
БОЛЕЗНЬ ФАБРИ
МУЛЬТИСИСТЕМНЫЕ ПРОЯВЛЕНИЯ

Болезнь Фабри – редкое генетическое заболевание, которое характеризуется дефицитом лизосомного фермента 
α-галактозидазы.  Недостаток фермента приводит к накоплению гликосфинголипидов в клетках и необратимому 
повреждению тканей. Разнообразие клинической симптоматики болезни Фабри обусловлено мультисистемным 

характером данной патологии. Встречаются формы заболевания  с преимущественным поражением одной системы 
органов.

75% неврологические проявления1

 Боль
 Нейропсихологические проблемы
 Апатия
  Повышенная температурная чувствительность
  Нарушение регуляции артериального 
давления
 Снижение и потеря слуха
 Звон в ушах
 Акропарестезии2

60%  изменение функции и структуры 
сердца1

  Нарушения  проводимости
 Аритмии
 Гипертрофия левого желудочка
 Ишемия и сердечная недостаточность2

25%  нарушения мозгового 
кровообращения1

 Инсульт
 Транзиторные ишемические атаки2

66%  дерматологические 
симптомы1

 Ангиокератомы
 Гипо- или ангидроз2

58%  изменения со стороны глаз1

 Воронковидная кератопатия
 Извитость сосудов сетчатки2

57%  желудочно-кишечные проявления1

 Боль в животе
 Тошнота
 Рвота
 Запор
 Диарея
 Вздутие
 Недостаток массы тела2,3

56%  нарушения слуха1

 Вертиго2

59%  нарушение функции почек1

 Гиперфильтрация
 Альбуминурия
 Протеинурия
 Кисты
  Прогрессирующая почечная 
недостаточность2
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