekhorst B. C.,  Zonderland M. L. et al.
Response to exercise of patients with idiopathic hyperCKemia / / 
Muscle Nerve. 2002. Vol. 26. P. 832–837.

42. Lue Y. J.,  Chen S. S. The strength and functional perfor-
mance in patients with facioscapulohumeral muscular dystrophy / / 
Kaohsiung. J. Med. Sci. 2000. Vol. 16. P. 248–254.

43. Van der Kool E. L., Lindeman E., Riphagen I. Strength 
training and aerobic exercise training for muscle disease / / 
Cochrane Database Syst. Rev. 2005. Vol. 25. CD003907.


