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В октябре 2014 года в Москве на XIII Российском конгрессе «Инновационные технологии в педиатрии и детской хирур-
гии» была принята первая часть Российских рекомендаций «Наследственные и многофакторные нарушения соедини-
тельной ткани у детей. Алгоритмы диагностики. Тактика ведения». Диcплазии соединительной ткани мультифакторной 
природы имеют высокую распространенность в популяции. Представлен проект второй части рекомендаций, посвя-
щенных полиорганным нарушениям при дисплазиях соединительной ткани. Несмотря на высокий уровень современ-
ных молекулярных технологий, уточнение их нозологической формы остается отдаленной перспективой. Выяснение 
частоты встречаемости диcплазий соединительной ткани затруднено отсутствием единой терминологии, унифициро-
ванных критериев диагностики, а также практической недоступностью современных молекулярно-генетических ме-
тодов для выявления данной патологии. В рамках первой части рекомендаций не могли найти себе место все аспекты 
этой сложной проблемы, носящей междисциплинарный характер. В дальнейшем была запланирована разработка ре-
комендаций для врачей различных специальностей. При написании второй части учтен опыт специалистов и научных 
коллективов из Санкт-Петербурга, Москвы, Твери, Омска, Новосибирска, Иваново, Челябинска, Ижевска, Оренбурга, 
Смоленска, Петрозаводска, Нальчика, Барнаула, Саратова, Ростова-на-Дону, Воронежа, Ставрополя, Ярославля. Ядро 
группы работает в активном сотрудничестве с 2008 года. В проекте второй части рекомендаций охарактеризованы 
особенности мультифакторных дисплазий соединительной ткани у детей раннего возраста, полиорганные нарушения 
при них со стороны сердечно-сосудистой, дыхательной, мочевыделительной систем, желудочно-кишечного тракта, ге-
мостаза, нервной, опорно-двигательной систем, ЛОР-органов и зубочелюстного аппарата. Изложены особенности те-
чения и тактики ведения различных заболеваний на фоне сопутствующей дисплазии соединительной ткани.

Ключевые слова: диагностичеcкие критерии; дисплазия соединительной ткани; наследственные нарушения соеди
нительной ткани; полиорганные нарушения.
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In October 2014 in Moscow at the XIII Russian Congress “Innovative Technologies in Pediatrics and Pediatric Surgery” was 
adopted the first part of the Russian recommendations “Congenital and multifactorial hereditary connective tissue disorders 
in children. Diagnostic algorithms. Tactics of treatment”. Multifactorial connective tissue dysplasia have a high prevalence 
in the population. We present the second part of the draft Guidelines dealing with multiple organ disorders in the con-
nective tissue dysplasia. Despite the high level of modern molecular techniques, clarification of their nosology remains 
a distant prospect. Figuring out the incidence of connective tissue dysplasia hindered by the lack of common terminology, 
standardized diagnostic criteria, as well as the practical inaccessibility of modern molecular genetic techniques to identify 
the disease. In the first part of the Guidelines we could not find a place for all aspects of this complex issue, which bears 
an interdisciplinary approach. Later it was planned to develop recommendations for doctors of various specialties. During 
writing the second part it was taken into account the specialists and research teams from St Petersburg, Moscow, Tver, Omsk, 
Novosibirsk, Ivanovo, Chelyabinsk, Izhevsk, Orenburg, Smolensk, Petrozavodsk, Nalchik, Barnaul, Saratov, Rostov-on-Don, 
Voronezh, Stavropol, Yaroslavl. The core of the group works in active collaboration since 2008. The draft of the second 
part of the recommendation characterized especially multifactorial connective tissue dysplasia in infants, multiple organ 
disorders of the cardiovascular, respiratory, urinary system, gastrointestinal tract, hemostasis, nervous, musculoskeletal, 
upper respiratory tract and maxillodental apparatus. It sets out the course and tactics of various diseases with concurrent 
connective tissue dysplasia.

Keywords: connective tissue dysplasia; diagnostic criteria; heritable connective tissue disorders; multiple organ disorders.

1. Введение
Первая часть российских рекомендаций «На-

следственные и многофакторные нарушения соеди-
нительной ткани у детей. Алгоритмы диагностики. 
Тактика ведения» опубликована в  журнале «Педи-
атр» № 2 за  2016  год. Вторая часть рекомендаций 
посвящена полиорганным нарушениям, особен-
ностям течения, диагностики и  лечения основных 
соматических расстройств на  фоне дисплазии со-
единительной ткани (ДСТ). Мы старались не  ду-
блировать информацию первой части, посвященной 
в  основном различным этапам диагностики на-
следственных и  мультифакторных нарушений со-
единительной ткани (СТ). Основу каждого раздела 
составляют данные детских специалистов соответ-
ствующего профиля. Важно помнить, что, несмотря 
на полиорганность нарушений, ведущим специали-
стом в координации тактики ведения таких пациен-
тов должен оставаться педиатр, постоянно наблюда-
ющий ребенка [25, 63].

2. Особенности ранней диагностики, 
течения и тактики ведения дисплазий 
соединительной тк ани у детей раннего 
возраста

Предположить наличие у  ребенка раннего 
возраста ДСТ следует при выявлении следующих 
факторов, определяющих здоровье:

Анамнез: семейная сегрегация главных феноти-
пических признаков ДСТ [1, 7, 27, 28, 32, 33, 47, 48, 
57, 59], соматические заболевания матери, стресс 
на  протяжении всей беременности, гестоз второй 
половины, медикаментозное сопровождение, вред-
ные привычки родителей [14, 29, 38, 39, 43].

Особенности периода новорожденности 
и грудного возраста детей с ДСТ

Факторы риска: задержка внутриутробного раз-
вития, преждевременные роды, реанимационные 
мероприятия в периоде новорожденности и их дли-
тельность, искусственное или естественное вскарм-
ливание менее 6 месяцев.

Признаки: длина тела при рождении более 53 см; 
родовые травмы; средний, высокий уровень стиг-
матизации; конъюгационная желтуха; нарушение 
роста и позднее прорезывание зубов, раннее закры-
тие большого родничка, позднее появление навыка 
хождения, высокая частота на первом году кишеч-
ных инфекций, экссудативно-катарального диатеза 
[38, 39].

Наиболее частые проявления ДСТ у  детей 
раннего возраста

Новорожденные: высокий и  средний уровень 
фенотипической стигматизации; физическое разви-
тие: масса при рождении менее 2500 г, длина выше 
53  см; состояния и  заболевания периода новорож-
денности: натальные родовые травмы, особенно 
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мягкотканного характера; патологическая желтуха; 
явления холестаза; перинатальные поражения цен-
тральной нервной системы (ЦНС) с проявлениями 
гипервозбудимости и  вегето-висцеральных дис-
функций, срыгиваний.

Дети грудного возраста. Характерно: мезосо-
матический соматотип, физическое развитие выше 
среднего, дисгармоничное с дефицитом массы, сме-
щение индекса Вервека в  сторону умеренной до-
лихоморфии. На формирование марфаноподобного 
фенотипа указывают: высокое и очень высокое фи-
зическое развитие, макросоматический соматотип, 
резкая дисгармоничность развития, выраженный 
долихоморфный тип телосложения.

Рекомендации по  ведению. Строго соблюдать 
сроки и  перечень специалистов, предусмотренные 
стандартами (невролог, ЛОР, окулист, ортопед, хи-
рург, кардиолог, стоматолог). При необходимости 
рекомендовать детям повторные осмотры у  дан-
ных специалистов, дополнительное обследование 
у  пульмонолога, аллерголога, гастроэнтеролога, 
уролога, кардиолога, психолога и др. Поводом для 
обследования у  генетика с  целью исключения на-
следственных нарушений соединительной ткани 
(ННСТ) служат семейный характер заболевания, 
выраженные клинико-метаболические отклонения. 
Такие дети требуют диспансерного наблюдения 
специалистов узкого профиля.

По показаниям проводятся инструментальные 
обследования (ЭКГ, эхокардиография (ЭхоКГ), 
ультразвуковое исследование (УЗИ) внутренних 
органов, малого таза и  тазобедренных суставов, 
нейросонография (НСГ), рентгенологическое ис-
следование грудной клетки и позвоночника).

В случае выявления выраженных клинических 
признаков ДСТ рекомендуется лабораторная диа-
гностика, включающая анализ маркеров распада 
(оксипролин) и  синтеза (остеокальцин) коллагена, 
распада протеогликанов (гликозоаминогликаны), 
антитела к  коллагену, определение уровня общего 
белка, кальция, магния, фосфора. Если клинико-
метаболических изменений не  выявлено, ребенок 
возвращается в I группу диспансерного наблюдения 
и подлежит обычному мониторингу.

Мероприятия должны проводиться с  учетом 
всех критериев, характеризующих здоровье (фи-
зическое, нервно-психическое развитие, функци-
ональное состояние, резистентность к инфекциям 
и хронические заболевания). При этом приоритет 
следует отдавать неинвазивным и  немедикамен-
тозным методам лечения. Показаны регулярные 
(3–4 раза в неделю) занятия ЛФК и курсы массажа 
(15–20 сеансов не менее трех раз в год), закалива-
ющие процедуры.

При выявлении функциональных и метаболиче-
ских изменений необходимо выполнение рекомен-
даций специалистов и медикаментозная коррекция. 
Назначаются витамин D, препараты магния (маг-
неВ61 1), проводится коррекция биоэнергетического 
состояния организма (элькар, кудесан1), витамино-
терапия курсами не реже двух раз в год. Курсы вос-
становительной терапии должны включать занятия 
с психологом и санаторно-курортное лечение.

3. Сердечно-сосудиста я система на фоне 
дисплазии соединительной тк ани

3.1. Диагностические критерии вовлечения 
сердечно-сосудистой системы по данным дополни
тельных методов исследования

Под термином «дисплазия соединительной ткани 
сердца» (ДСТС) подразумевается аномалия тканевой 
структуры, в  основе которой лежит генетически де-
терминированный дефект синтеза коллагена. ДСТС 
была выделена в  самостоятельную нозологическую 
форму на симпозиуме в Омске (1990), посвященном 
проблеме ДСТ. Проблема ДСТС привлекает к  себе 
внимание в связи с большим риском развития ослож-
нений: нарушений ритма и проводимости, инфекци-
онного эндокардита, тромбоэмболий сосудов и  вне-
запной сердечной смерти. Высокая частота ДСТС при 
различных заболеваниях свидетельствует о системно-
сти поражения, что связано с «вездесущностью» СТ, 
составляющей строму всех органов и тканей.

ДСТС — ​сочетание конституциональных, топо-
графических, анатомических и  функциональных 
особенностей сердца у человека с ДСТ. В западной 
литературе используется термин «миксоидная бо-
лезнь сердца». Частота диспластического сердца со-
ставляет 86 % среди детей с ДСТ. По современным 
представлениям, к  синдрому ДСТС относят про-
лапсы клапанов сердца, аневризмы межпредсерд-
ной перегородки и синусов Вальсальвы, эктопиче-
ски крепящиеся хорды (ЭКХ) митрального клапана 
и многие другие. В основе патологии лежит непол-
ноценность внеклеточного матрикса, его коллагено-
вых структур. Диспластическое сердце формируют:
1)	 конституциональные особенности  — ​«капель-

ное», «висячее» сердце, поворот его вокруг са-
гиттальной и продольной оси;

2)	 костно-вертебральные дисплазии и деформации 
со  сдавлением, ротацией, смещением сердца 
и  крупных сосудов. Деформации грудной клет-
ки и позвоночника приводят к развитию торако-

1  Здесь и ниже препараты, разрешенные детям: 1 — с 1 года, 2 — 
с 2 лет, 3 — с 5 лет, 4 — с 12 лет, 5 — с 15 лет, 6 — официальные 
данные о применении в детском возрасте отсутствуют, но име-
ется опыт применения. В случае отсутствия индекса препарат 
не имеет ограничений.
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диафрагмального синдрома, ограничивающего 
работу всех органов грудной клетки;

3)	 особенности строения сердца и сосудов.
По данным ЭКГ для детей с  ДСТ характерно 

вертикальное/полувертикальное положение элек-
трической оси сердца, смещение ее вправо, фено-
мен укороченного PQ [7]. В таблице 1 представлены 
результаты популяционного обследования 1061 ре-
бенка 1–15 лет, у 98 % из них выявлены диспласти-
ческие проявления в сердце.

Диагностическими критериями вовлечения 
сердечно-сосудистой системы (ССС) в ДСТ явля-
ются множественные ЭхоКГ-признаки: пролапсы 
нескольких клапанов сердца, пролапс митрального 
клапана (ПМК) 2–3-й стадии; эктопически располо-
женные трабекулы; длительно сохраняющееся от-
крытое овальное окно и др.

Классификация и  основные клинические про-
явления дисплазии соединительной ткани сердца

Классификация дисплазии соединительной тка-
ни сердца

I.	 По локализации: 1. Предсердия и межпред-
сердная перегородка. 2. Трехстворчатый клапан. 
3. Легочная артерия. 4. Аорта. 5. Левый желудочек. 
6. Митральный клапан.

II.	По этиологии: 1. Дисплазия соединительнот-
канных структур организма. 2. Неблагоприятные 
антенатальные факторы в  период 9–15-й недели 
внутриутробного развития. 3. Постнатальный онто-
генез сердца.

III.	 Осложнения: 1. Кальцификация, фибрози-
рование створок клапанов. 2. Нарушение гемоди-
намики. 3. Инфекционный эндокардит. 4. Легочная 
гипертензия. 5. Нарушения ритма сердца и прово-
димости [17].

Основные клинические проявления ДСТС  — ​
от минимальных до значительных. Боли в грудной 
клетке (10–40 %) появляются из-за чрезмерного 
натяжения хорд и  перерастяжения папиллярных 
мышц. Характерными клиническими признаками 
являются: сердцебиение, повышенная утомляе-
мость, одышка при эмоциональной и  физической 
нагрузке. Нейровегетативные расстройства прояв-
ляются паническими атаками, нервозностью, обмо-
рочными состояниями (у 3–5 % детей), пресинкопе. 
Развиваются нарушения сердечного ритма и прово-
димости  — ​суправентрикулярные и  желудочковые 
экстрасистолы, желудочковая тахикардия, синдром 
удлиненного QT [19].

Результаты ЭхоКГ достаточно демонстративны. 
Так, у  детей с  ДСТ выше частота ЭКХ в  полости 
ЛЖ (58,7 и 21,1 % в группе сравнения), клинически 
малозначимого ПМК без признаков миксоматозной 
дегенерации створок и без значимой недостаточно-

сти (так называемого физиологического пролапса) 
(46,8 и 23,7 %), ПМК (9,2 и 0 %), прогиба и регур-
гитации на  створках ТК (22,0 и  10,5 %), прогиба, 
регургитации, деформации створок клапана ЛА 
(9,2 и 0 %), расширения синусов Вальсальвы (11,0 
и 0 %). Отмечается известный параллелизм между 
степенью выраженности внешних проявлений ДСТ 
и числом выявляемых на ЭхоКГ нарушений [7].

Сосудистые изменения при ДСТ включают пато-
логическую извитость артерий различных регионов, 
сужение чревного ствола, расширение вен нижних, 
реже верхних конечностей и туловища, малого таза.

Одним из  распространенных синдромов при 
ДСТ является вегетативная дисфункция (ВД). 
По данным кардиоинтервалографии (КИГ) частота 
нормального вегетативного тонуса в группах не раз-
личается. Частота исходной симпатикотонии ниже 
у детей с ДСТ (30,7 и 70,8 % соответственно), часто-
та ваготонии выше (34,6 и 0 %) [7].

Установлен вклад ДСТС в клиническую картину 
ВПС, характер их течения и наличие осложнений — ​
инфекционного эндокардита и  легочной гипертен-
зии. Высокая сочетаемость ВПС и  ДСТС у  детей 
может быть следствием  действия общего терато-
генного фактора, который обусловил как дефект за-
кладки органа, так и последующую аномальную его 
дифференцировку, нарушения дальнейшего роста 
и развития структур сердца в онтогенезе из-за ВПС: 
тканевой гипоксии, недостаточности кровообраще-
ния, мозговых нарушений. При септальных дефектах 
часто встречается асимметрия створок аортального 
клапана, которая чаще наблюдается при перимембра-
нозных дефектах. Обычно доминирует некоронар-
ная створка или правое коронарное полулуние. Пре-
обладание полулуния при подаортальном дефекте 
способствует пролабированию его со сбросом крови 
в область дефекта, а при длительном течении поро-
ка — ​развитию аортальной недостаточности.

При ДМПП основным проявлением соедини-
тельнотканных клапанных структур сердца являет-
ся пролапс атриовентрикулярных клапанов (АВК). 
В  основе пролабирования створок АВК у  детей 
с  ДМПП лежит преимущественно клапанная не-
полноценность и  клапанно-желудочковая диспро-
порция

У детей с  ДМПП в  сочетании с  ПМК имеется 
более высокое давление в  легочной артерии (ЛА), 
особенно при наличии даже легкой митральной ре-
гургитации. У  большинства детей с  ДМПП выяв-
лена дилатация ствола ЛА. Данный факт косвенно 
свидетельствует о том, что основное значение в воз-
никновении дилатации ствола ЛА имеет неполно-
ценность соединительнотканных элементов в стен-
ке сосуда, а не гемодинамический фактор.
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При коарктации аорты с  высокой частотой от-
мечены диспластические изменения аортального 
и  митрального клапана. Они обусловливают его 
несостоятельность, которая прогрессирует на фоне 
субэндокардиальной ишемии сосочковых мышц 
и фиброэластоза эндомиокарда.

ПМК. Выделяют три гемодинамических вариан-
та ПМК:
1)	 без нарушения запирательной функции митраль-

ного клапана и без митральной регургитации;
2)	 с нарушением запирательной функции МК и ми-

тральной недостаточностью I степени;
3)	 с  митральной недостаточностью более I  сте-

пени.

Осложнения ПМК. Острая митральная недо-
статочность, хроническая митральная недостаточ-
ность, которые могут приводить к недостаточности 
кровообращения. Могут развиваться такие ослож-
нения, как инфекционный эндокардит, нарушения 
ритма сердца, вплоть до внезапной смерти, особен-
но на высоте физических нагрузок.

Таким образом, малые аномалии сердца (МАС) и по-
граничные отклонения в развитии сердечных структур 
при дефекте межжелудочковой перегородки (ДМЖП) 
оказывают существенный вклад в  клинический по-
лиморфизм, характер течения и тяжесть заболевания.

Для детей 10–14 лет с артериальной гипотензи-
ей и фенотипическими признаками ДСТ характер-

Вариант микроаномалии Мальчики
(n = 536)

Девочки  
(n = 525)

Всего  
(n = 1061)

Предсердия и межпредсердная перегородка
Пролабирующий клапан нижней полой вены 0,9 1,1 1,0
Увеличенная евстахиева заслонка более 1 см 28,0 23,8 25,9

Открытое овальное окно 3,0 5,7 4,3
Небольшая аневризма межпредсердной перегородки 0,6 1,3 0,9

Аномальные трабекулы в правом предсердии 1,9 1,3 1,6
Пролабирующие гребенчатые мышцы в правом предсердии 12,1 7,3 * 9,7

Трикуспидальный клапан
Смещение септальной створки в полость правого желудочка < 1 см 32,7 30,5 31,6

Дилатация атриовентрикулярного отверстия справа 9,0 6,5 7,7
Пролабирование ТК 5,2 3,8 4,5

Легочная артерия
Дилатация ствола легочной артерии 27,4 23,1 25,1

Аорта
Погранично узкий корень аорты 10,3 9,9 10,1

Погранично широкий корень аорты 8,6 9,3 9,0
Дилатация синусов Вальсальвы 31,9 23,1* 27,5

Двустворчатый аортальный клапан 0,4 0,6 0,5
Асимметрия створок аортального клапана 4,4 3,8 8,2

Пролабирование аортального клапана 7,3 5,9 6,6
Деформация выносящего тракта желудочка систолическим валиком 

в верхней трети межжелудочковой перегородки 2,1 1,3 1,7

Левый желудочек
Поперечно расположенные трабекулы в полости 4,7 4,6 4,6
Продольно расположенные трабекулы в полости 9,5 5,5 * 7,5

Диагонально расположенные трабекулы в полости 22,2 22,1 22,1
Митральный клапан

Пролабирование митрального клапана 17,0 28,2 * 22,5
Эктопическое крепление хорд передней створки 9,5 8,4 9,0

Эктопическое крепление хорд задней створки 1,1 0,4 0,8
Нарушение распределения хорд передней створки 23,1 36,2 * 29,6

Нарушение распределения хорд задней створки 6,5 3,6 * 5,1
Дополнительные группы папиллярных мышц 2,1 2,1 2,1

* значимость различий показателей между группами мальчиков и девочек

Таблица 1

Распространенность дисплазии соединительной ткани сердца у детей 1–15 лет (%)
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ны более тяжелые варианты течения заболевания 
по сравнению с детьми без признаков ДСТ.

МАС являются неблагоприятными факторами, 
предрасполагающими к возникновению нарушений 
сердечного ритма и  проводимости. Имеется высо-
кий риск развития в  последующем гемодинамиче-
ских нарушений. Дети с  МАС должны быть отне-
сены в группу риска по возникновению нарушений 
сердечного ритма и проводимости, что требует по-
вышенного внимания со  стороны участкового пе-
диатра и кардиолога. Частота МАС у детей с нару-
шениями ритма и  проводимости сердца составила 
44,0 ± 1,8 %.

К группе высокого риска по развитию аритмий 
относятся дети с изолированными ЭКХ левого же-
лудочка, изолированным ПМК, их сочетанием. На-
рушения ритма и проводимости у пациентов с МАС 
выявляются в 95,7 %. Они могут носить как клини-
чески незначимый (синусовая аритмия  — ​22,3 %, 
миграция водителя ритма по  предсердиям  — ​
29,8 %), так и  значимый характер: суправентрику-
лярная и  желудочковая экстрасистолия  — ​15,9 %, 
синоатриальная блокада  — ​4,6 %, атриовентрику-
лярная блокада — ​4,3 %.

3.2. Рекомендации по ведению детей с патоло-
гией сердечно-сосудистой системы на фоне дис-
плазии соединительной ткани

Основные принципы: врачебный контроль пе-
диатром и детским кардиологом (1–2 раза в тече-
ние года), индивидуальность, комплексность, дли-
тельность. Необходимо выполнение обязательных 
условий: соблюдение режима дня: нормализация 
труда и  отдыха; достаточный по  продолжитель-
ности сон. Большинство детей удовлетворительно 
переносят физическую нагрузку при отсутствии 
митральной регургитации, выраженных наруше-
ний процесса реполяризации и жизнеугрожающих 
аритмий.

Рекомендуются при наличии врачебного контро-
ля плавание, лыжи, коньки, катание на велосипеде. 
Не рекомендуются спортивные занятия, связанные 
с  толчкообразным характером движений (прыжки, 
борьба и подобное) и силовые виды соревнований 
и спорта. Необходимы ограничения физической ак-
тивности и  прекращение занятий спортом при об-
наружении: митральной регургитации, жизнеугро-
жающих аритмий, изменений обменных процессов 
в миокарде, удлинения интервала QT на ЭКГ.

Фитотерапия и  медикаментозное лечение на-
правлены на предупреждение возникновения об-
менных нарушений в  органах, воздействие на  СТ, 
ВД (настойка валерианы, пустырника, сбор трав: 
шалфей, багульник, зверобой, пустырник, валери-
ана, боярышник). Показана медикаментозная тера-

пия курсами с чередованием лечебных препаратов. 
Используются стимуляторы коллагенообразования: 
витамин С, L-карнитин, кудесан2, микроэлементные 
добавки, содержащие витамины, ионы Cu2+, Zn2+ 
(цинкит4) и Mg2+ (магнерот6), магнеB61. Стабилиза-
торы минерального обмена: витамин D, кальций-D3 
Никомед2; витрум кальциум с витамином D4, остео
генон6, корректоры биоэнергетического состояния 
организма — ​фосфаден2.

4. Система органов дых ания на фоне 
дисплазии соединительной тк ани

Морфологические изменения при бронхолегоч-
ных заболеваниях на фоне ДСТ:

1) нарушение формирования эластического кар-
каса легких (образование эмфизематозных булл, 
спонтанный пневмоторакс);

2) дефект хрящевого и  соединительнотканного 
каркаса трахеи и бронхов (трахеобронхиальная дис-
кинезия, трахеобронхомаляция, трахеобронхомега-
лия, возникновение бронхоэктазов).

4.1. Особенности течения бронхолегочной па-
тологии

1. Одним из основных проявлений бронхолегоч-
ной патологии у детей на фоне ДСТ является брон-
хообструктивный синдром (БОС), обусловленный 
физиологической гиперреактивностью и  дискине-
зией бронхов. У детей первых трех лет жизни высок 
удельный вес острых обструктивных бронхитов.

2. Типично присоединение бронхиальной об-
струкции при пневмониях, особенно вызванных 
внутриклеточными возбудителями (микоплазмой, 
хламидиями).

3. Обострения бронхиальной астмы (БА) клини-
чески проявляются присоединением интоксикации, 
пролонгированного БОС.

4. БА, рецидивирующие пневмонии, врожден-
ные пороки развития (ВПР) бронхов сопровожда-
ются ранним развитием осложнений  — ​легочной 
гипертензии, легочного сердца, пневмофиброза, ле-
гочных булл, эмфиземы и пневмоторакса.

5. Особо тяжелое клиническое течение бронхоле-
гочной патологии и быстрое формирование ослож-
нений наблюдаются у больных с марфаноподобным 
и элерсоподобным фенотипами ДСТ.

6. Наличие сопутствующих врожденных пороков 
трахеи, бронхолегочной системы (синдромы Му-
нье – Куна, Вильямса – Кэмпбела, бронхоэктатиче-
ская болезнь, бронхиолоэктатическая болезнь).

Алгоритм диагностики ДСТ-зависимых изме-
нений бронхолегочной системы

1. Жалобы: повторяющиеся и длительно проте-
кающие (более 10 дней) ОРВИ, рецидивирующие 
эпизоды приступов затрудненного, «свистящего» 
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дыхания; множественные жалобы, связанные с во-
влечением нескольких органов и систем (ССС, кост-
но-суставной, пищеварительного тракта (ПТ) и др.).

2. Анамнез заболевания: раннее начало ОРВИ 
(в первые 6 месяцев жизни); частые ОРВИ с бронхо-
обструкцией; рецидивирующее течение пневмоний, 
вызванных внутриклеточными микроорганизмами.

3. Отягощенный перинатальный (угроза пре-
рывания беременности, внутриутробная гипоксия 
и  гипотрофия, осложненное течение родов) и  аку-
шерский анамнезы (невынашивание, мертворож-
дение, хламидиоз, уреаплазмоз); отягощенный ко-
морбидный фон (гипотрофия, анемия, аномалии 
конституции).

4. Анализ родословных: семейная сегрегация 
главных фенотипических признаков ДСТ и бронхо-
легочной патологии [22, 42, 45].

Спонтанный пневмоторакс у  подростков 
с дисплазией соединительной ткани

Результаты последних исследований свиде-
тельствуют, что ДСТ диагностируется примерно 
у 75 % пациентов с первичным спонтанным пнев-
мотораксом (СП), причем примерно у  половины 
из  них имеются выраженные, прогностически не-
благоприятные признаки поражения отдельных ор-
ганов и систем. СП является неотложным состояни-
ем, требующим немедленной медицинской помощи. 
При рецидивирующем СП показано хирургическое 
лечение. После оказания неотложной медицинской 
помощи целесообразно направление пациента в ле-
чебную организацию для обследования и проведе-
ния медицинской реабилитации.

4.2. Особенности течения острых бронхитов
Предположить наличие ДСТ у  ребенка 

с острым бронхитом (ОБ) необходимо при выявле-
нии следующих особенностей течения заболевания:

Анамнез: повторные эпизоды бронхитов в тече-
ние года, в связи с чем детей относят в группу угро-
жаемых по  рецидивирующим бронхолегочным за-
болеваниям; наличие гиперкринического типа БОС, 
характеризующегося длительным влажным кашлем 
с трудно отходящей мокротой, шумным дыханием, 
одышкой смешанного характера.

Особенности течения бронхитов у  детей 
с  ДСТ: тяжесть и  продолжительность кашля, фи-
зикальных изменений, лихорадки, интоксикации 
и  лабораторных признаков вследствие нарушения 
эвакуации бронхиального секрета, деформации ГК, 
изменений в бронхиальном дереве, частого присо-
единения бактериальной микрофлоры; преоблада-
ния гиперкринического варианта БОС; склонность 
к рецидивирующему течению.

Особенности рентгенографической картины: 
асимметрия картины в виде неравномерности и де-

формированности легочного рисунка, завуалиро-
ванность просвета промежуточного бронха, участки 
гиповентиляции, возникающие в связи с нарушени-
ем эвакуации бронхиального секрета, что характер-
но для рецидивирующей бронхиальной обструкции 
[9, 11, 12, 42].

Рекомендации по ведению детей с бронхитами 
на фоне дисплазии соединительной ткани

Физические методы включают вибрационный 
массаж (при отсутствии булл) и  постуральное по-
ложение, которые назначают со 2–3-го дня лечения 
при нормальной температуре тела. При выраженном 
БОС показаны ингаляции кортикостероидов или их 
системное применение [9, 31, 35, 53, 60]. Общепри-
нятые показания к антибактериальной терапии ОБ 
у  детей с  ДСТ должны дополняться следующими 
пунктами: отсутствие тенденции к  разрешению 
бронхита в течение 7–10 дней, клинико-лаборатор-
ные признаки присоединения бактериальной ин-
фекции по данным микроскопии мокроты и клини-
ческого анализа крови.

4.3. О собенности течения бронхиальной аст-
мы у детей с дисплазией соединительной ткани

Течение БА, ассоциированной с ДСТ, имеет ряд 
особенностей: более ранний дебют заболевания, 
вегетативная окраска приступа, меньшая устойчи-
вость к  эмоциональным и  физическим нагрузкам, 
продолжительный приступный период, нетипичное, 
более тяжелое течение и более частая инвалидиза-
ция. БА, ассоциированная с  ДСТ, характеризуется 
выраженными нарушениями легочных объемов.

Тяжесть клинических проявлений БА зависит 
от фенотипа ДСТ: у детей с неклассифицируемым 
фенотипом более чем в 2 раза реже развивается ле-
гочная гипертензия и пневмофиброз по сравнению 
с  пациентами с  БА и  элерсоподобным и  в  4 раза 
реже, чем у больных с марфаноподобным феноти-
пом. У  детей с  марфаноподобным фенотипом при 
БА в 4 раза чаще формируются легочные буллы, чем 
у больных с элерсоподобным фенотипом.

Учитывая особенности формирования осложне-
ний БА у  детей с  разными вариантами ДСТ, боль-
шое значение имеет ранняя диагностика легочной 
гипертензии, пневмофиброза, легочных булл (пред-
упреждение пневмоторакса). При элерсоподобном 
и марфаноподобном фенотипах существенную роль 
в формировании тяжести симптомов БА играют из-
менения со стороны вовлеченных в патологический 
процесс органов и систем (деформация грудной клет-
ки, МАС, аритмии, артериальные гипотонии). Целе-
сообразно рассматривать клинические варианты БА, 
ассоциированные с различными фенотипами ДСТ.

Немедикаментозная терапия. Режим, уровень 
физической активности определяется степенью по-
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ражения органов дыхания. Неаппаратные методы 
физического лечения: лечебная физкультура с  ис-
пользованием тренажеров, дыхательная гимнасти-
ка, гидротерапия, курсы массажа грудной клетки.

Рекомендации по ведению детей с бронхиаль-
ной астмой на фоне ДСТ

Программа ведения больных БА, ассоциирован-
ной с  ДСТ, должна обеспечивать регулярное на-
блюдение и включать мониторинг тяжести, пикфло-
уметрию. Необходимо наблюдение специалистов 
(кардиолога, невролога, гастроэнтеролога, аллерго-
лога, хирурга, ЛОР-врача). Дети нуждаются в про-
ведении ЭхоКГ для диагностики МАС, УЗИ для 
исключения патологии ПТ и  мочевыделительной 
системы (МВС). Терапия больных должна включать 
коррекцию ВД, дыхательную гимнастику, психоте-
рапию.

БОС при БА на фоне ДСТ носит преимуществен-
но проксимальный характер (45,13 %), при этом 
не  всегда удается добиться положительного отве-
та на  пробу с  бронхолитиком (50 %), что связано 
с трахеобронхиальной дискинезией. Использование 
МагнеВ61 в лечении детей с БА на фоне ДСТ пока-
зало уменьшение клинических проявлений (сокра-
щение частоты приступов в  1,5 раза, уменьшение 
«вегетативных» жалоб, повышение эмоциональной 
устойчивости).

Медикаментозное лечение:
•	 противовоспалительная терапия: ингаляцион-

ные глюкокортикоиды, антилейкотриеновые препа-
раты;

•	 ингаляции β2-агонистов, холинолитиков; па-
рентеральное введение преднизолона при бронхи-
альной обструкции;

•	 антагонисты рецепторов эндотелина (босен-
тан2), игибиторы фосфодиэстеразы 5 (силденафил6), 
простагландины (илопрост6), ингаляции оксида азо-
та, кислородотерапия при легочной гипертензии.

Диспансерное наблюдение. Применение пре-
паратов, корректирующих метаболизм в сочетании 
с психологической поддержкой, курсами ЛФК, ды-
хательной гимнастикой. Проводится не реже 1 раза 
в 6 мес., чаще несколькими специалистами (карди-
ологом, гастроэнтерологом, ЛОР-врачом, невроло-
гом). Обязателен мониторинг ССС (ЭКГ, ЭхоКГ).

5. Пищеварительный тракт на фоне 
дисплазии соединительной тк ани

Наиболее частые изменения пищеваритель-
ного тракта, обусловленные дисплазией соедини-
тельной ткани:

•	 птоз органов брюшной полости;
•	 грыжи: диафрагмальная, пупочная;
•	 патологические рефлюксы;

•	 несостоятельность кардиального отдела же-
лудка;

•	 дивертикулы пищевода и  различных отделов 
кишечника;

•	 долихосигма, мегаколон;
•	 недостаточность биугиниевой заслонки;
•	 аномалии формы и  расположения желудка, 

двенадцатиперстной кишки и желчного пузыря.
5.1. О собенности течения гастроэзофагеаль-

ной рефлюксной болезни
Предположить наличие у ребенка с гастроэзо-

фагеальной рефлюксной болезнью (ГЭРБ) сопут-
ствующей ДСТ следует при выявлении следующих 
особенностей течения: ранний дебют, частые и дли-
тельные рецидивы, торпидность к  проводимой те-
рапии, клиника с  преобладанием диспептических 
расстройств и  вегетативной симптоматики, внепи-
щеводные проявления; большая распространен-
ность воспаления и  склонность к  деструктивным 
процессам со  стороны слизистой оболочки [5, 10, 
18, 21].

Наиболее частые проявления ДСТ, выявляе-
мые у ребенка с ГЭРБ:

Внешние: сколиоз, астеническое телосложение, 
плоскостопие, деформация ГК, гипермобильность 
суставов (ГМС), арахнодактилия, миопия.

Висцеральные: пролапсы клапанов сердца, ди-
латация корня аорты, деформация желчного пузыря 
(ЖП), нефроптоз, пиелоэктазия.

Лабораторные: повышение уровня оксипроли-
на в суточной моче, С- и N-концевых телопептидов, 
коллагена I типа, снижение содержания внутрикле-
точного магния.

Особенности течения гастроэзофагеальной 
рефлюксной болезни на фоне дисплазии соедини-
тельной ткани:

Изжога, носящая позиционный характер (в  го-
ризонтальном положении), нередко тошнота, от-
рыжка, чувство голода, а  также внепищеводные 
проявления — ​осиплость голоса по утрам, перше-
ние в горле, кашель, психовегетативные нарушения 
(сердцебиение, нарушение сна, тревожность), а так-
же дефекты эмали зубов. У детей с ГЭРБ на фоне 
ДСТ чаще встречается эндоскопически позитивная 
форма и эрозивные эзофагиты [5, 7, 10, 18, 21].

5.2. О собенности течения хронического га-
стродуоденита

Предположить наличие ДСТ у  ребенка с  хро-
ническим гастродуоденитом (ХГД) необходимо при 
выявлении следующих особенностей течения ос-
новного заболевания:

Анализ родословной: семейная сегрегация 
главных фенотипических признаков ДСТ и хрони-
ческой гастроэнтерологической патологии.



передовая статья 13

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

Анамнез жизни: выявление неблагоприятных 
факторов анте-, интра- и  постнатального периодов 
развития плода и ребенка, которые могли способство-
вать нарушению эмбриогенеза и  формирования СТ 
(третья и более по счету беременность, возраст матери 
старше 35 лет, гестоз второй половины, внутриутроб-
ная гипоксия плода, стремительные роды, проблемы 
вскармливания и перинатальное поражение ЦНС).

Анамнез болезни: манифестация первых прояв-
лений заболевания начиная с младшего школьного 
возраста; упорство течения, кратковременные пе-
риоды клинического благополучия при назначении 
комплекса традиционных лечебно-профилактиче-
ских мероприятий без учета наличия и выраженно-
сти ДСТ; сопутствующая патология: ВД, поражения 
зубов, пищевода, толстой кишки, желчевыводящей 
системы, кожи и др.

Наиболее частые проявления дисплазии со-
единительной ткани, характерные для больных 
с хроническими гастродуоденитами

Внешние: нарушение осанки, воронкообразная 
деформация грудной клетки, арахнодактилия, пло-
скостопие, ГМС, гиперэластичность кожи, нару-
шения зрения, петехии, экхимозы, гематомы, кро-
вотечения из  носа, десен, меноррагии, патология 
органов зрения. Наиболее значимые МАР: анома-
лии прикуса и  роста зубов, тонкая кожа, широкая 
сандалевидная щель, увеличение дистальных фа-
ланг первых пальцев стоп, долихоцефалия, глазной 
гипертелоризм.

Висцеральные: моторно-эвакуаторные дис-
функции кишечника и  ЖП, дисплазии почек, ней-
рогенная дисфункция мочевого пузыря, ЭКХ и тра-
бекулы, патология органов зрения, нарушения 
агрегационной функции тромбоцитов.

Особенности течения гастродуоденитов на 
фоне дисплазии соединительной ткани:

а) манифестация с клиники астеновегетативных 
нарушений, коррелирующих со степенью выражен-
ности ДСТ: снижение аппетита, болевой синдром 
с отсутствием четкой связи с приемом пищи, спон-
танные ночные схваткообразные боли, длительно 
сохраняющиеся при пальпации;

б) упорство течения при назначении комплекса 
лечебно-реабилитационных мероприятий;

в) наличие сопутствующих поражений орга-
нов пищеварительной системы, наиболее частыми 
из которых являются:

•	 аномалии прикуса и  роста зубов в  сочетании 
с распространенным кариесом, частота которого на-
растает к подростковому возрасту;

•	 недостаточность нижнего пищеводного сфин-
ктера и  патологические ГЭР, приводящие к  разви-
тию рефлюкс-эзофагита;

•	 хронические запоры, формирующиеся либо 
в результате снижения моторно-эвакуаторной функ-
ции кишечника, либо на  фоне аномалий развития 
кишечника (долихосигма, незавершенный поворот 
кишечника и др.);

•	 дисфункции билиарного тракта (ДБТ), чаще 
протекающие на фоне аномалий ЖП по гипомотор-
ному типу;

г) наличие ВД преимущественно по ваготониче-
скому типу, клинически проявляющейся цефалгия-
ми, дистальным гипергидрозом, медленным перехо-
дом от сна к бодрствованию, тошнотой в транспорте 
и др.

Алгоритмы диагностики гастродуоденитов, 
ассоциированных с  дисплазией соединительной 
ткани:

•	 ЭГДС: преимущественно гипертрофические 
и  эрозивные формы поражения; склонность к рас-
пространению воспаления слизистой оболочки, т. е. 
к формированию пангастрита и распространенного 
дуоденита;

•	 морфометрия слизистой оболочки желудка 
и двенадцатиперстной кишки: уменьшение толщины 
слизистой оболочки, снижение высоты эпителия;

•	 цитохимическое исследование (ШИК-реакция) 
биоптатов: снижение продукции цитоплазматиче-
ских нейтральных гликопротеидов, свидетельству-
ющее о нарушении слизеобразования;

•	 внутрижелудочная рН-метрия: выявление дуо-
деногастральных и гастроэзофагеальных рефлюксов;

•	 макро- и микроэлементы сыворотки крови: по-
лиэлементный дисбаланс преимущественно дефи-
цитного характера, включающий снижение уровня 
магния, цинка и меди [21, 24, 34, 40].

5.3. О собенности течения язвенной болезни 
двенадцатиперстной кишки на фоне дисплазии 
соединительной ткани

Предположить наличие у  ребенка с  язвенной 
болезнью двенадцатиперстной кишки (ЯБДК) со-
путствующей ДСТ следует при выявлении следую-
щих особенностей заболевания: неблагоприятное, 
часто рецидивирующее течение, наличие стойких 
рубцовых деформаций.

Наиболее частые проявления ДСТ, выявляе-
мые у детей с ЯБДК:

Внешние: изменения кожи (темные веснушки 
числом более 20, гиперрастяжимость и  истонче-
ние), скелета (сколиоз, кифосколиоз, крыловидные 
лопатки, килевидная или воронкообразная дефор-
мация грудной клетки, ГМС, плоскостопие), зубо-
челюстные аномалии (аркообразное и  готическое 
небо).

Висцеральные: миопия разной степени выра-
женности, ПМК, дисфункция хорд МК с наличием 
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ЭКХ или без них, деформация ЖП в виде перегибов 
или S-образной формы.

Особенности течения язвенной болезни две-
надцатиперстной кишки у  детей на  фоне дис-
плазии соединительной ткани:

•	 манифестация болей в животе возможна у детей 
с пятилетнего возраста (в среднем 9,06 ± 0,07 года);

•	 большинство пациентов предъявляют жалобы 
на боли в эпигастральной области, нередка типичная 
симптоматика в виде «голодных» и ночных болей;

•	 диспептические расстройства у  большинства 
больных проявляются отрыжкой;

•	 болезненность при пальпации в  эпигастраль-
ной и/или пилородуоденальной областях;

•	 у  большинства больных с  ЯБДК имеет место 
неблагоприятное течение заболевания (частое реци-
дивирование с развитием стойкой рубцовой дефор-
мации разных отделов желудка и двенадцатиперст-
ной кишки);

•	 выявление одиночных, а  также множествен-
ных язв, чаще на передней стенке двенадцатиперст-
ной кишки при эндоскопическом исследовании, 
с размерами язвенного дефекта от 5 до 10 мм.

Алгоритм диагностики детей с  язвенной бо-
лезнью двенадцатиперстной кишки, ассоцииро-
ванной с дисплазией соединительной ткани:

•	 при подозрении на  ЯБДК наиболее информа-
тивной является ЭГДС: при частых рецидивах по-
ражения и рубцовых деформациях возрастает риск 
неблагоприятного течения, что предопределяет 
необходимость повторного обследования ребенка 
через 3–6 месяцев для решения вопроса о противо-
рецидивном лечении. При благоприятном течении 
ЯБДК, коррелирующей с  числом признаков ДСТ 
от 25 до 30, последующее эндоскопическое иссле-
дование может быть проведено через год;

•	 обязательным является экспресс-тест 
на Helicobacter pylori;

•	 морфологическое исследование с оценкой ха-
рактеристики слизистой оболочки и степени ее бак-
териальной обсемененности.

5.4. Варианты течения дисфункций билиарно-
го тракта

Предположить наличие ДСТ у  ребенка с  ДБТ 
следует при выявлении следующих особенностей 
течения заболевания.

Анализ родословной: семейная сегрегация 
главных фенотипических признаков ДСТ, заболева-
ний гепатобилиарной системы.

Анамнез жизни: осложненное течение беремен-
ности, вредные привычки матери, возраст матери 
моложе 20 лет или старше 35 лет.

Анамнез болезни: ранняя (в  дошкольном или 
младшем школьном возрасте) манифестация забо-

левания, особенно на фоне аномалий развития ЖП, 
со склонностью к раннему формированию билиар-
ного сладжа и холестероза.

Наиболее частые проявления дислазии соеди-
нительной ткани, встречающиеся у детей с па-
тологией билиарной системы

Внешние: нарушения костно-связочного аппара-
та (долихостеномелия, крыловидные лопатки, ско-
лиоз, ГМС, плоскостопие), изменения со  стороны 
кожи и ее придатков (пигментные пятна, изменения 
ногтей), ранний кариес, рецидивирующие носовые 
кровотечения.

Висцеральные: аномалии ЖП, гастроэзофаге-
альные и дуодеогастральные рефлюксы, ПМК, ВД, 
пиело- и каликоэктазии, нефроптоз, миопия. Соче-
танный характер висцеральных проявлений указы-
вает на полиорганный характер ДСТ.

Особенности течения ДБТ на фоне ДСТ:
•	 преобладание гипомоторной формы дисфунк-

ции ЖП, нередко сочетающейся со спазмом сфин-
ктера Одди;

•	 выраженность и упорность билиарных болей;
•	 разнообразие диспепсических проявлений 

(изжога, тошнота, нарушения стула, чаще в  виде 
запоров), боли в  различных отделах живота, обу-
словленные большой частотой вовлечения в  пато-
логический процесс органов, сопряженных с били-
арной системой;

•	 по данным УЗИ: раннее развитие билиарного 
сладжа, создающего угрозу формирования холесте-
роза ЖП и желчнокаменной болезни;

•	 повышение содержания летучих жирных кис-
лот (пропионовой, масляной) в  сыворотке крови, 
что обусловлено нарушением функции гепатоцитов 
по утилизации метаболитов кишечной микрофлоры 
[21, 24, 34, 40].

5.5. Рекомендации по ведению детей с патоло-
гией органов пищеварения на  фоне дисплазии 
соединительной ткани

Рекомендации по  ведению детей с  гастроэзо-
фагеальной рефлюксной болезнью на  фоне дис-
плазии соединительной ткани

В связи с более длительным течением и частыми 
рецидивами ГЭРБ на  фоне ДСТ диспансерное на-
блюдение целесообразно проводить ежеквартально. 
Длительность наблюдения — ​до передачи во взрос-
лую сеть. Продолжительность курса лечения эндо-
скопически позитивной ГЭРБ — ​не менее 1 месяца. 
Дополнительно к  лечению основного заболевания 
назначаются препараты, стабилизирующие метабо-
лизм СТ и магниевый гомеостаз [21, 24, 34, 40].

Дополнительные рекомендации: постураль-
ная терапия (сон с приподнятым головным концом 
кровати) в связи с частой недостаточностью кардии. 
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При обострении ребенок освобождается от занятий 
физкультурой, при неполной ремиссии проводится 
ЛФК, при полной  — ​занятия в  подготовительной 
группе (повышение внутрибрюшного давления 
при недостаточности кардии провоцирует рецидив 
ГЭРБ). Рекомендуется плавание, общеукрепляю-
щий массаж для коррекции осанки.

Рекомендации по  ведению детей с  гастродуо
денитами на  фоне дисплазии соединительной 
ткани

Используют этапный принцип назначения лечеб-
но-реабилитационных воздействий:

•	 первый этап проводят в  острый период за-
болевания в стационаре, его основными задачами 
являются: уменьшение выраженности симпто-
мов и  обеспечение контроля над заболеванием 
путем предотвращения или снижения тяжести 
обострений; нивелирование изменений, возник-
ших вследствие ДСТ. Результативность лечебной 
работы этапа оценивают по  показателям, харак-
теризующим выраженность жалоб, объектив-
ных симптомов, а также по функциональному со-
стоянию организма до, в  течение и  после курса 
лечения;

•	 второй этап проводится на  участке, а  также 
в  стандартных условиях жизни семьи под контро-
лем педиатра. Его задачами являются закрепление 
эффекта, достигнутого в ходе первого этапа, и кор-
рекция отдельных проявлений ДСТ. 

Дополнительные рекомендации: организация 
режимно-диетических мер в  острый период бо-
лезни по  общим принципам. В  период ремиссии 
диетотерапию назначают после предварительного 
обследования у  гастроэнтеролога. Рекомендуют 
пищу, богатую белком. Продукты питания должны 
содержать большое количество микроэлементов, 
витаминов и  непредельных жирных кислот. По-
казано включение в реабилитационные комплексы 
дифференцированной программы психофизиче-
ской тренировки. Лабильность нервных процес-
сов, присущая пациентам с ДСТ, чувство тревоги 
и склонность к аффективным состояниям требуют 
обязательной психологической коррекции [21, 24, 
34, 40].

Обучение больного. Больной и  его родители 
должны знать об  основных клинических при-
знаках заболевания и провоцирующих факторах. 
Их информируют о  необходимости соблюдения 
рекомендаций режимно-диетической направ-
ленности, обучают пациентов и  их родителей 
упражнениям лечебной физкультуры. Поскольку 
заболевание может носить семейный характер, 
лечению подлежат не  только дети, но  и  их род-
ственники.

Рекомендации по ведению детей с язвенной бо-
лезнью двенадцатиперстной кишки на фоне дис-
плазии соединительной ткани

При обнаружении Helicobacter pylori всем де-
тям с ЯБДК, ассоциированной с ДСТ, рекомендует-
ся обязательная стандартная антихеликобактерная 
терапия в течение 14 дней с последующим курсом 
терапии ингибиторами протонной помпы в  тече-
ние 2–4 недель в зависимости от течения. При от-
сутствии Helicobacter pylori показан 4–6-недельный 
курс терапии ингибиторами протонной помпы, ко-
торый при неблагоприятном прогнозе составляет 
не менее 6 недель с последующей поддерживающей 
терапией.

Рекомендации по ведению детей с дисфункция-
ми билиарного тракта на фоне дисплазии соеди-
нительной ткани

Выбор медикаментозной терапии зависит от ва-
рианта нарушения моторики билиарных путей:

•	 при гипомоторной дисфункции ЖП: холеки-
нетики (минеральные воды, содержащие сульфат 
магния, в  виде беззондового тюбажа, — ​Ессенту-
ки 17, 20, Арзни, Ижевская; прокинетики — ​домпе-
ридон) и/или гепатопротекторы растительного про-
исхождения, обладающие желчегонным действием 
(например, экстракт листьев артишока полевого 
(хофитол3), комплексный гомеопатический препа-
рат галстена1), при наличии выраженного билиарно-
го сладжа — ​препараты урсодеоксихолевой кисло-
ты (урсофальк, урсосан,) — ​в течение 3–6 месяцев;

•	 при спазме сфинктера Одди: спазмолитики 
миотропного действия, которые не  ослабляют ки-
шечной перистальтики и не снижают артериального 
давления, предупреждают кристаллообразование 
холестерина  — ​гимекромон6 (одестон5), гиосцин-
N-бромид3 (бускопан); мебеверин4 (дюспаталин). 
Используются и  неселективные холеспазмолитики 
(дротаверина хлорид1, папаверина гидрохлорид) 
не  более 10 дней или растительные желчегонные 
средства, обладающие спазмолитическим действи-
ем, — ​экстракт плодов расторопши, корневища 
куркумы, травы и корня чистотела большого (гепа-
тофальк планта4), комплексный гомеопатический 
препарат — ​галстена1;

•	 по  показаниям назначают пищеварительные 
ферментные препараты: при гипермоторной форме 
показаны препараты, содержащие панкреатин без 
желчных кислот, — ​панкреатин (креон, мезим-фор-
те), при гипомоторной форме — ​содержащие ком-
поненты желчи (фестал, дигестал);

•	 курсы метаболической терапии, включающей 
препараты, стимулирующие коллагенообразование 
(препараты магния, L-карнитина, витамины груп-
пы В) и улучшающие биоэнергетическое состояние 
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организма, — ​инозин (рибоксин2), убидекаренон 
(кудесан1). Длительность курсов должна составлять 
не  менее 1–2 месяцев, число курсов  — ​2–3 в  год 
в зависимости от выраженности ДСТ;

•	 противорецидивное лечение препаратами, ре-
гулирующими моторику желчевыводящих путей, 
проводится при купировании клинических проявле-
ний заболевания в виде двухнедельных курсов 1 раз 
в квартал в течение не менее 3 лет. При наличии би-
лиарного сладжа курс лечения желчегонными пре-
паратами проводят непрерывно в  течение четырех 
недель с  последующим переходом к  прерывистым 
курсам желчегонной терапии. При этом целесоо-
бразно проводить УЗИ печени, ЖП, поджелудочной 
железы 2 раза в год в течение 3 лет.

6. Мочевыделительна я система у детей 
с дисплазией соединительной тк ани

6.1. О собенности течения нефро-урологиче-
ской патологии

Предположить наличие у ребенка с патологией 
МВС фоновой ДСТ следует при выявлении следую-
щих особенностей.

Анализ родословной: семейная сегрегация 
главных признаков ДСТ, хронических заболеваний 
и врожденных пороков развития МВС, повышенная 
частота иммунопатологии и заболеваний ПТ.

Анамнез жизни: осложненное течение беремен-
ности.

Анамнез болезни: ранняя (до 3 лет) манифеста-
ция патологии МВС, формирование осложнений 
в  виде артериальной гипертензии, нефросклероза, 
снижения функций почек; частые рецидивы вторич-
ного хронического пиелонефрита (ХП), стероидре-
зистентный гломерулонефрит; наличие аномалий 
положения почек (ротация, дистопия).

Анализ родословной: накопление признаков 
ДСТ, хронических заболеваний и  врожденных по-
роков развития МВС.

Наиболее частые проявления дисплазии соеди-
нительной ткани у детей с патологией мочевы-
делительной системы.

Внешние: диспластический рост зубов, различ-
ные варианты деформаций ГК, сколиоз, плоскосто-
пие, ГМС, ГРК, диастаз прямых мышц живота.

Висцеральные: нефроптоз II–III степеней; 
ПМК; пролапсы двух клапанов сердца с  регурги-
тацией; миопия средней степени тяжести; дефор-
мации ЖП; нейрогенная дисфункция мочевого 
пузыря; данные цистографии: выявление ПМР; 
радиоизотопной ренографии: «непостоянный» 
рефлюкс; асимметрия выведения. Выявление ПМР 
любой степени — ​показание для обследования ре-
бенка на наличие ДСТ.

Особенности течения инфекции мочевыдели-
тельной системы у детей на фоне дисплазии со-
единительной ткани

Предположить наличие у ребенка с инфекцией 
мочевыделительной системы (ИМС) сопутствую-
щей ДСТ следует при выявлении нейрогенной дис-
функции мочевого пузыря, чаще по гипорефлектор-
ному типу; ПМР любой степени тяжести; гипотонии 
верхних мочевых путей (пиелоэктазия, гипотония 
мочеточника); рецидивирующего течения заболева-
ния с низкой степенью воспалительной активности.

Наиболее частые проявления ДСТ у ребёнка с 
ИМС

Внешние: пониженное питание при высокой 
ДТ; астеническое телосложение; нарушение осан-
ки, сколиоз, лордоз, плоскостопие; МАР (дефект 
прикуса и  строения зубов, арахнодактилия кистей 
и  стоп, диастаз прямых мышц живота, грыжевые 
выпячивания и др.).

Висцеральные: низкое АД; МАС; нарушения 
ритма сердца, очаги хронической инфекции в  но-
соглотке, миопия. Отклонения в  репродуктивной 
сфере: задержка полового развития; у  девушек  — ​
нарушение менструального цикла, гипоплазия и/
или аномалии строения матки, мультифолликуляр-
ная трансформация яичников; у  юношей  — ​вари-
коцеле, фимоз, паховая грыжа, гипоплазия яичек. 
По данным УЗИ — ​гипотония чашечно-лоханочной 
системы (ЧЛС) и/или мочеточников, пиелоэктазии, 
гидронефротическая трансформация, подозрение 
на ПМР, гипотония мочевого пузыря. При обследо-
вании пациента с нефро-урологической патологией 
необходимо помнить о  наличии ассоциированной 
аномалии трех органов: почки — ​сердце — ​матка.

Наиболее частые проявления дисплазии соеди-
нительной ткани у детей с хроническим пиело-
нефритом

Внешние: у  детей с  хроническим пиелонефри-
том (ХП) на  фоне ДСТ часто (от  91,7 до  63,3 %) 
имеют место [6]: дисгармоничное ФР за счет асте-
нического телосложения; различные формы ско-
лиоза; ГМС; высокое небо; сандалевидная щель. 
В 48,3–20,0 %: плоскостопие, hallus valgus, эпикант, 
патология зрения, повышенная растяжимость и вы-
раженность венозной сети кожи, расширенные ка-
пилляры, пигментные пятна. Менее 20 % — ​другие 
фенотипические признаки ДСТ: голубые склеры, 
килевидная, воронкообразная, плоская ГК, грыжи 
брюшной стенки, искривление перегородки носа, 
кифоз, мышечная гипотония, «натоптыши», кож-
ная синдактилия пальцев и большая вытопка стопы, 
легкое возникновение экхимозов. Тяжелые прояв-
ления костно-мышечных деформаций сочетаются 
с патологией зрения [56].
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Висцеральные: аномалии положения почек (не-
фроптоз, дистопия, ротация), ВПР (удвоенные, под-
ковообразные почки, гидронефроз и др.). При УЗДГ 
сосудов почек для ХП на  фоне ДСТ характерно 
снижение скоростных показателей: максимальной 
систолической скорости, усредненной скорости 
кровотока и  индексов, характеризующих перифе-
рическое сопротивление [16, 55]. Данные ЭхоКГ: 
ПМК и/или пролапс трикуспидального клапана, 
ЭКХ ЛЖ. Важно выявление подвижных шейных 
позвонков при УЗИ. У 100 % детей с ДСТ диагно-
стируется нестабильность ШОП в виде антелистеза 
(95,0 %) и ретролистеза (5 %), причем у половины 
(50 %) больных нестабильность локализуется более 
чем в двух сегментах, у 23,3 % пациентов обнару-
живаются косвенные признаки раннего шейного 
остеохондроза [55, 56]. До  проявления признаков 
вторичного ХП возможно выявление умеренной 
протеинурии, метаболических нарушений (окса-
латно-кальциевая кристаллурия, фосфатурия, ура-
турия, смешанная кристаллурия), тубулярных на-
рушений, связанных с  нарушением метаболизма, 
признаков нарушения аммонио-, ацидогенеза. При 
выявлении у  больных фенотипических признаков 
ДСТ, нестабильности ШОП необходимо проведе-
ние УЗИ. При отсутствии активного воспаления 
в  МВС целесообразно рекомендовать наблюдение 
пациентов нефрологом с  проведением УЗДГ сосу-
дов почек. Наличие признаков изменений гемоди-
намики не только в сегментарных, но и в стволовых 
почечных артериях необходимо учитывать для ран-
него выявления признаков почечной недостаточно-
сти и  определения объема лечения, рекомендовать 
осмотр офтальмолога.

Особенности течения заболеваний органов мо-
чевыделительной системы на фоне дисплазии со-
единительной ткани:

Вторичный хронический пиелонефрит: дебют 
заболевания  — ​после 11  лет; связан с  физической 
нагрузкой (28,3 %); типично развитие обструктив-
ных форм; чаще отмечается рецидивирующее тече-
ние; характерно формирование тубулярной недоста-
точности. ХП характеризуется латентным течением, 
частыми рецидивами, более высокой степенью 
активности, нарушением парциальных функций 
почек. Вторичный ХП на фоне ВПР МВС у детей 
с ДСТ средней и тяжелой степеней сопровождает-
ся повышенной продукцией провоспалительных 
цитокинов (ФНО-α и ИЛ‑1β), при этом ФНО-α со-
храняется в высоких концентрациях даже в периоде 
ремиссии [54].

Хронический цистит: плохо поддающееся ле-
чению течение с признаками функциональных рас-
стройств мочеиспускания (недержание или неудер-

жание мочи, симптом «мокрых трусиков», энурез, 
нарушение частоты мочеиспусканий).

Нейрогенная дисфункция мочевого пузыря: 
типичен гипорефлекторный вариант — ​редкие мик-
ции большими порциями; гипотония мочевого пу-
зыря со значительным объемом остаточной мочи.

Первичный гломерулонефрит: тяжесть корре-
лирует с выраженностью ДСТ. На фоне ДСТ сред-
ней и тяжелой степени отечный синдром и артери-
альная гипертензия держатся более длительно, чем 
у пациентов без признаков ДСТ.

ВПР мочевыделительной системы (МВС) 
на  фоне ДСТ средней и  тяжелой степени у  боль-
шинства больных сопровождается гиперпродукци-
ей ренина без развития артериальной гипертензии. 
Ранняя хирургическая коррекция гидронефроза 
и  уретерогидронефроза восстанавливает пассаж 
мочи, не  предотвращая нефросклероза и  развития 
артериальной гипертензии; на  фоне ДСТ средней 
и тяжелой степеней тяжести по данным радиоизо-
топных исследований более чем у  50 % больных 
формируется терминальная стадия гидронефроза 
с  нарушением их функции. Тубулоинтерстициаль-
ный нефрит после гемолитикоуремического син-
дрома, гломерулонефрит со  стероидрезистентным 
нефротическим синдромом, ВПР МВС сопрово-
ждаются гиперпродукцией ренина, альдостерона, 
ФНО-α и ИЛ‑1β [41].

6.2. Рекомендации по ведению детей с заболе-
ваниями мочевыделительной системы на  фоне 
дисплазии соединительной ткани

Пациенты с  патологией МВС должны наблю-
даться группой специалистов. Помимо нефролога 
или уролога, привлекаются кардиолог, окулист, ор-
топед; по показаниям — ​ЛОР-врач, невролог, гене-
тик и др.

Вторичный ХП требует проведения антибактери-
альной терапии до полного подавления активности 
возбудителя с последующим переходом на противо-
рецидивное лечение в течение 3–6 месяцев.

Больным с  ВПР, независимо от  выраженности 
ДСТ, пациентам с  приобретенными нефропатиями 
на фоне повышенной диспластической стигматиза-
ции при наличии гиперренинемии следует назначать 
ингибиторы АПФ (энап3), даже в  отсутствие  арте-
риальной гипертензии, до 14 лет в дозе 0,2 мг/кг/сут 
в 1 прием, подросткам — ​5–10 мг/сут в 1 прием [41]. 
Уровень ренина, ФНО-α, ИЛ‑1β в сыворотке крови 
у больных с ВПР МВС и приобретенными нефро-
патиями на фоне ДСТ рекомендуется использовать 
в  качестве биохимических маркеров рецидивиру-
ющего течения заболеваний МВС, формирования 
нефросклероза и  прогрессирования структурно-
функциональных изменений почечной ткани. Ча-
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стота контроля концентрации ренина в  сыворотке 
крови  — ​1 раз в  12 месяцев, провоспалительных 
цитокинов — ​1 раз в 6 месяцев [41]. Высокие кон-
центрации ренина и ФНО-α на фоне терапии иАПФ 
либо в периоде ремиссии ХП у больных с ВПР МВС 
и приобретенными нефропатиями на фоне ДСТ це-
лесообразно использовать как маркер прогресси-
рования структурно-функциональных изменений 
в  почечной ткани. Для определения тактики лече-
ния при наследственном нефротическом синдроме 
на фоне ДСТ показано проведение биопсии.

Назначаются медикаментозные средства, спо-
собствующие нормализации обменных процессов 
(витамины группы В, препараты магния, ксиди-
фон4); антиоксиданты (витамины А,  Е, С, селен), 
длительность 3–4 недели, 2–3 курса в год; коррекция 
вторичной митохондриальной дисфункции (коэн-
зим Q10, L-карнитин, липоевая кислота3), длитель-
ность  — ​3–4 недели, 2–3 курса в  год. При нейро-
генной дисфункции мочевого пузыря  — ​средства, 
улучшающие метаболические и биоэнергетические 
процессы в  ЦНС (ноотропы, витамины группы В, 
адаптогены, антихолинэргические препараты); ЛФК 
(упражнения, направленные на  укрепление мышц 
промежности, брюшного пресса) и ФТЛ (лазероте-
рапия, ультразвук на область мочевого пузыря). Для 
улучшения тонуса мочевых путей применяются 
специальные виды массажа и  лечебной гимнасти-
ки. Ограничиваются определенные виды физиче-
ских упражнений. Не  показаны висы, растяжения, 
кувырки, упражнения с отягощением в положении 
стоя. Оптимальные исходные положения для фи-
зических упражнений при патологии МВС — ​лежа 
на спине или стоя на четвереньках.

Особенностью медикаментозной терапии детей 
с ИМС на фоне ДСТ является обязательное вклю-
чение мембраностабилизаторов, пробиотиков, вита-
минных комплексов.

При оксалатно-кальциевой кристаллурии, ней-
рогенных дисфункциях мочевого пузыря и  цисти-
тах рекомендовано назначение витаминов В1 и  В6, 
в высоких дозах от 20–60 мг/сут на 2–3 недели. По-
казано применение комплексных препаратов: Маг-
не  В61 раствор, курс 2–3 недели, витамины А,  Е 
(аевит в возрастных дозах). Димефосфон (1 % рас-
твор)4 применяют внутрь в  виде раствора, детям 
по 30–50 мг/кг (или из расчета 1 мл 15 % раствора 
на 5 кг массы тела) 1–4 раза в сутки, длительность 
приема от 3 недель до 2 месяцев.

Особое внимание уделяется фитотерапии. Не-
обходимо объяснять родителям и  пациенту, что 
большинство так называемых «почечных» трав об-
ладают спазмолитическим действием и  противо-
показаны для детей с  гипотонией мочевых путей. 

Улучшает тонус мочевых путей отвар овса (Ове-
сол5). Антимикробным действием обладают клюк-
венный морс, зверобой, тысячелистник. Снимают 
воспаление отвары, содержащие мяту, мелиссу, ка-
нефрон1. В периоде ремиссии назначают травы, об-
ладающие противовоспалительным (зверобой про-
дырявленный, брусничный лист, плоды брусники, 
шиповник коричный), антисептическим (полевой 
хвощ, мать-и-мачеха, плоды брусники), антиокси-
дантным (золототысячник, розмарин, любисток) 
и регенерирующим (крапива, брусничный лист, яч-
мень обыкновенный) действием.

Особого внимания заслуживают дети с  выяв-
ленным ПМР, который может исчезнуть спонтанно 
либо под влиянием консервативной терапии или хи-
рургической коррекции. Такие пациенты не снима-
ются с учета даже при отсутствии признаков ИМС 
и симптомов нарушения уродинамики. При наличии 
в анамнезе ПМР любой степени пациент передает-
ся под наблюдение нефролога из-за высокого риска 
вторичного сморщивания почек.

7. Система гемостаза на фоне дисплазии 
соединительной тк ани

Геморрагический синдром, одно из частых про-
явлений ДСТ, характеризуется ранним дебютом, 
рецидивирующим течением и  разнообразием кли-
нических проявлений. Диагностическим критерием 
ДСТ можно считать само наличие геморрагических, 
реже тромботических проявлений на момент осмо-
тра или в анамнезе. Для иллюстрации характера ге-
моррагического синдрома у детей с ДСТ приводим 
наблюдения А.В. Суворовой (табл. 2) [6].

7.1. Особенности нарушений в  системе гемо-
стаза и течения расстройств менструаций

Предположить наличие у  девочки фоновой 
ДСТ следует при выявлении следующих особенно-
стей: расстройства менструаций с момента менархе 
или спустя 6 месяцев после периода нормального 
менструального цикла, геморрагических проявле-
ний с микроциркуляторным типом кровоточивости 
и  носительства мутаций и  полиморфизмов генов, 
предрасполагающих к тромбозу. Расстройства мен-
струаций в пубертатном периоде представляют со-
бой одну из  наиболее частых форм манифестации 
ДСТ. При преобладании нарушений формирования 
элементов СТ мозга и краниальных сосудов наблю-
даются характерные проявления гипоталамической 
дисфункции и расстройство по типу олигоменореи. 
При преимущественном повреждении звеньев си-
стемы гемостаза — ​маточные кровотечения пубер-
татного периода, дисменорея [6, 15].

Висцеральные: эхографические отклонения 
в  размерах гонад, гипоплазия матки, уменьшение 



передовая статья 19

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

размеров или мультикистозные изменения в яични-
ках, изменения параметров репродуктивных гормо-
нов (пролактин, ЛГ, ФСГ, эстрадиол) и кортизола.

Лабораторные: наличие изменений морфоме-
трических характеристик тромбоцитов и  эритро-
цитов (анизоцитоз), уменьшение или увеличение 
агрегационной функции тромбоцитов; признаки 
полиглобулии, повышение уровня гомоцистеина, 
наличие антител к  кардиолипину, волчаночного 
антикоагулянта, изменение уровня антигена факто-
ра Виллебранда или его ингибитора, снижение со-
держания фибриногена; макро- и  микроэлементов 
(кальций, магний, цинк, селен) в сыворотке крови, 
изменения показателей метаболизма СТ (оксипро-
лин сыворотки, общий и  свободный оксипролин 
в суточной моче, фибронектин плазмы, гликозами-
ногликаны, уроновые кислоты в моче и сыворотке).

Особенности течения расстройств ритма 
менструаций на фоне дисплазии соединительной 
ткани

Вторичная аменорея и  олигоменорея харак-
теризуется отсутствием самостоятельных менстру-
аций свыше 6 месяцев после периода нормального 
менструального цикла или редкими (более 40 дней) 
и/или скудными менструациями, дефицитом секре-
ции гонадотропинов, гиперпролактинемией, при-
знаками яичниковой недостаточности, нарушением 
ритма секреции кортизола, ТТГ, свободного Т4.

Маточные кровотечения пубертатного пери-
ода (МКПП). Кровотечения, возникшие менее чем 
через 21 день или продолжающиеся более 7 дней, 
с общей кровопотерей более 80 мл, характеризуют-
ся затяжным течением с частыми рецидивами.

МКПП гиперэстрогенной формы: концентра-
ция эстрадиола превышает норму в 1,5 раза, объем 
матки нормальный или несколько больше нормы, 

шейка увеличена, объем яичников больше нормы 
с асимметрией, толщина эндометрия до 15 мм, кон-
центрация ЛГ значительно превышает нормальные 
показатели при уровне ФСГ на  верхней границе 
нормы, концентрация кортизола снижена.

Гипоэстрогенный вариант: уменьшение раз-
меров тела и  шейки матки, умеренное утолщение 
эндометрия до  10  мм, множественные мелкоки-
стозные включения в  обоих яичниках по  данным 
эхографии (3–6 мм). Нормоэстрогенный тип: умень-
шение матки, увеличение размеров яичников с мел-
кокистозными включениями, эстрадиол сыворотки 
крови ниже нормы, незначительное повышение ЛГ. 
Концентрации пролактина, тестостерона и  ФСГ 
нормальные. При легкой форме дисменореи преоб-
ладание смешанного и парасимпатического вариан-
та ВД на фоне отсутствия отклонений гормонально-
го статуса.

Алгоритм диагностики нарушений в системе 
репродукции и  гемостаза у  девочек-подростков 
с дисплазией соединительной ткани

Физикальное обследование и  оценка ФР и  по-
лового созревания; оценка гормонального статуса 
(ФСГ, ЛГ, эстрадиола, ДГЭА-С, 17-гидроксипро-
гестерона, ПРЛ, ТТГ, свободного тироксина, анти-
тел к  тиреопероксидазе, тестостерона, кортизола 
в сыворотке крови); УЗИ органов малого таза, мо-
лочных и  щитовидной желез; УЗДГ экстра- и  ин-
тракраниальных церебральных сосудов; УЗИ по-
чек, надпочечников и  внутренних органов; ЭКГ, 
ЭхоКГ; клинический анализ крови; оценка функции 
тромбоцитов; коагулограмма: АПТВ, протромби-
новое, тромбиновое время, концентрация фибри-
ногена, уровень растворимого фибрина в  плазме 
по  ортофенантролиновому тесту, активность анти-
тромбина III, нарушения в  системе протеина С, 

Клинические проявления Количество больных %
Носовые кровотечения продолжительностью до трех часов 287 88,0

Носовые кровотечения продолжительностью более трех часов 6 1,8
Кровотечения из десен 6 1,8

Меноррагии 13 4,0
Кровотечения из лунки удаленного зуба 4 1,2

Микрогематурия 37 11,4
Контактные кровотечения при эндоскопии 3 0,9

Длительные кровотечения при ранениях языка 2 0,6
Послеоперационный гемоторакс после торакопластики 4 1,2

Петехии и экхимозы 164 50,5
Кровоизлияния в склеру 4 1,2

Гематомы 10 3,0
Гемартрозы 3 0,9

Значительные кровопотери во время операций 2 0,6

Таблица 2
Клиническая характеристика геморрагического синдрома у детей с дисплазией соединительной ткани
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уровень плазминогена; определение концентрации 
гомоцистеина в плазме; определение маркеров по-
вреждения эндотелия сосудов (фактор Виллебран-
да, эндотелин); ПЦР-диагностика генетических 
дефектов, способных вызвать тромбозы: плазмен-
ного гемостаза — ​наличие мутации Leiden (G1691), 
протромбина G 20210А, метилентетрагидрофо-
латредуктазы (МTHFR (C677T), фибринолиза  — ​
PAI‑1 (675 5G/4G)).

7.2. Рекомендации по ведению девочек с рас-
стройствами менструаций

Наблюдение девочек с  ДСТ гинекологом с  мо-
мента установления факторов риска по нарушению 
функции репродуктивной системы. Кратность на-
блюдения  — ​не  реже 1 раза в  3 месяца. Консуль-
тация гематолога не  реже 2 раз в  год. Контроль 
медикаментозной коррекции нарушений репродук-
тивной функции и результатов функциональных ме-
тодов 1 раз в 3 месяца.

Комплексная медикаментозная коррекция на-
рушений

При гипоагрегации тромбоцитов  — ​препараты, 
улучшающие их функцию: троксерутин5 0,3 г 3 раза 
в сутки; аскорбиновая кислота 0,05 г 3 раза в сутки 
во время менструации или при носовых, десневых 
кровотечениях. При венозных нарушениях — ​вено-
тоники (детралекс5 600  мг 1 раз в  сутки 30 дней). 
Антиоксиданты: витамин Е 100  мг 3 раза в  сут-
ки 30–45 дней, витамин А (аевит) 1 капсула 2 раза 
в сутки 30 дней, карнитина хлорид 2 раза в сутки 30 
дней.

Стимуляция коллагенообразования: аскорбино-
вая кислота 0,05 г 3 раза в сутки (при отсутствии ок-
салатурии) или троксерутин 0,3 г 3 раза/сутки; вита-
мины (тиамин 0,1 3 раза в сутки внутрь, пиридоксин 
80 мг 3 раза в сутки, цианокобаламин 100 мкг через 
день 30 дней внутрь); при гипомагниемии — ​пре-
параты магния (магния лактат/пиридоксин внутрь 
по 1 табл. 3 раза, магнерот6 500 мг 3 раза в  сутки 
3 мес.); при дефиците цинка — ​цинкит4 44 мг 1 раз 
в  сутки, снижении селена  — ​селен форте4 800  мг 
1  раз 30 дней. При нормальном или незначитель-
ном снижении уровня эстрадиола в отсутствие пре-
обладания ЛГ над ФСГ (индекс ЛГ/ФСГ менее 2) 
дидрогестерон6 10 мг внутрь. При выраженной ги-
поэстрогении, как и при абсолютной гиперэстроге-
нии и индексе ЛГ/ФСГ > 2–2,5, — ​этинилэстрадиол/
гестоден6 внутрь 20 мкг/75 мкг 1 раз в сутки с 1-го 
по  21-й день менструального цикла до  6 месяцев 
или этинилэстрадиол/дезогестрел внутрь 20 мкг/150 
мкг 1 раз в сутки с 1-го по 21-й день менструального 
цикла до  6 месяцев. При гиперпролактинемии ка-
берголин5 внутрь 0,125 мг 2 раза в неделю до 6 ме-
сяцев [15], препарат растительного происхождения 

ременс4 15–30 капель 2 раза в  сутки до  3 месяцев 
[23, 52]. При гипоталамическом синдроме пубер-
татного периода — ​ноотропы (пирацетам 30 дней, 
глицин 100 мг 3 раза в сутки 3 мес.).

8. Нервна я система на фоне дисплазии 
соединительной тк ани

8.1. О собенности сосудистых заболеваний 
нервной системы у детей с дисплазией соедини-
тельной ткани

Предположить наличие сосудистых заболева-
ний нервной системы (НС) на фоне ДСТ следует при 
выявлении следующих особенностей: дебют болезни 
в детстве, наличие фенотипических признаков ДСТ, 
выявление вариантов строения магистральных со-
судов головного и  спинного мозга (гипоплазия по-
звоночных артерий (ПА), передних или задних со-
единительных артерий, обнаружение передней или 
задней трифуркации сонных артерий, персистиро-
вания примитивных артерий, патологическая изви-
тость, петлеобразование брахиоцефальных сосудов), 
носительство мутаций и полиморфизмов генов, пред-
располагающих к  тромбозу или к  геморрагическим 
проявлениям. Имеются данные, что у  пациентов 
с ДСТ чаще, чем в популяции, выявляются рассла-
ивающая аневризма аорты, диссекция торакального 
отдела аорты, церебральных сосудов. При диссекции 
торакального отдела аорты или аневризмы может 
развиваться ишемический инсульт спинного мозга. 
У детей и подростков одной из причин ишемическо-
го инсульта является аорто-цервикальная артериопа-
тия, в генезе которой важную роль играет диссекция 
цервикальных сосудов [30, 49].

Особенности диагностики сосудистых заболе-
ваний нервной системы

Анализ родословной: выявление у  родствен-
ников больного факторов риска развития тромбоза 
и геморрагических проявлений (наличие в анамнезе 
ишемического инсульта, инфаркта миокарда, тром-
боэмболических осложнений, тромбозов сосудов 
нижних конечностей) или субарахноидального кро-
воизлияния, геморрагического инсульта.

Анамнез жизни: перинатальные поражения 
ЦНС и травмы, неонатальная желтуха, дерматит, эк-
зема, крапивница, заболевания МВС, хронические 
заболевания ЛОР-органов и органов дыхания; ПМК 
или пороки сердечных клапанов, варикозное расши-
рение вен нижних конечностей и малого таза, про-
явления ВД, ДБТ, холецистит, панкреатит, пиело-
нефрит, дисфункция щитовидной железы; сколиоз, 
деформации ГК, ангиопатия сетчатки; нарушения 
менструального цикла.

Клинико-инструментальные  данные: резуль
таты УЗДГ магистральных сосудов головного 
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и спинного мозга; МРТ и спиральной КТ в сосуди-
стом режиме, свидетельствующие о наличии небла-
гоприятного варианта развития сосудов каротидно-
го и вертебрально-базилярного бассейнов. Данные 
осмотра глазного дна, указывающие на  наличие 
ангиопатии сетчатки. Результаты ЭхоКГ, суточного 
мониторирования ЭКГ и  АД, свидетельствующие 
о МАС, ассоциированных с ДСТ, нарушениях рит-
ма, проводимости сердца.

Лабораторные данные: изменения морфометри-
ческих характеристик тромбоцитов и  эритроцитов 
(анизоцитоз); повышение уровня гомоцистеина, на-
личие антител к  фосфолипидам, изменение уровня 
антигена фактора Виллебранда и его ингибитора; из-
менения в биохимическом анализе крови: макро- и ми-
кроэлементы (кальций, магний, цинк, селен), актив-
ность КФК, изменения показателей метаболизма СТ 
(оксипролин сыворотки крови, общий и свободный ок-
сипролин в суточной моче, фибронектин плазмы) [46].

Алгоритм диагностики сосудистых заболева-
ний НС на  фоне ДСТ: неврологический осмотр, 
оценка ФР; УЗДГ магистральных сосудов головного 
мозга; МРТ и  спиральная КТ в  сосудистом режиме 
для выявления вариантов строения и  аномалий ма-
гистральных сосудов. При необходимости  — ​про-
ведение панангиографии; консультация окулиста, 
нейрохирурга; УЗДГ сосудов нижних конечностей; 
УЗИ брюшной полости, почек и надпочечников; ЭКГ, 
ЭхоКГ; клинический анализ крови с указанием коли-
чества и  качества эритроцитов, тромбоцитов; оцен-
ка функции тромбоцитов с  использованием присте-
ночных (коллаген) и  контактных (АДФ, адреналин) 
агрегантов; коагулограмма (АПТВ, протромбиновый 
тест, тромбиновое время, концентрация фибриногена, 
уровень растворимого фибрина в плазме, активность 
антитромбина III, нарушения в системе протеина С, 
уровень плазминогена); определение концентрации 
гомоцистеина в плазме крови; маркеров повреждения 
эндотелия сосудов (фактор Виллебранда, эндотелин); 
диагностика генетических полиморфизмов, предрас-
полагающих к тромбозам (плазменного гемостаза — ​
мутации Leiden (G1691), протромбина G20210А, 
метилентетрагидрофолатредуктазы (C677T), фибри-
нолиза — ​PAI‑1 (675 5G/4G) [61, 62].

8.2. Рекомендации по ведению детей с сосуди-
стыми заболеваниями нервной системы на фоне 
дисплазии соединительной ткани

Наблюдение пациентов с ДСТ неврологом с мо-
мента установления факторов риска развития со-
судистого заболевания головного мозга. Кратность 
наблюдения — ​не реже 1 раза в 3 месяца.

Комплексная медикаментозная коррекция 
нарушений. При выявлении неблагоприятных по-
лиморфизмов тромбофильных генов и  повышении 

уровня гомоцистеина сыворотки крови: фолиевая 
кислота не менее 3 мг в сутки или ангиовит4 1 таблет-
ка в сутки не менее 3 месяцев. При повышенной агре-
гации тромбоцитов  — ​антиагреганты: тромбо-АСС6 
(1 капсула — ​50 мг 1 раз в день постоянно), пенток-
сифиллин6 по 200 мг 3 раза в день до двух месяцев 
с  оценкой коагулограммы и  функции тромбоцитов. 
Применяется патогенетическая терапия для улучше-
ния обмена коллагена. Антиоксиданты: витамин  Е 
100 мг 3 раза в сутки 30–45 дней, витамин А (аевит) 
1 капсула 2 раза в сутки 30 дней, карнитина хлорид 
1,0 2 раза в сутки 30 дней, нейромультивит4 1 драже 
в день 1 месяц, адаптол6 по 500 мг 2 раза в день 1 ме-
сяц, когитум3 по 1 ампуле per os 2 раза в день 1 месяц. 
При гипомагниемии  — ​препараты магния (магния 
лактат/пиридоксин внутрь по 1 табл. 3 раза, при дефи-
ците цинка — ​цинкит 44 мг 1 раз в сутки, снижении 
селена (селен форте 800 мг 1 раз в сутки 30 дней).

При развитии ишемического инсульта показаны ва-
зоактивные препараты (кавинтон6, пентоксифиллин6) 
при отсутствии противопоказаний и нейропротектор-
ные препараты (мексидол6, цераксон6, глиатилин2) 
внутривенно, курс 10–15 инъекций. При обнаружении 
артериальной аневризмы или артериовенозной маль-
формации — ​консультация нейрохирурга.

Дополнительные рекомендации пациентам с со-
судистыми заболеваниями головного мозга на фоне 
ДСТ: закаливание, коррекция осанки, климатоле-
чение, лечебная ходьба, применение минеральной 
воды с  повышенным содержанием магния, каль-
ция, селена. Оздоровительные мероприятия: диета 
и нормализация МТ; утренняя гимнастика, бескон-
тактные динамические нагрузки (плавание, ходьба, 
велосипед, настольный теннис); санаторно-курорт-
ное лечение с использованием физиотерапии, мас-
сажа и бальнеологического лечения.

9. Органы опоры и движения у детей 
с дисплазией соединительной тк ани

9.1. О собенности ортопедической патологии 
у детей с ДСТ

Предположить наличие у  ребенка с  патологи-
ей опорно-двигательного аппарата сопутствующей 
ДСТ следует при выявлении следующих изменений.

Анализ родословной: семейная сегрегация 
главных фенотипических признаков ДСТ, остеохон-
дроза, деформирующего артроза.

Анамнез жизни: родовая травма ШОП, врож-
денная дисплазия тазобедренных суставов.

Наиболее частые проявления дисплазии соеди-
нительной ткани, выявляемые у ребенка с орто-
педической патологией

Внешние: астеническое телосложение, сниже-
ние мышечного тонуса верхних и нижних конечно-
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стей, диспластические изменения в шейном отделе 
позвоночника, проявления остеохондропатии груд-
ного отдела позвоночника, сколиоз, деформация 
грудной клетки, плоскостопие, диспластическая 
нестабильность коленных суставов, вальгусное от-
клонение (10–15º) и  внутренняя ротация голеней 
(до  20º), плосковальгусная установка стоп, гипер-
мобильность суставов.

Висцеральные: шейный отдел позвоночника 
(ШОП): подвывих С1–С2, ротация С2, сглажен-
ность или отсутствие лордоза, в  старшем воз-
расте  — ​кифоз, в  30 %  — ​конкресценция С2–С3, 
обызвествление мембраны задней дуги атланта 
(аномалия Киммерли), седловидная деформация бо-
ковых масс атланта, платиспондилия. Грудной отдел 
по  рентгенограммам и  данным МРТ: кифозирова-
ние, клиновидная деформация тел Тh6–Тh9, суже-
ние межпозвонковых промежутков, субхондральное 
склерозирование и сколиозирование. В поясничном 
отделе у 10–15 % детей находят незаращение задних 
дуг L5–S1, аномалии тропизма, гиперэкстензию 
крестца. Достаточно рано (9–11  лет) выявляются 
начальные признаки сколиоза, деформации груд-
ной клетки. У всех детей отмечаются деформации 
стоп — ​врожденная косолапость, плосковальгусные 
стопы. У  девочек в  пубертатном периоде на  фоне 
продольно-поперечного плоскостопия формируют-
ся признаки вальгусной деформации I пальца стоп. 
При ортопедической патологии всегда имеется со-
путствующая патология сердца, выявляемая по дан-
ным ЭхоКГ. УЗДГ сосудов в половине случаев вы-
являет асимметрию кровотока по  магистральным 
артериям с преобладанием венозной гипертензии.

Наиболее частые проявления дисплазии соеди-
нительной ткани в зависимости от возраста

Младший школьный возраст (8–10  лет). 
Наиболее частые жалобы: боли в  голове, шейном 
и грудном отделах позвоночника и животе. Основ-
ные клинические находки: сколиотическая осанка 
из-за асимметричного мышечного тонуса, усилен-
ный кифоз грудного отдела позвоночника, очаго-
вая миофиксация на уровне среднегрудного отдела 
позвоночника и  кранио-цервикального перехода, 
болезненность при пальпации паравертебральных 
мышц, выраженная плосковальгусная деформация 
стоп. Рентгенографические данные: спондилоар-
троз на  уровне С1–С2, седловидная деформация 
боковых масс атланта, незаращение задней дуги, 
аномалия Киммерли.

Пубертатный возраст. Появляются структурные 
изменения на уровне позвоночника, крупных суста-
вов. Клинически отмечается сколиотическая дефор-
мация позвоночника, деформация грудной клетки 
(чаще воронкообразная), признаки остеохондропа-

тии позвоночника. Дегенеративно-дистрофические 
изменения в  позвоночно-двигательных сегментах 
принимают распространенный характер (не только 
в ШОП, но и на уровне грудного и поясничного от-
делов). Отмечается спондилоартроз С1–С2, незара-
щение задних дуг С1, S1, люмбализация или сакра-
лизация в  пояснично-крестцовом переходе, грыжи 
Шморля, нестабильность L2–L3; декомпенсирован-
ная форма плосковальгусной деформации стоп и ко-
ленных суставов приводят к  функциональным на-
рушениям суставов нижних конечностей. У девочек 
в этом возрасте развивается вальгусная деформация 
первых пальцев стоп.

Особенности течения ортопедических заболе-
ваний на фоне дисплазии соединительной ткани

Диспластические изменения ШОП. Начальные 
проявления уже в  5–7  лет. При интенсивных тем-
пах роста ребенок предъявляет жалобы на  частые 
головные боли, утомляемость. Родители отмечают 
нарушение осанки, неправильную постановку стоп.

Анализ родословной выявляет сегрегацию глав-
ных фенотипических признаков ДСТ, остеохондро-
за, деформирующего артроза. Клинически ограни-
чен объем движений в шейном отделе позвоночника 
(до 60º), пальпаторно определяется боль на уровне 
мышц воротниковой зоны и затылочных мышц. От-
мечается асимметрия мышечного тонуса, нарушен-
ная осанка, разновеликость конечностей. Нередко 
выявляется сопутствующая неврологическая па-
тология (сегментарная недостаточность на  уровне 
ШОП, гипоксические изменения ЦНС и др.).

Деформация грудной клетки (воронкообраз-
ная, килевидная). Начальные проявления в возрасте 
3–5 лет, жалоб нет. Внешние косметические дефек-
ты после 7–10  лет сопровождаются рецидивирую-
щими бронхитами, изменением функционального 
состояния сердечно-сосудистой и  дыхательной си-
стем, деформациями позвоночника.

Сколиоз. Чаще бывает у  девочек в  возрасте 
12–13 лет. В короткие сроки нарастает деформация 
позвоночника в грудном и поясничном отделах. При 
комплексном обследовании выявляют патологию 
со  стороны сердечно-сосудистой, дыхательной си-
стем, МВС, зубочелюстные аномалии, патологию 
стоп. При отсутствии этапного лечения диспласти-
ческие изменения организма переходят в декомпен-
сированную стадию, требующую оперативного ле-
чения.

Плоскостопие. В  раннем возрасте выявляется 
плосковальгусная стопа за счет слабости икронож-
ных мышц, снижения их сократительной функ-
ции. Лечение требует комплексного подхода, так 
как только местное воздействие на  стопы эффекта 
не дает [27, 36].
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Результаты исследования шейного отдела по-
звоночника и  минеральной плотности костной 
ткани

Рентгенологически у  детей с  ДСТ в  1/4 случаев 
выявляют подвывих С1–С2 и гипоплазию С1 (25,0 
и  0 %), почти у  половины обследованных диагно-
стируют нестабильность ШОП (46,0 и  0 %) и  на-
рушение статики по  типу кифоза и/или сколиоза 
(40,4 и 0 %). Значимо чаще наблюдают гипоплазию 
зубовидного отростка С2 (11,5 и 0 %) и аномалию 
Киммерли — ​(9,6 и 0 %). Достоверной взаимосвя-
зи между частотой встречаемости головных болей, 
характером рентгенографических изменений ШОП 
и  выраженностью ДСТ не  выявлено. По  данным 
двухэнергетической рентгеновской абсорбциоме-
трии (остеоденситометрии) в двух зонах (пояснич-
ный отдел позвоночника и весь скелет), нарушения 
минеральной плотности костной ткани (МПКТ) 
у детей с ДСТ чаще выявлялись в поясничных по-
звонках, отражающих состояние минерального об-
мена в губчатой костной ткани. Данный показатель 
в  рамках метода является более чувствительным. 
Снижение МПКТ значительнее  — 1STD отмечено 
у 52,8 % детей с ДСТ и 16,7 % детей группы срав-
нения (различия значимы), существенных половых 
различий не получено. У трети обследованных де-
тей снижение МПКТ соответствовало остеопоро-
зу. Детей с  МПКТ ниже возрастных референтных 
нормативов было 88,9 и 58,3 % соответственно, что 
также значимо. МПКТ всего скелета отражает плот-
ность трубчатых костей, переломы которых чаще 
встречаются у детей. Снижение МПКТ во всем ске-
лете выявлено у 38,9 % пациентов. Процент сниже-
ния МПКТ всего скелета ниже, чем в поясничных 
позвонках, так как плотность трубчатых костей бо-
лее высокая. Соответственно, данный показатель 
является менее чувствительным. У детей с ДСТ по-
казатели МПКТ всех отделов скелета с очень высо-
кой значимостью ниже, чем в группе сравнения [7].

9.2. О собенности течения ревматических за-
болеваний

Ревматические заболевания, ассоциированные 
с ДСТ, характеризуются частым поражением колен-
ных и  голеностопных суставов; рецидивирующим 
выпотом в полости суставов, приводящим к пере-
растяжению суставной капсулы; практическим от-
сутствием контрактур, функциональных и  струк-
турных нарушений в  суставах при ювенильном 
ревматоидном артрите (ЮРА); склонностью к  об-
разованию бурситов лучезапястных, голеностоп-
ных суставов, подколенных кист; относительно 
невысокой параклинической активностью; сниже-
нием МПКТ [2, 8]. Актуальность изучения осо-
бенностей течения ревматических заболеваний 

на фоне ДСТ обусловлена необходимостью прове-
дения дифференциальной диагностики между ар-
тритами и  рецидивирующими артралгиями и/или 
синовитами на  фоне гипермобильности суставов 
(ГМС). Ошибочное включение последних в группу 
хронических артритов приводит к  необоснованно 
агрессивному лечению, существенно ухудшающе-
му прогноз. Кроме этого, лечение сопутствующей 
ДСТ оказывает положительное влияние на эффек-
тивность лечения основного заболевания.

Предположить наличие у ребенка с ревматиче-
ской патологией сопутствующей ДСТ следует, если 
суставной синдром, протекающий по  типу моно- 
или олигоартрита, характеризуется выраженной 
дефигурацией за счет отека и/или выпота в полость 
сустава при отсутствии значительных ограничений 
движений и  болевого синдрома. На  наличие со-
путствующей ДСТ у ревматологического больного 
указывают: локальная болезненность при пальпа-
ции сустава; связь болевого синдрома или выпота 
с  физической нагрузкой; снижение МПКТ; ГМС; 
рецидивирующие боли, растяжения, подвывихи 
и вывихи суставов; разрывы связок в анамнезе; ро-
дословная, отягощенная ранними или тяжелыми 
формами деформирующего артроза и/или остеохон-
дроза; наличие в анамнезе врожденного вывиха бе-
дра, мышечной слабости, миопии и грыж.

Анализ родословной: ранние или тяжелые фор-
мы деформирующего артроза и/или остеохондроза; 
снижение МПКТ.

Острая и хроническая суставная или скелетно-мы-
шечная боль у детей с ДСТ требует исключения в пер-
вую очередь заболеваний суставов — ​ЮРА, спондило-
артритов, SEA-синдрома, реактивных артритов.

Наиболее частые проявления дисплазии соеди-
нительной ткани, выявляемые у ребенка с пато-
логией суставов

Внешние: ГМС, готическое небо, аномалии ро-
ста зубов, сандалевидная щель, повышенная рас-
тяжимость кожи, плоскостопие, хруст в  суставах, 
сколиоз, подвывихи суставов, геморрагический 
синдром.

Висцеральные: пролапсы клапанов сердца, па-
тологическая извитость или гипоплазия внутренней 
сонной артерии, позвоночных артерий, нефроптоз, 
миопия, снижение МПКТ.

Лабораторные: у детей с ГМС при реактивном 
артрите выявлено повышение уровня оксипролина 
в  моче, снижение содержания внутриклеточного 
магния, повышение С- и N-концевых телопептидов 
коллагена I типа, остеокальцина. В остальном изме-
нения при четко очерченных нозологических фор-
мах артритов соответствуют степени активности 
процесса и нозологической форме.
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Алгоритм диагностики ревматических забо-
леваний на фоне ДСТ: осмотр ревматолога; кли-
нический и  биохимический анализы крови (СРБ, 
АСЛ–О); анализ крови на ревматоидный и антину-
клеарный факторы, уровень сывороточных имму-
ноглобулинов; анализ крови на  антитела к  хлами-
диям, боррелиям, бактериям кишечной группы или 
ПЦР-диагностика; анализ мочи; анализ кала на яйца 
гельминтов, лямблии; УЗИ органов брюшной поло-
сти и суставов; ЭКГ, ЭхоКГ; осмотр окулиста с по-
мощью щелевой лампы; реакция Манту; рентге-
нография пораженных суставов в двух проекциях; 
по показаниям — ​МРТ, КТ суставов и консультации 
гастроэнтеролога, невролога, кардиолога, ортопеда, 
ЛОР-врача, стоматолога и др. Для уточнения состо-
яния метаболизма соединительной ткани проводят 
исследование крови на маркеры костной резорбции 
и остеосинтеза (С- и N-концевые телопептиды кол-
лагена I типа, остеокальцин); оценивают состояние 
кальций-фосфорного обмена, определяя уровень 
общего и ионизированного кальция, активность ще-
лочной фосфатазы, содержание общего витамина D, 
фосфора в сыворотке крови и др.

Наиболее частые проявления дисплазии соеди-
нительной ткани, выявляемые у  детей с  ревма-
тической патологией

Внешние: ГМС; сколиоз, плоскостопие [44].
Висцеральные: ЭхоКГ: МАС (ПМК, ЭКХ); 

ЭКГ: синусовая аритмия, миграция водителя ритма, 
внутрижелудочковые блокады; УЗИ органов брюш-
ной полости и почек: деформация ЖП, миопия, ги-
перметропия [44].

Особенности клиники ревматических заболе-
ваний на фоне дисплазии соединительной ткани

Ювенильный ревматоидный артрит: сустав-
ной синдром протекает в  большинстве случаев 
в виде олигоартикулярного варианта [44]; характе-
ризуется дефигурацией за  счет отека и/или выпо-
та при отсутствии выраженных ограничений дви-
жений и  болевого синдрома; менее выраженными 
структурными изменениями в  суставах; дебютом 
в  дошкольном возрасте; преимущественным пора-
жением коленных суставов, редким вовлечением 
мелких суставов кистей и  стоп [7]; рецидивирова-
нием выпота и образованием бурситов; относитель-
но невысокой параклинической активностью [13]. 
При рентгенографическом и  УЗИ-исследовании 
выявляются дистрофические (истончение гиали-
нового хряща, остеофиты) изменения [44], а  в  сы-
воротке крови  — ​снижение содержания цинка, 
железа и меди на фоне повышения уровня свинца 
и хрома [56].

Реактивный артрит: характерно преимуще-
ственное поражение крупных суставов (тазобедрен-

ных, коленных); суставной синдром, как правило, 
протекает по типу моно- или олигоартрита с выра-
женным отеком при незначительном ограничении 
функции суставов; высокая частота рецидивов.

Рекомендуемые принципы ведения
При выраженной ГМС, помимо лечения основ-

ного заболевания, проводят мероприятия по  укре-
плению мышечно-связочного аппарата: лечение ор-
топедического плана, назначаемое индивидуально 
в зависимости от патологии. Детям с ДСТ показано 
ограничение нагрузки, особенно на суставы нижних 
конечностей: поднятие тяжестей, занятия тяжелым 
физическим трудом, нагрузочными или травмиру-
ющими видами спорта, участия в  соревнованиях, 
связанных с перегрузкой суставов, и т. д. Если нет 
ограничений, показаны ежедневные занятия ЛФК. 
Хороший эффект оказывает лечебное плавание. Ре-
комендуется ходьба на лыжах, езда на велосипеде, 
дозированная физическая нагрузка на  велотрена-
жерах, ходьба, туризм, бадминтон. При появлении 
тех или иных жалоб на фоне занятий спортом они 
временно прекращаются. Используется кратковре-
менная иммобилизация и назначение НПВП в воз-
растной дозе. Для устранения болевого синдрома 
проводится физиотерапия: магнитолазер, фонофо-
рез с  гидрокортизоном, импульсная коротковолно-
вая диатермия, амплипульс на суставы или паравер-
тебрально, гидрокинезотерапия, массаж. С  целью 
предупреждения посттравматического синовита 
детям следует запрещать играть на коленях на полу 
без мягкого покрытия. Дополнительно к  лечению 
основного заболевания назначаются препараты, 
стабилизирующие метаболизм СТ и магниевый го-
меостаз.

9.3. Рекомендации по ведению детей с ортопе-
дической патологией

Кроме медикаментозного лечения, такие дети 
требуют повторных курсов реабилитации с исполь-
зованием физиолечения (магнитотерапия на  ворот-
никовую зону № 10), ношение воротника Шанца 
с подбором индивидуального режима, курсы общего 
массажа № 10 (без шейного отдела позвоночника). 
ЛФК с инструктором и самостоятельно. Амплипульс 
на медиальную группу мышц голеней, ношение ор-
топедических стелек. Показано ограничение физиче-
ских нагрузок, исключение прыжков, кувырков. Обя-
зательный осмотр ортопеда 1 раз в  год, посещение 
бассейна, санаторно-курортное лечение.

Для детей раннего возраста необходим осмотр 
ортопеда с  выявлением ранних проявлений ДСТ. 
Совместно с неврологом избирается программа ве-
дения ребенка с включением в курсы лечения обще-
го массажа, физиотерапии на ШОП и поясничный 
отделы, ношение воротника Шанца, курсы ЛФК.



передовая статья 25

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

В более старшем возрасте целесообразно до-
полнительно назначать ортопедические стельки, 
амплипульс на внутреннюю группу мышц голеней, 
ношение корсетов на грудной или поясничный отде-
лы позвоночника. В комплексном лечении широко 
используется магнито-, индукто- и  лазеротерапия. 
Медикаментозная терапия должна включать препа-
раты магния (магнеВ61), коррекцию биоэнергетиче-
ского состояния организма (элькар2, кудесан2, мил-
дронат4), витаминотерапию курсами не реже 2 раз 
в год [27, 36].

10. ЛОР-органы у детей с дисплазией 
соединительной тк ани

Предположить наличие у  ребенка с  заболева-
ниями ЛОР-органов сопутствующей ДСТ следует 
при выявлении следующих факторов.

Анализ родословной: семейная сегрегация 
главных признаков ДСТ.

Анамнез жизни: преждевременные роды, низ-
кая МТ при рождении, ДТ при рождении более 
53 см, родовая травма, искусственное или грудное 
вскармливание менее 6 месяцев, нарушение и позд-
нее прорезывание зубов, позднее появление навы-
ка хождения, раннее закрытие большого родничка, 
высокая частота заболеваний на первом году жизни, 
особенно диспепсий, ОРВИ, пищевой аллергии.

Наиболее частые проявления дисплазии соеди-
нительной ткани, выявляемые у ребенка с заболе-
ваниями ЛОР-органов

Внешние: высокое небо, мягкие, легко сворачи-
вающиеся в  трубочку ушные раковины, аномалии 
прикуса, ГМС, деформация ГК и  позвоночника. 
Около половины детей с  заболеваниями ЛОР-
органов имеют арахнодактилию, гиперрастяжи-
мость и  истончение кожи. Кроме описанных при-
знаков, у детей с патологией ЛОР-органов на фоне 
ДСТ обращает на себя внимание астеноидный тип 
конституции. Для детей с патологией ЛОР-органов, 
ассоциированной с ДСТ, характерно ФР выше сред-
него, дисгармоничное ФР и смещение индекса Вер-
века в сторону умеренной долихоморфии (> 1,25).

Для детей с  марфаноподобным фенотипом ха-
рактерно высокое и очень высокое ФР, макросома-
тический соматотип, долихоморфный тип телосло-
жения (> 1,35).

Особенности течения патологии ЛОР-органов 
у детей с ДСТ. Состояние верхних отделов респи-
раторной системы зависит от степени ее выражен-
ности. Подавляющее число детей с  I  степенью 
выраженности ДСТ существенных изменений со-
стояния ЛОР-органов не имеют. Особенности детей 
со  II  степенью ДСТ: затруднение носового дыха-
ния, отечность слизистой оболочки носа, искрив-

ление носовой перегородки в  хрящевом отделе, 
разрыхленность слизистой оболочки ротоглоточ-
ной области, из  заболеваний и патологических со-
стояний  — ​вазомоторный и  аллергический ринит 
и  гипертрофия небных миндалин. Характерные 
изменения для детей с III степенью выраженности 
ДСТ: неправильная форма наружного носа, синюш-
ный оттенок слизистой оболочки полости носа, ги-
пертрофия аденоидов II–III степени, повышенная 
сухость слизистой ротоглотки, гипертрофия неб-
ных миндалин II–III степени, полипозные разраста-
ния слизистой носа. Каждый второй ребенок имеет 
аденоидит и  хронический тонзиллит. По  данным 
А.В. Суворовой, 90 % детей с ДСТ страдают носо-
выми кровотечениями [6].

Существенными закономерностями развития 
ДСТ у  детей с  патологией ЛОР-органов являются 
нарастание клинико-функциональных и  метабо-
лических изменений по  мере увеличения степени 
диспластических процессов с  угрозой формиро-
вания хронической патологии, что обусловливает 
необходимость разработки организационных ме-
роприятий, направленных на диагностику, прогноз, 
коррекцию ДСТ и социальную адаптацию у данной 
категории детей.

10.1. Алгоритмы диагностики и  наблюдения 
детей с патологией ЛОР-органов на фоне диспла-
зии соединительной ткани

I этап. Врач-педиатр. Лечебная тактика при за-
болеваниях ЛОР-органов: наблюдение ЛОР-врача 
1 раз в 6 месяцев с целью ранней диагностики хро-
нической патологии; применение растительных 
адаптогенов в весенне-осенний период; дыхательная 
гимнастика; массаж точек выхода лицевого нерва; 
проведение курсов массажа, ЛФК, закаливающих 
процедур, занятия в секциях с контролируемой, по-
степенно увеличивающейся физической нагрузкой. 
После обследования на I этапе на II этап направля-
ются дети с диагнозом ДСТ для клинико-инструмен-
тального обследования и уточнения тяжести.

II этап. Специалисты узкого профиля. Осущест-
вляются по  рекомендации педиатра: обязательная 
консультация ЛОР-врача с  проведением эндоско-
пического обследования, аудиометрии, непрямой 
ларингоскопии, исследования вкусовой функции 
языка, определением обонятельной функции носа 
и  двигательной активности цилиарного аппарата; 
осмотры специалистов: окулиста, ортопеда, стома-
толога, кардиолога. Проводятся инструментальные 
обследования (см. часть 1 рекомендаций).

10.2. Рекомендуемая тактика ведения детей 
с заболеваниями ЛОР-органов

Комплексная противорецидивная терапия хрони-
ческих очагов инфекции: растительные адаптогены, 
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ингаляционная терапия с использованием водно-со-
левых растворов, промывание лакун и массаж неб-
ных миндалин и барабанных перепонок, продувание 
слуховых труб, эндауральное введение препаратов 
(трипсин4, химотрипсин6, по показаниям адреналин, 
дексаметазон2, гидрокортизон2); санация хрониче-
ских отитов (эпи- и  мезотимпанитов), преаурику-
лярных свищей. Показаны препараты магния. Кор-
рекция биоэнергетического состояния организма 
(элькар2, кудесан2, милдронат4) и витаминотерапия 
курсами не реже двух раз в год. Стабилизаторы син-
теза коллагена. Магнито-, индукто- и лазеротерапия 
для улучшения питания хрящевой ткани. Регуляр-
ные (3–4 раза в неделю) дозированные физические 
тренировки, курсы лечебного массажа (15–20 сеан-
сов не менее трех раз в год), закаливающие проце-
дуры.

11. Зубочелюстной аппарат у детей 
с дисплазией соединительной тк ани

11.1. Аномалии развития и  деформации че-
люстно-лицевой области у  детей на  фоне дис-
плазии соединительной ткани

Предположить наличие у ребенка с патологией 
челюстно-лицевой области (ЧЛО) ДСТ следует при 
выявлении следующих особенностей течения ос-
новного заболевания.

Анализ родословной: сегрегация главных фено-
типических признаков ДСТ в семьях детей с анома-
лиями развития и деформациями ЧЛО.

Анамнез жизни: высокая частота внутриутроб-
ных инфекций (20,6 %), ранних (21,9 %) и поздних 
(24,7 %) тяжелых гестозов первого триместра у бе-
ременных, асфиксия в родах (17,1 %). У детей с при-
обретенными деформациями ЧЛО в 38,5 % случаев 
наблюдались быстрые и стремительные роды [20].

Наиболее частые проявления дисплазии соеди-
нительной ткани у  детей с  аномалиями разви-
тия и  приобретенными деформациями челюст-
но-лицевой области

Жалобы на  боли различной локализации и  по-
вышенную утомляемость, степень выраженности 
которых нарастает к 9–13 и особенно к 14–17 годам.

Анализ родословной: сегрегация признаков 
ДСТ в  семьях детей с  аномалиями развития и  де-
формациями ЧЛО.

Внешние: высокое готическое небо, патология 
прикуса, сверхкомплектные зубы, мягкие ушные 
раковины, тонкая и/или умеренно растяжимая кожа 
и келоидные рубцы.

Висцеральные: деформации ГК (чаще — ​ворон-
кообразная), нижних конечностей; сколиоз; ГМС; 
плоскостопие; плосковальгусная установка стоп; 
ПМК; гипотония мышц; патология органов зрения. 

Особенности макро- и  микроциркуляции в  ЧЛО 
у детей с аномалиями и деформациями ЧЛО и со-
путствующей ДСТ: тенденция к  гипотонии и  пре-
обладание парасимпатической вегетативной регуля-
ции; повышенная растяжимость сосудистой стенки; 
косвенные признаки местной тканевой гипоксии 
у пациентов младшей возрастной группы.

Лабораторные: повышение показателей синте-
за и распада коллагена до лечения и тенденция к их 
нормализации после курса комплексной терапии. 
Так, у 72,2 % детей с аномалиями и деформациями 
ЧЛО и ДСТ тяжелой степени тяжести уровень осте-
окальцина, а  у  83,3 % b-crosslaps теста превышал 
максимальную норму. После лечения у  всех боль-
ных отмечено диагностически значимое снижение 
этих показателей [3, 4, 37].

Особенности клинического течения аномалий 
развития и деформаций челюстно-лицевой обла-
сти у детей на фоне дисплазии соединительной 
ткани

Отсутствие в  анамнезе ребенка с  анкилозом 
височно-нижнечелюстного сустава и/или нижней 
микрогнатией факторов, способствующих форми-
рованию деформации ЧЛО; неудовлетворительное 
заживление послеоперационной раны (вторичным 
натяжением) при технически правильно прове-
денной операции; формирование патологических 
послеоперационных рубцов (келоидные рубцы, 
атрофические рубцы) или послеоперационных изъ-
янов неба; наличие специфических маркеров ДСТ 
со стороны ЧЛО: высокое готическое небо, патоло-
гия прикуса, сверхкомплектные зубы, мягкие, легко 
сворачивающиеся в трубочку ушные раковины, тон-
кая кожа с тенденцией к  гиперрастяжимости и ке-
лоидные рубцы; выявление признаков нарушения 
макро- и микроциркуляции в ЧЛО, проявляющихся 
тенденцией к  гипотонии, преобладанием парасим-
патической вегетативной регуляции, повышенной 
растяжимостью сосудистой стенки. У 75,3 % детей 
с  аномалиями развития и  приобретенными дефор-
мациями ЧЛО наблюдается сопутствующая ДСТ 
тяжелой и  средней степени [1, 26], что диктует 
целесообразность ее своевременной диагностики 
и  оценки степени тяжести. Обследование должно 
быть проведено не менее чем за 6–8 месяцев до пла-
нируемого хирургического вмешательства.

Пациенты с  врожденной расщелиной неба 
по сравнению с больными других групп имеют до-
стоверно более выраженную ДСТ. Вторую по часто-
те встречаемости и выраженности ДСТ группу со-
ставляют больные с синдромами I–II жаберных дуг, 
третью –— дети с врожденной расщелиной верхней 
губы и  неба. Наиболее часто тяжелое и  средне-
тяжелое течение ДСТ отмечено в  группах детей 
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5–8 и 14–18 лет. У больных 5–8 лет с ВРВГН вы-
явлена достоверно более тяжелая сопутствующая 
ДСТ, чем у  пациентов 1–4  лет, что подтверждает 
целесообразность начала хирургического лечения 
пациентов с данной патологией в более раннем дет-
ском возрасте. У детей с приобретенными деформа-
циями ЧЛО отмечено увеличение проявлений ДСТ 
с возрастом, особенно в возрасте 14–17 лет.

Рекомендации по ведению детей с патологией 
челюстно-лицевой области на  фоне дисплазии 
соединительной ткани

При планировании реконструктивно-восстано-
вительного лечения детей с  тяжелой врожденной 
и  приобретенной патологией челюстно-лицевой 
области (врожденная расщелина неба, врожден-
ная расщелина верхней губы и неба, анкилозы ви-
сочно-нижнечелюстного сустава и/или нижняя 
микрогнатия, синдром I–II жаберных дуг) следует 
учитывать наличие и  степень выраженности ДСТ, 
возраст и показатели физического развития больно-
го ребенка, а  также данные гемоциркуляции ЧЛО. 
Обследование должно быть проведено за 6–8 меся-
цев до  планируемого хирургического вмешатель-
ства. В  этом случае проведенная медикаментозная 
коррекция позволяет достичь стабилизации обме-
на коллагена в  организме и  подготовить пациента 
к  очередной реконструктивной операции. Раннее 
назначение в  послеоперационном периоде меди-
каментозной коррекции сопутствующей ДСТ при 
формирующихся гипертрофических рубцах позво-
ляет достичь формирования нормотрофического 
рубца и улучшить соматическое состояние больно-
го. Высокая частота встречаемости тяжелых форм 
ДСТ, выраженная задержка показателей ФР детей 
с  аномалиями и  приобретенными деформациями 
ЧЛО, снижение компенсаторных возможностей ор-
ганизма в возрасте 5–8 и 14–17 лет свидетельству-
ют о целесообразности выполнения уранопластики 
в возрасте до 4 лет, а этапных операций у детей с де-
формациями ЧЛО — ​в возрасте 9–13 лет.

Для профилактики образования патологических 
рубцов у больных с патологией ЧЛО дополнительно 
рекомендуются:

•	 вазоактивные препараты и витамины для улуч-
шения микроциркуляции и  уменьшения гипоксии 
тканей (трентал, витамин С, витамин Е);

•	 увлажняющие и  антисептические силиконо-
вые гелевые раневые покрытия, защищающие ру-
бец от внешних раздражителей и снижающие риск 
инфицирования;

•	 препараты, улучшающие обменные процессы 
и  биоэнергетическое состояние организма (леци-
тин, дрожжи с янтарной кислотой, элькар, кудесан, 
кудевит);

•	 макро- (кальций, фосфор, магний, калий, же-
лезо) и микроэлементы (Mg, Mn, Zn, Se), витамины 
(С, Е, РР, группы В), повышающие резистентность 
тканей и оптимизирующие метаболизм коллагена.

Для местного лечения у  оперированных де-
тей с  аномалиями развития и  деформациями ЧЛО 
на  фоне сопутствующей ДСТ целесообразно ис-
пользовать солкосерил, который в  раннем после
операционном периоде назначается в  виде геля, 
а  после появления свежих грануляций  — ​в  виде 
мази. По показаниям можно использовать денталь-
ную адгезивную пасту, уменьшающую тканевую 
гипоксию, ускоряющую процесс заживления и осу-
ществляющую защиту раны от механических и хи-
мических повреждений в течение 3–5 часов.

Согласно нашему опыту, у больных с косметиче-
скими и/или функциональными недостатками ЧЛО, 
особенно на  фоне сопутствующей ДСТ, нередко 
встречаются невротические, депрессивные либо 
аффективные нарушения. Учитывая данное обсто-
ятельство, а также предстоящее нередко длительное 
этапное хирургическое лечение патологии ЧЛО, 
требующее большого психологического напряже-
ния всех членов семьи, таким больным, а также их 
родителям показана семейная психотерапия.

11.2. Особенности течения стоматологических 
заболеваний у подростков с дисплазией соедини-
тельной ткани

Особенности течения: отсутствие видимых на-
рушений, скрытое течение и  наличие в  анамнезе 
преимущественного поражения структуры одного 
из  элементов жевательного аппарата, сочетанные 
нарушения, комплексные взаимно отягощающие 
нарушения; несоответствие стоматологического 
статуса характеру жалоб, эстетические и  функци-
ональные признаки, морфологическая и  функци-
ональная асимметрия различной степени выра-
женности, нетипичное и  прогредиентное течение 
стоматологической патологии, высокая частота на-
рушений окклюзии, прикуса, снижения межальвео-
лярного расстояния.

Стоматологические проявления, сопрово-
ждающие ДСТ у подростков: черепно-челюстные 
и  зубочелюстные аномалии (дизморфии мозгового 
и  лицевого скелета; дистальный, глубокий, орто
гнатический, прямой прикусы, сочетанные нару-
шения прикуса; тремы, диастемы, скученность зу-
бов; аномалии прикрепления слизистой оболочки 
рта и  языка; мелкое преддверье рта; дескваматив-
ный гингивит; географический язык; плоское, вы-
сокое, готическое небо). Характерны заболевания 
пародонта; дефекты зубных рядов за счет адентии/
гиподонтии или олигодонтии третьих моляров, пре-
моляров, реже — ​резцов, клыков. Нередко встреча-
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ется дисфункция височно-нижнечелюстного суста-
ва и жевательных мышц (гипотония, парафункции); 
некариозные поражения (первичные, вторичные), 
нарушения прорезывания зубов, ретенция, молоч-
ные, сверхкомплектные зубы, кариес, нарушение 
гигиены полости рта и  микроциркуляции. Наблю-
даются дефекты прорезывания, дистопия, ретенция 
зубов. Встречаются сверхкомплектные зубы, молоч-
ные зубы в постоянном прикусе, изменения размера 
(макро-, микродонтия), цвета («крапчатые», «снеж-
ные вершины», «опалесцирующие», «голубые», 
«янтарные», коричневые, серые), формы (чаще  — ​
сложная форма коронковых частей, корней, кана-
лов, реже — ​недоразвитие), структуры (гипоплазия, 
эрозия, вдавления, полосы, крошащиеся, стертость, 
трещины, скол) зубов. Выявляются особенности 
течения мышечно-суставной дисфункции височно-
нижнечелюстного сустава и жевательных мышц.

Подростки с ДСТ отличаются сочетанной стома-
тологической патологией, сопровождающейся хро-
ническим болевым синдромом. Характерными жа-
лобами являются щелканье, заклинивание, вывихи, 
подвывихи челюсти, болезненный спазм жеватель-
ных мышц (латеральной крыловидной, височной, 
жевательной). Часто мышечно-суставная дисфунк-
ция височно-нижнечелюстного сустава у  подрост-
ков с ДСТ протекает с болевым синдромом, развива-
ется на фоне зубочелюстных аномалий, гипотонии 
жевательной мускулатуры, синдрома прорезывания 
третьих моляров и скелетно-мышечных нарушений. 
Мышечно-суставная дисфункция височно-нижне-
челюстного сустава, развившаяся на  фоне анома-
лий прикуса в  сочетании с  нарушениями опорно-
двигательного аппарата и психофизиологическими 
особенностями подростка с  ДСТ, сопровождается 
парафункциями (непроизвольные движения ниж-
ней челюсти относительно верхней, неправильное 
положение языка, нарушение глотания). Возможны 
клинические варианты скрытого течения или ранее 
перенесенной дисфункции височно-нижнечелюст-
ного сустава, когда определяются аускультативные 
шумы в суставе (щелчок, шум песка, крепитация). 
Синдром дисфункции височно-нижнечелюстного 
сустава может наблюдаться при снижении межаль-
веолярного расстояния (прикуса), вторичных де-
формациях окклюзии, парафункциях [20].

Наиболее частые проявления дисплазии соеди-
нительной ткани, сопровождающие стоматоло-
гические заболевания у подростка

Внешние: астеническое телосложение, наруше-
ние осанки, патология стоп; долихоцефалический, 
мезоцефалический типы мозгового скелета, выпу-
клый, прямой, реже вогнутый типы профиля лица. 
Особенности эстетических (фотографических) па-

раметров  — ​относительное увеличение ширины 
носа в области крыльев и носовых раковин, относи-
тельное увеличение морфологической высоты лица 
за  счет относительного уменьшения ширины лица 
в областях скуловых дуг, углов нижней челюсти, от-
носительное уменьшение подносового угла (опуще-
ние кончика носа).

Висцеральные: особенности эстетических (фо-
тографических) параметров — ​относительное уве-
личение ширины носа в области крыльев и носовых 
раковин, относительное увеличение морфологиче-
ской высоты лица за счет относительного уменьше-
ния ширины лица в  областях скуловых дуг, углов 
нижней челюсти, относительное уменьшение под-
носового угла (опущение кончика носа).

По данным рентгеноструктурных методов  — ​
тонкий биотип кости, дефицит костной ткани, 
особенно верхней челюсти, первичная адентия, 
морфологическая асимметрия мыщелков нижней 
челюсти, преимущественно дистрофические про-
цессы в  пародонте, отсутствие закладки, ретенция 
третьих моляров, премоляров, латеральных резцов, 
клыков. МРТ-признаки подвывихов и вывихов голо-
вок, дислокаций дисков, остеоартроза височно-ниж-
нечелюстного сустава, аномалий, нестабильности 
ШОП. Нарушение доплерографических показателей 
гемодинамики регионального кровотока и  микро-
циркуляции десны (нарушение трофики, нерезуль-
тативное кровоснабжение). По данным оптической 
топографии позвоночника, стабиллиметрии, обсле-
дования стоп, заключений вертебрологов — ​сколи-
озы I–II степени, плосковальгусная установка стоп, 
перекосы таза.

11.3. Рекомендации по ведению стоматологи-
ческих заболеваний у  подростков с  дисплазией 
соединительной ткани
1.	 Применение расширенной диагностики ком-

плексных и скрытых нарушений.
2.	 При разработке плана лечения необходимо со-

гласовать этапы и объемы оказания стоматологи-
ческого пособия с родителями пациента.

3.	 Составление индивидуальной программы подго-
товки к стоматологическому лечению, включая пси-
хологическое сопровождение, лечение хроническо-
го болевого синдрома, ортопедической подготовки 
к  ортодонтическому лечению, назначение НПВП.

4.	 Разработка индивидуальных программ лечения 
и  профилактики осложнений  — ​стоматологи-
ческих (вторичных деформаций, рецидивов зу-
бочелюстных аномалий, мышечно-суставной 
дисфункции височно-нижнечелюстного сустава, 
заболеваний пародонта и  слизистой оболочки 
полости рта, утраты зубов, вторичного снижен-
ного прикуса) и общесоматических.
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5.	 При лечении необходимо учитывать: жалобы 
пациента, цель посещения, степень выраженно-
сти черепно-лицевых, зубочелюстных аномалий 
и особенностей микроциркуляции ЧЛО, тяжесть 
и  характер течения стоматологической пато-
логии, выраженность ДСТ и  ассоциированной 
с  ней соматической, прежде всего сосудистой, 
ортопедической, гастроэнтерологической и  не-
врологической патологии.

6.	 Обязательными мероприятиями являются сана-
ция очагов инфекции, разработка индивидуаль-
ной программы гигиены полости рта, включая 
реминерализующую, противокариозную, проти-
вовоспалительную терапию, пародонтологиче-
ское лечение, применение средств личной гиги-
ены полости рта: бытовых ирригаторов, муссов, 
ополаскивателей.

7.	 У пациентов с  выраженными скелетными при-
знаками ДСТ, СГС необходимо функциональное 
лечение и  профилактика дисфункции височно-
нижнечелюстного сустава и жевательных мышц, 
определение конструктивных соотношений че-
люстей.

8.	 Необходимо предусмотреть применение спосо-
бов, улучшающих кровообращение и  тонус же-
вательных и других групп мышц (массаж, лечеб-
ная физкультура, средства натуропатии).

9.	 По окончании лечения обязательна разработка 
индивидуальных программ диспансерного на-
блюдения и  профилактики, частоты посещений 
в течение года с учетом возраста, характера тече-
ния, степени тяжести стоматологических заболе-
ваний, ДСТ и ассоциированной с ней патологии.

10.	Чем тяжелее течение ДСТ и сопутствующих за-
болеваний, тем лаконичнее должен быть план 
стоматологического лечения и  более радикаль-
ной схема санации зубов [50, 51, 58].
Дополнительные рекомендации по  лечению 

подростков с дисплазией соединительной ткани
1.	 Всех пациентов с  ДСТ необходимо направлять 

на  консультацию к  стоматологу для осмотра 
и стоматологического лечения.

2.	 Плановое посещение стоматолога следует прово-
дить не реже 3 раз в год.

3.	 При наличии болевого синдрома и мышечно-су-
ставной дисфункции ортодонтическое и ортопе-
дическое лечение следует начинать не ранее чем 
через 6 месяцев после купирования болевого 
синдрома.

4.	 Пациентам с  функциональными нарушения-
ми в анамнезе необходимы регулярные занятия 
ЛФК для формирования и  укрепления мышеч-
ного каркаса, улучшения осанки и координации. 
Показаны курсы общеукрепляющего массажа 

не реже 3 раз в год; дозированная двигательная 
активность; сон на  ортопедической подушке 
и  матрасе. По  показаниям рекомендуется но-
шение окклюзионной шины, симметричное же-
вание на  обеих сторонах челюсти, исключение 
максимального открывания рта, жевания жева-
тельной резинки, откусывания твердой пищи, 
длительного пребывания в  стоматологическом 
кресле, непрерывного открывание рта более 
20 минут [58].

Зак лючение
Более 80  лет назад академиком Александром 

Александровичем Богомольцем была сформулиро-
вана концепция СТ как «физиологической систе-
мы». Он всесторонне рассмотрел ее связь с реактив-
ностью, конституцией, воспалением, иммунитетом, 
эндокринопатиями, регенерацией, старением и при-
шел выводу, что именно функциональное состояние 
соединительной ткани определяет индивидуаль-
ность человека, состояние здоровья или болезнь 
человека и назвал ее «корнем человека… конститу-
циональной базой организма». А.А. Богомолец по-
нимал важность целостного подхода к пониманию 
больного и роли в этом СТ. «Мы стоим на правиль-
ном пути в  стремлениях синтетической трактовки 
индивидуальных особенностей человеческого орга-
низма», — ​писал он. Этот методологический прин-
цип целостности не утратил своего значения и се-
годня.

При написании настоящих рекомендаций мы ис-
ходили из  положения, что СТ  — ​единая система, 
функционирующая как целое, несмотря на  орган-
ные особенности, т. е. ДСТ всегда системное состо-
яние с  разной степенью выраженности. Надеемся, 
что изложенное выше убедительно доказывает это. 
Мы осознаем, что на основе единства диагностиче-
ских подходов необходимо проведение масштабных 
клинических исследований с целью выявления свя-
зей между фенотипическими признаками ДСТ и на-
рушениями со стороны органов и систем. В данном 
документе, как и во многих научных работах, про-
слеживается идея необходимости совершенство-
вания и  согласования критериев в первую очередь 
клинической, фенотипической диагностики. Только 
на ее базе можно сформировать однородные группы 
для проведения дальнейших исследований, в  том 
числе генетических.

Это могло  бы послужить основой для построе-
ния классификации ДСТ с  учетом состояния всех 
функций, осуществляемых соединительной тканью, 
а также прогнозировать нарушения со стороны вну-
тренних органов, ориентируясь на внешние феноти-
пические признаки.



передовая статья

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

30

С точки зрения теории систем и системного ана-
лиза перспективной задачей научных работников 
(генетиков, биохимиков, патофизиологов совместно 
с  клиницистами) может быть изучение генных се-
тей, регулирующих метаболические процессы в со-
единительной ткани различных органов. Однако 
на фоне сложных, недостаточно изученных генети-
ческих аспектов ДСТ выявление отдельных небла-
гоприятных аллельных вариантов генов на данный 
момент времени не  определяет терапевтическую 
тактику и  не  решает проблемы предсказательной 
медицины.
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Сравнительный анализ информативности ультразвукового 
и  рентгенологического методов исследования в диагностике 
патологии легких у детей раннего возраста
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В исследование были включены 39 детей с заболеваниями легких (респираторный дистресс-синдром, бронхоле-
гочная дисплазия и неонатальная пневмония) обоих полов, в возрасте  1–111 дней (экспериментальная группа) 
и 84 ребенка в возрасте 1–166 дней с заболеваниями, не связанными с поражением легких и сердца (контрольная 
группа). Дети с респираторным дистресс-синдромом и врожденной пневмонией были рассмотрены в первые дни 
после рождения. У четверти детей с нарушениями легких был врожденный порок сердца. Для описания состояния 
легких новорожденных наиболее информативными были: усиление легочного рисунка на рентгенограмме за счет 
интерстициального компонента, снижение пневматизации легочной ткани и ультразвуковая суммарная площадь 
безвоздушных субплевральных участков легочной ткани. Высокая информативность ультразвуковых характери-
стик, отражающих количество В-линий и площадь консолидированных участков легких, сравнимая с информатив-
ностью рентгенографических характеристик, является основанием для их включения в планы дифференциальной 
диагностики более сложно распознаваемых состояний. Это позволит детализировать показания к проведению уль-
тразвуковой сонографии легких, оптимизировать диагностические программы и точнее сформулировать решаю-
щие правила дифференциальной диагностики.

Ключевые слова: дети; новорожденные; недоношенные; ультразвуковая диагностика; лучевая диагностика; интерсти-
циальный синдром; пневмония; заболевания легких.
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The study included 39 children with pulmonary diseases (respiratory distress syndrome, bronchopulmonary dysplasia, and 
neonatal pneumonia) of both sexes, aged 1-111 days (experimental group) and 84 children aged 1-166 days with diseases 
not associated with heart and lung lesions (control group). Group of children with lung disorders included respiratory distress 
syndrome, bronchopulmonary dysplasia and congenital pneumonia. Children with respiratory distress syndrome and con-
genital pneumonia were examined in the first days after birth. Children in this group were underweight at birth (from 680 g, 
the majority with a weight of up to 1600 g), their state at the time of the first survey was qualified as severe. About a quar-
ter of children with lung disorders and had a congenital heart disease. The most informative dates for the description of 
a condition of newborn’s lungs is were the strengthening of pulmonary drawing on the roentgenogram at the expense of an 
interstitial component, decrease of pneumatization of lung tissue and the size of total area of airless subpleural lung tissue 
at ultrasound investigation. Lung ultrasound provides accurate information about the amount density of B-lines and areas 
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of consolidation in the lungs and is comparable with the radiological diagnostic characteristics which become the basis for 
more complicated differential diagnostics of the pulmonary disorders. This will allow physicians to specify certain indica-
tions for an ultrasonic exam of the lungs, optimize diagnostic means, and more clearly formulate conclusive rules in the 
differential diagnostic process.

Keywords: children; newborn; premature; Ultrasound; X-ray diagnostics; interstitial lung disease; pneumonia, lung disease.

ВВЕДЕНИЕ
Как известно, заболевания легких — ​один из наи-

более часто регистрируемых в неонатальном и ран-
нем детском возрасте видов патологии, достигаю-
щий максимальной частоты у недоношенных детей 
в первые дни жизни [4–6]. Смертность от патологии 
органов дыхания в этот период доходит до 50 % всех 
случаев смерти в неонатальном периоде в целом [7].

Авторы действующих в  настоящее время руко-
водств особое внимание уделяют своевременному 
и  корректному использованию методов медицин-
ской визуализации для ранней диагностики патоло-
гии легких, вполне обоснованно подчеркивая реша-
ющее значение в  первую очередь рентгенографии 
[2, 3].

Ультразвуковая сонография легких  — ​метод, 
постепенно внедряемый в  клиническую медици-
ну, начиная с начала XXI века [1, 9, 10]. Несмотря 
на достаточно многообещающие результаты приме-
нения его для диагностики синдрома дыхательных 
расстройств новорожденных, синдрома аспирации 
мекония, пневмонии новорожденных, пневмоторак-
са и гидроторакса [13, 16, 18], в педиатрии пока ши-
рокого распространения не получил.

Недооценка диагностического значения ультра-
звуковой сонографии легких отчасти обусловлена 
тем, что наряду с общепонятными характеристика-
ми — ​амплитуда движения диафрагмы, амплитуда 
движения легких, пневматизация  — ​для диагно-
стики достаточно широко используются феноме-
ны, относящиеся к  разряду артефактов (А-линии, 
В-линии). Достаточно детальное описание этих фе-
номенов и доказательство их информативности для 
распознавания изменений ткани легкого получены 
лишь недавно [8, 11, 13, 15].

Вместе с  тем невозможно не  признать, что ис-
пользовать — ​особенно у детей раннего возраста — ​
ультразвуковую сонографию значительно удобнее 
и  безопаснее, чем рентгенографию и  компьютер-
ную или магнитно-резонансную томографию в слу-
чае субплевральной локализации консолидирован-
ной патологически измененной легочной ткани. 
Это, а  также возможность проведения с  помощью 
ультразвуковой сонографии диагностических ма-
нипуляций способствует все более широкому ее 
использованию в отделениях интенсивной терапии 
[14, 19].

ЦЕЛЬ ИССЛЕД ОВАНИЯ
Оценка информативности характеристик ультра-

звуковой сонографии для диагностики синдрома 
дыхательных расстройств, пневмонии новорожден-
ных и бронхолегочной дисплазии.

МАТЕРИАЛЫ  И МЕТОДЫ
Исследование проведено в  отделении реани-

мации новорожденных, в  неонатальных отделе-
ниях и  в  педиатрическом отделении № 3 Санкт-
Петербургского государственного педиатрического 
медицинского университета.

Обследование включало в себя рутинные методы 
физикального, инструментального и лабораторного 
исследования, необходимые для постановки диа-
гноза в  соответствии с  действующими стандарта-
ми и клиническими рекомендациями [2]. Соногра-
фическое исследование легких производилось при 
помощи ультразвуковых аппаратов LOGIQ E фир-
мы GE (портативный), HD11 фирмы Philips с  ис-
пользованием линейного и  конвексного датчиков 
с частотами 7–12 МГц и 3–5 МГц соответственно. 
Использовался BLUE-протокол, разработанный 
D. Lichtenstein и адаптированный для обследования 
новорожденных детей [21].

Регистрировали следующие сонографические 
характеристики [14, 20, 22]:
1)	 суммарную и по сегментам площадь консолиди-

рованных участков легких в мм2;
2)	 суммарное и  по  сегментам легких количество 

B-линий в единицах;
3)	 амплитуду движения диафрагмы в мм;
4)	 амплитуду движения легких в мм;
5)	 отношение амплитуд движения диафрагмы 

и легких в единицах (расчетная величина);
6)	 наличие бронхограммы в консолидированной ле-

гочной ткани на сонограмме (бинарная эксперт-
ная оценка).
Обследованы 39 детей с  заболеваниями легких 

обоего пола в возрасте 1–111 дней (опытная группа) 
и 84 ребенка в возрасте 1–166 дней с заболевания-
ми, не ассоциируемыми с поражением сердца и лег-
ких (группа сравнения). Распределение обследован-
ных детей по  основным диагнозам представлено 
в табл. 1, 2.

В группу детей с патологией легких были вклю-
чены дети, находившиеся в  стационаре по  поводу 
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синдрома дыхательных расстройств, бронхолегоч-
ной дисплазии и пневмонии. Дети с синдромом ды-
хательных расстройств и  врожденной пневмонией 
были обследованы в  первые дни после рождения. 
Дети этой группы были маловесны при рождении 
(от  680  г, большинство  — ​с  весом до  1600 г), со-
стояние их квалифицировалось как тяжелое. Около 
четверти детей с патологией легких имели и врож-
денный порок сердца.

Критерием включения детей в группу сравнения 
было отсутствие в  анамнезе и на момент исследо-
вания патологии сердца и легких по клиническим, 
инструменальным и лабораторным признакам.

Длительность наблюдения и  количество се-
ансов УЗ-сканирования определялись тяжестью 
и динамикой состояния ребенка. При необходимо-
сти мониторирования состояния ребенка в  тече-
ние первого месяца пребывания ребенка в стацио-
наре УЗ-сканирование сердца и легких проводили 
каждую неделю, затем — до трех месяцев от пер-
вого  сканирования  — ​ежемесячно, формируя ди-
намическую базу данных, организованных по се-
чениям.

Формализованная карта, описывающая обсле-
дованных детей, включала в  себя 116 признаков. 
Размерность окончательной матрицы данных, пред-

назначенных для статистической обработки, соста-
вила 178 × 240.

В связи с большой долей качественных призна-
ков и очевидной многофакторностью исследуемых 
явлений при анализе полученных результатов ис-
пользовали методы мультивариантного математиче-
ского моделирования (построение классификацион-
ных деревьев).

Статистическая обработка материала проведена 
штатными средствами пакета Statistica for Windows 
ver. 6 (StatSoft Inc., # AX204B521115F60).

РЕЗУЛЬТАТЫ
С целью выбора информативных характеристик, 

описывающих сонограммы, и сравнения их инфор-
мативности с  информативностью характеристик, 
описывающих рентгенограммы, было проведено 
построение классификационных деревьев для би-
нарного признака «есть поражение легких» — ​«нет 
поражения легких» в качестве управляемой, а при-
знаков, описывающих УЗ-сканограммы и рентгено-
граммы легких, — ​в  качестве управляющих пере-
менных.

Всего было построено 23 классификации. Одна 
из  наиболее иллюстративных в  части сопоставле-
ния информативности рентгенографических и  со-

Таблица 1

Распределение детей с патологией легких по основным диагнозам

Таблица 2

Распределение детей без патологии сердца и легких по основным диагнозам

Диагноз Количество  
обследованных

Возраст (дней)  
на момент обследования

Количество  
исследований

Синдром дыхательных расстройств 28 1–73 41
Бронхолегочная дисплазия 3 70–111 4
Аспирационная пневмония 2 15–71 6

Врожденная пневмония 6 4–82 9
Всего с патологией легких

из них:
патология легких + врожденный порок 

сердца

39

9

1–111

8–73

60

18

Диагноз Количество 
обследованных

Возраст (дней) 
на момент обследования

Количество  
исследований

Внутриамниотическая  
инфекция 31 2–97 40

Гипоксическое поражение  
центральной нервной  

системы
32 1–130 51

Заболевания желудочно- 
кишечного тракта, умеренная  

гипотрофия
21 1–166 23
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нографических признаков классификация представ-
лена в табл. 3, 4 и на рис. 1.

Как становится понятным из данных, приведен-
ных в табл. 4, из 52 детей, не имеющих поражения 
легких, правильно были классифицированы 45, 
а  из  39 детей с  поражением легких  — ​правильно 
классифицированы 17. Таким образом, ошибку ги-
пердиагностики поражения легких можно считать 
вполне удовлетворительной (13 %), а ошибку гипо-

диагностики (56 %) — ​неоправданно большой. Ха-
рактеристики, обеспечившие классификацию, пред-
ставлены на рис. 1.

Как видно, в число наиболее информативных ха-
рактеристик вошли рентгенографические  — ​Lung
PatsTot (усиление легочного рисунка за  счет интер-
стициального компонента), PneuLessTot (снижение 
пневматизации легочной ткани) и  сонографиче-
ская  — ​AirLessTotal (суммарная площадь безвоз-

Класс Количество  
детей

Априорная вероятность  
классификации

Нет поражения легких 52 0,57
Есть поражение легких 39 0,43

Всего 91 1,00

Таблица 3

Численность обучающей выборки и априорная  вероятность классификации

Таблица 4
Результаты классификации

Результаты
классификации

Истинные классы
нет поражения есть поражение

Нет поражения 45 22
Есть поражение 7 17

Всего 52 39

Рис. 1.	Информативность характеристик, использованных для классификации детей с поражением легких с выполнени-
ем рентгенографии и УЗ-исследования. Обозначения: sex — пол ребенка, insufPA — недостаточность клапана ле-
гочной артерии (экспертная оценка, 4 степени), days — день жизни в момент обследования, gest — срок гестации 
при рождении (недели), Apgar1 — оценка Апгар на 1-й минуте (баллы), Apgar2 — оценка Апгар на 5-й минуте (бал-
лы), PneuLessTot — снижение пневматизации легочных полей на рентгенограмме (бинарная экспертная оценка), 
LungPatsTot — усиление легочного рисунка за счет интерстициального компонента,  AtelectTot — уменьшение объема 
легких на рентгенограмме (бинарная экспертная оценка), AirLessTotal — суммарная площадь консолидированных 
участков легких на сонограмме (мм2), SDtot — суммарное по полям легких сонограммы количество B-линий (штуки), 
LA — диаметр левого предсердия (мм), RV — диаметр правого желудочка (мм), РA — диаметр легочной артерии (мм) 

Информативность характеристик  
(зависимая характеристика: ds_lungs). 

Шкала информативности: 0 — низкая, 100 — высокая
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душных субплевральных участков легочной ткани), 
представляющая собой аналог рентгенографической 
характеристики PneuLessTot. Как видно, информатив-
ность AirLessTotal значительно выше информативно-
сти PneuLessTot. Наиболее важной для распознавания 
патологии легких сонографической характеристикой 
оказалась характеристика SDtot, представляющая со-
бой количество B-линий, отражающих, как известно, 
выраженность интерстициального синдрома.

Включение в  число управляющих факторов ха-
рактеристик динамики движения диафрагмы и лег-
ких позволяет достаточно уверенно распознавать 
патологию легких у  детей раннего возраста и  без 
использования рентгенографии, что иллюстриру-
ется вариантом классификации, представленным 
в табл. 5, 6 и на рис. 2.

Данные, представленные в таблице 6, свидетель-
ствуют о том, что из 18 детей, не имеющих пораже-

Таблица 5

Численность обучающей выборки и априорная  вероятность классификации

Таблица 6
Результаты классификации

Рис. 2.	Информативность характеристик, использованных для классификации детей раннего возраста с поражением лег-
ких без выполнения рентгенографии. Обозначения: BronchGrD&S — наличие бронхограммы в консолидированной 
легочной ткани на сонограмме (бинарная экспертная оценка), days — день жизни в момент обследования, L — длина 
тела при рождении (см), gest — срок гестации при рождении (недели), Apgar 2 — оценка Апгар на 5-й минуте (бал-
лы), AirLessTotal — суммарная площадь консолидированных участков легких на сонограмме (мм2), SDtot — суммар-
ное по полям легких сонограммы количество B-линий (штуки), DiafMove — амплитуда движения диафрагмы (мм),  
LungMove — амплитуда движения легких (мм), DiafLung — отношение амплитуд движения диафрагмы и легких (еди-
ницы), pO2 — напряжение кислорода в крови (мм Hg), SatO — сатурация кислорода (%), RespRate — частота дыханий 
(1/мин), mass — масса тела в день обследования

Класс Количество  
детей

Априорная вероятность
классификации

Нет поражения легких 18 0,46
Есть поражение легких 21 0,54

Всего 39 1,00

Результаты
классификации

Истинные классы
нет поражения есть поражение

Нет поражения 6 0
Есть поражение 12 21

Всего 18 21

 

Информативность характеристик  
(зависимая характеристика: ds_lungs). 

Шкала информативности: 0 — низкая, 100 — высокая
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ния легких, правильно были классифицированы 6, 
а из 21 ребенка с поражением легких — ​правильно 
классифицированы все 21.

Таким образом, исключение рентгенографии 
и  использование вместо нее ультразвуковой соно-
графии значительно увеличивает ошибку гиперди-
агностики поражения легких (67 %), но уменьшает 
ошибку гиподиагностики до 0.

Представленная на  рис.  2 информативность ха-
рактеристик, использованных для классификации, 
свидетельствует о том, что амплитуда движения лег-
ких и количество В-линий, описывающие, по сути, 
ригидность легких, являются наиболее перспектив-
ными для использования в  диагностике наиболее 
частых вариантов патологии легких у ребенка ран-
него возраста.

ОБСУЖДЕНИЕ 
Полученные результаты достаточно убедительно 

доказывают целесообразность использования уль-
тразвуковой сонографии для диагностики наибо-
лее распространенных заболеваний легких у детей 
в раннем возрасте.

При сравнении с описанием легких в  терминах 
рентгенографии грудной клетки («золотой стан-
дарт», декретированный метод) большая ошибка 
гиподиагностики при использовании ультразвуко-
вой сонографии, очевидно, обусловлена несинхрон-
ностью моментов УЗ-сканирования и верификации 
диагноза по  рентгенограмме, а  также вариабель-
ностью интерпретации декретированных изобра-
жений с  общеизвестной тенденцией к  аггравации 
заключений с целью минимизации ошибок гиподи-
агностики. С учетом неизбежной аггравации интер-
претации рентгенограмм реальные ошибки класси-
фикации существенно меньше выявленных нами. 
Включение в решающие правила диагностики дан-
ных физикального и  лабораторного обследования 
предоставляет возможность выбора пороговых зна-
чений ошибок, которые могут быть вполне удовлет-
ворительными и при полном исключении рентгено-
графии из программ диагностики.

Интерстициальный синдром и  альвеолярная 
консолидация, описываемые в терминах транстора-
кальной ультразвуковой сонографии [17, 23], допол-
няют традиционные методы визуализации легких.

Высокая информативность сонографических 
характеристик, отражающих количество В-линий 
и  площадь консолидированных участков легких, 
сравнимая с  информативностью рентгенографи-
ческих характеристик, является основанием для 
их включения в планы дифференциальной диагно-
стики более сложно распознаваемых состояний. 
Это позволит детализировать показания к проведе-

нию ультразвуковой сонографии легких, оптимизи-
ровать диагностические программы и точнее сфор-
мулировать решающие правила дифференциальной 
диагностики.

ВЫВОДЫ
1.	 Информативность трансторакальной ультразву-

ковой сонографии легких у  детей раннего воз-
раста при распознавании синдрома дыхательных 
расстройств, пневмонии новорожденных и брон-
холегочной дисплазии достаточно высока для 
включения ее в программы диагностики.

2.	 Наиболее информативными сонографическими ха-
рактеристиками для диагностики синдрома дыха-
тельных расстройств, пневмонии новорожденных 
и  бронхолегочной дисплазии поражения легких 
у детей раннего возраста являются характеристики, 
описывающие эти состояния в терминах интерсти-
циального синдрома и альвеолярной консолидации, 
что определяет целесообразность использования 
ультразвуковой сонографии в качестве дополнения 
к  декретированной для диагностики заболеваний 
легких рентгенографии грудной клетки.

3.	 Известные трудности использования рентгено-
графии, компьютерной и магнитно-резонансной 
томографии позволяют считать ультразвуковую 
сонографию методом выбора при мониторинге 
состояния легких у детей раннего возраста.
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Особенности течения аутосомно-рецессивного поликистоза 
почек у детей
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Цель исследования: оценить особенности развития почечных и внепочечных кист, артериальной гипертензии, синдро-
ма портальной гипертензии при аутосомно-рецессивном поликистозе почек (АРПП) у детей. Пациенты и методы. Для 
выявления типа наследования поликистоза почек проведен генеалогический анализ двенадцати семей, клиническое, 
ультразвуковое исследование почек и органов брюшной полости, компьютерная томография. В исследование включено 
14 детей с АРПП. Проведено катамнестическое исследование 14 детей с АРПП для выяснения возраста к моменту вы-
явления кист по результатам УЗИ, особенностей начальных клинических проявлений и течения, осложнений и исхода. 
Результаты. Возраст детей к моменту выявления кист в почках по результатам УЗИ при АРПП составил 2,3 ± 0,4 месяца.  
Выявлена высокая частота развития артериальной гипертензии у новорожденных и грудных детей с АРПП, составившая 
92,9 %. Внепочечное расположение кист установлено в 71,4 %. Синдром портальной гипертензии с кровотечением из 
варикозно расширенных вен пищевода и желудка, меленой установлен у 5 (35,7 %) детей. Из 14 обследованных детей 
у 5 (35,7 %) пациентов диагностирован детский АРПП с фиброзом печени, который имеет более благоприятный прогноз 
без формирования почечной недостаточности в грудном и раннем детском возрасте. У 9 (64,3 %) пациентов диагности-
рован классический АРПП у новорожденных и детей грудного возраста, который характеризуется прогрессированием 
в терминальную почечную недостаточность на первом году жизни.

Ключевые слова: аутосомно-рецессивный поликистоз почек; дети; кисты печени; врожденный фиброз печени; синдром 
портальной гипертензии.

Autosomal-recessive polycystic kidney disease in children
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The aim of the study was to assess the features of development of renal and extrarenal cysts, arterial hypertension, syndrome 
of portal hypertension in autosomal recessive polycystic kidney disease (ARPKD) in children. Patients and methods. With the 
aim of establishing the type of inheritance of polycystic kidney disease the genealogical analysis of 12 families, clinical ultra-
sound of the kidneys and abdominal organs, computed tomography. The study included 14 children with ARPKD. Conducted 
follow-up study of 14 children with ARPKD to determine the age by the detection of cysts based on ultrasound, the features 
of the initial clinical manifestations and course, complications and outcome. Results: the Age of the children back to the time 
of detection of the cysts in the kidneys based on ultrasound when ARPKD was 2.3 ± 0.4 month. Identified a high incidence 
of arterial hypertension in neonates and infants with ARPKD at 92.9%. Extrarenal location of the cysts is set at 71.4%. Syn-
drome of portal hypertension, bleeding from varicose veins of esophagus and stomach, melanau installed in 5 (35,7%) chil-
dren. Of the 14 in 5 (35,7%) patients diagnosed ARPKD children with liver fibrosis, which has a favorable prognosis without 
the formation of renal failure in infants and early childhood, 9 (64,3%) diagnosed with classic ARPKD in neonates and infants 
that is characterized by progression to end-stage renal disease in the first year of life.

Keywords: autosomal recessive polycystic kidney disease; children; liver cysts; congenital hepatic fibrosis; portal hypertension 
syndrome.

Актуальность проблемы аутосомно-рецессивно-
го поликистоза почек (АРПП) в  детском возрасте 
обусловлена возрастными особенностями форми-
рования почечных кист, клинических проявлений, 
частым развитием синдрома артериальной и  пор-

тальной гипертензии и осложнений, исходом в хро-
ническую болезнь почек (ХБП) [1–6].

Согласно МКБ АРПП имеет код Q61.1 (МКБ 
10-го пересмотра, 1998). Согласно классифика-
ции  S.M.  Bonsib (2010), среди аутосомно-рецес-
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сивного поликистоза почек выделяют два вариан-
та: классический АРПП у новорожденных и детей 
грудного возраста и  детский АРПП с  фиброзом 
печени [6]. АРПП диагностируют пренатально 
у новорожденных и грудных детей [7]. Дифферен-
циальный диагноз аутосомно-рецессивного полики-
стоза почек проводится с аутосомно-доминантным 
поликистозом почек при очень раннем выявлении 
почечных кист [5]. Результаты катамнеза детей 
с аутосомно-рецессивным типом наследования по-
ликистоза почек свидетельствуют о  неблагоприят-
ном прогнозе [1, 5].

Целью исследования явилась оценка особенно-
стей развития почечных и внепочечных кист, арте-
риальной гипертензии при АРПП у детей.

МАТЕРИАЛЫ  И МЕТОДЫ
В исследование включено 14 пациентов (из 12 се-

мей) с поликистозом почек в возрасте от 1 месяца 
до 7 лет (средний возраст составил 2,3 ± 0,4 меся-
ца). Проведено катамнестическое исследование 
14 детей с поликистозом почек для выяснения воз-
раста к  моменту выявления кист по  результатам 
УЗИ, особенностей начальных клинических про-
явлений и  течения, осложнений и  исхода в  зави-
симости от  типа наследования. Средняя давность 
катамнеза от момента диагностики заболевания со-
ставила 6,1 ± 0,1 года.

АРПП диагностировали у пробанда при выявле-
нии кист в  обеих почках при УЗИ и  наличии уль-
тразвукового или гистологического подтверждения 
фиброза и/или поликистоза печени, при отсутствии 
кист в почках у родителей старше 30 лет [2, 3].

Объем исследования включал генеалогический, 
клинический и лабораторный методы (общий и био-
химический анализы крови, общий анализ мочи, 
суточная протеинурия и  бактериологическое ис-
следование мочи, оценка функции почек по пробам 
Зимницкого, Реберга, КОС); ультразвуковое иссле-
дование (почек, печени, поджелудочной железы, 
яичников, оценка объема почек по результатам уль-
тразвуковой биометрии, доплеровское исследова-
ние сосудов почек), компьютерную томографию.

Результаты исследования обработаны при по-
мощи программы Microsoft Excel 2003 (Microsoft, 
США) и STATISTICA 6.0 (StatSoft Inc., USA). Резуль-
таты представлены в виде среднего арифметическо-
го ± ошибка средней. Статистическую значимость 
различий двух средних определяли с  помощью 
t-критерия Стьюдента; частот  — ​χ²-критерия Пир-
сона. Критический уровень достоверности нулевой 
статистической гипотезы (р) принимался равным 
0,05. Достоверными считали различия сравнивае-
мых показателей при р < 0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ 
Генеалогический метод исследования 12 семей 

с АРПП. При исследовании 12 семей диагноз «по-
ликистоз почек с аутосомно-рецессивным типом на-
следования» подтвержден у 14 детей (из них 5 маль-
чиков, 9 девочек) в  возрасте от  1 месяца до  7  лет 
(средний возраст на момент установления диагноза 
2,3 ± 0,4 месяца).

Обследовано 14 детей и  подростков в  возрасте 
от 1 месяца до 7 лет для выяснения возраста к мо-
менту выявления кист по УЗИ, особенностей началь-
ных проявлений, течения, осложнений, исхода при 
АРПП. Среди обследованных 14 пациентов мальчи-
ков 5 (36 %), девочек 9 (64 %), соотношение 1 : 1,8.

При анализе течения беременности у  матерей 
14  детей с  АРПП установлено, что беременность 
протекала на  фоне гестоза у  12 (в  86 %), угро-
зы прерывания в  первом триместре (4–12 недель) 
у 8 (57 %), анемия во время беременности установ-
лена у 6 (60 %). Средний возраст матерей пациен-
тов с  АРПП к  моменту настоящей беременности 
составил 27,9 ± 8,3  года. Предшествующие бере-
менности матерей пациентов с АРПП сопровожда-
лись внутриутробной гибелью плода у  1  (7,1 %) 
и  смертью новорожденного в  первые дни жиз-
ни — ​у 2  (14,3 %). В  50 % случаев у  беременных 
матерей пациентов с АРПП диагностировано мало-
водие. Роды у матерей 14 детей с АРПП срочные — ​
у  11  (78,6 %), преждевременные  — ​у  3 (21,4 %). 
Средняя масса тела детей с  АРПП при рождении 
составила 3023 ± 98, длина тела детей с АРПП при 
рождении  — ​49,0 ± 6,4  см.  На  грудном вскармли-
вании с  рождения находилось 10 (71,4 %) детей 
с АРПП.

Средний возраст детей на  момент выявления 
кист по  результатам УЗИ при поликистозе почек 
с  аутосомно-рецессивным типом наследования за-
болевания составил 2,3 ± 0,4 месяца. Пренатальная 
диагностика кист проведена в 36 % у 14 пациентов 
с АРПП, в 57 % случаев по результатам УЗИ прена-
тально выявлено увеличение объема почек.

Кисты других органов выявлены в  71,4 % 
у 10 пациентов с АРПП, из них у 9 (64,3 %) кисты 
печени, у 1 (7,1 %) кисты поджелудочной железы.

Пациенты с  АРПП на  момент выявления кист 
по УЗИ имели клинические симптомы заболевания 
(100 %). Из 14 детей с АРПП клинические проявле-
ния в виде увеличения объема живота и/или пальпи-
руемых плотных почек с  бугристой поверхностью 
у  14 (100 %), отеков лица, поясничной области, 
нижних конечностей у  5 (36 %), артериальной ги-
пертензии у 4 (29 %), дыхательной недостаточности 
у 6 (43 %), гепатомегалии у 8 (57 %) выявлены сразу 
при рождении; у 5 (36 %) — ​синдромы артериаль-
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ной и портальной гипертензии проявились в возрас-
те до 1 года.

При АРПП артериальная гипертензия выявлена 
в 92,9 % случаев (у 13 из 14 детей). Средний возраст 
на  момент выявления синдрома артериальной ги-
пертензии у детей с АРПП составил 2,4 ± 0,6 меся-
ца. Соотношение мальчиков и девочек при аутосом-
но-рецессивном поликистозе почек, протекающем 
с  артериальной гипертензией, составило 1 : 1,75, 
во всех случаях артериальная гипертензия характе-
ризовалась как стабильная систоло-диастолическая, 
корригируемая терапией 1–2 антигипертензивными 
препаратами (блокаторы рецепторов АКФ, блокато-
ры рецепторов ангиотензина II, блокаторы кальцие-
вых каналов).

В нашем исследовании пиелонефрит диагности-
рован у 9 (75 %) из 12 пациентов с АРПП, пережив-
ших неонатальный период. Средний возраст на мо-
мент установления пиелонефрита составил 7,2 ± 0,7 
месяца при АРПП.

Динамика размеров кист в  почках при по-
ликистозе почек по  результатам УЗИ показала, 
что минимальный диаметр кист у  детей с  АРПП 
(на  момент их первого выявления) по  данным 
УЗИ составил в  среднем 0,22 ± 0,03  см, а  макси-
мальный  — ​0,35 ± 0,01  см. На  момент катамне-
за минимальный размер кист в  почках у  детей 
и  подростков с  АРПП (по  данным УЗИ) соста-
вил в  среднем 0,27 ± 0,01  см, а  максимальный  — ​
0,51 ± 0,03  см.  Из  14 пациентов с  АРПП кисты 
в  почках при рождении выявлены в  93 % (13 де-
тей), из них в 77 % (у 10 детей) кисты в почках мно-
жественные и диффузно рассеяны по всей парен-
химе с момента их выявления, в 23 % (у 3 детей) 
при рождении выявлены единичные мелкие кисты 
в почках. У 1 ребенка (7 %) при рождении выявле-
ны увеличенные в объеме почки без четко разли-
чимых при УЗИ кист, которые впервые отмечены 

при УЗИ в возрасте 1 года. У всех пациентов при 
повторных УЗИ (в  течение 6 месяцев от момента 
выявления) отмечено увеличение количества кист 
в почках. Двустороннее увеличение объема почек 
при АРПП выявлено у  14 (100 %) пациентов при 
рождении, прогрессирующее с возрастом.

У 14 детей с АРПП установлено поражение пече-
ни — ​врожденный фиброз печени у 7 (50 %), поли-
кистоз печени — ​у 9 (64,3 %); синдром портальной 
гипертензии  — ​у  5 (35,7 %), гепатоспленомега-
лия — ​у 5 из 14 детей. Синдром портальной гипер-
тензии проявлялся у 5 детей с АРПП кровотечением 
из варикозно расширенных вен пищевода и желуд-
ка  (5), меленой (2). Эндоскопическое лигирование 
варикозно расширенных вен пищевода проведено 
у 5 детей с синдромом портальной гипертензии при 
2-й степени эзофагеального варикоза.

В одном из  наших наблюдений у  девочки С. 
(5  лет 6 мес.) с  АРПП тяжелая паренхиматозная 
АГ с  неонатального возраста протекала с  двусто-
ронним почечным и  внепочечным расположением 
кист в печени, синдромом портальной гипертензии 
(внепеченочный блок), с  кровотечением из  вари-
козно расширенных вен пищевода и желудка, меле-
ной, поражением органов — ​мишеней (гипертрофия 
миокарда левого желудочка, гипертензионная анги-
опатия сетчатки), исходом в ХБП С3б (СКФ 36,25 
(мл/мин/1,73 м2) (рис. 1)). Пациентке (5 лет 10 мес.) 
проведено лигирование и склерозирование варикоз-
но расширенных вен пищевода и желудка. У паци-
ентки (7 лет 7 мес.), получавшей два антигипертен-
зивных препарата, по суточному мониторированию 
артериального давления установлена среднесуточ-
ная величина АД 126/81 мм рт. ст., ЧСС 84 в минуту, 
max САД и ДАД 150/92 мм рт. ст., ЧСС 90 в минуту, 
min САД и ДАД 96/60 мм рт. ст., ЧСС 75 в минуту.

Сохранная функция почек за  период катам-
неза  отмечена у  2 из  14 детей (14,3 %) с  АРПП. 

 
Рис. 1.	Фрагмент родословной семьи с аутосомно-рецессивным  поликистозом почек (С., 09.07.2000)
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СКФ,  рассчитанная по  Schwartz, состави-
ла 125 ± 14  (мл/ мин/1,73  м2). У  12 из  14 детей 
АРПП характеризовался неблагоприятным про-
гнозом течения: с  исходом в  хроническую бо-
лезнь почек  в  85,7 %  случаев. СКФ, рассчитан-
ная по  формуле Schwartz, составила у  детей 
35,25 ± 9,12  (мл/ мин/1,73  м2). Летальный ис-
ход зарегистрирован в  21,4 % случаев, из  них 
у 2 (14,3 %) детей (сибсы) в период новорожденно-
сти, у 1 (7,1 %) — ​в возрасте 1 года. При аутопсии 
диагноз АРПП подтвержден в 3 случаях. Характе-
ристика почечного и внепочечного расположения 
кист, артериальной гипертензии, синдрома пор-
тальной гипертензии у детей с АРПП представлены 
в табл. 1.

ЗАК ЛЮЧЕНИЕ
Средний возраст детей с АРПП к моменту уста-

новления кист и артериальной гипертензии соста-
вил 2,3 ± 0,4 мес. Внепочечное расположение кист 
установлено в 71,4 %. Синдром портальной гипер-
тензии с  кровотечением из  варикозно расширен-
ных вен пищевода и желудка, меленой установлен 
у 5  (35,7 %) детей. В соответствии с классифика-
цией кистозных заболеваний почек S.M. Bonsib 
(2010) [6], в нашем исследовании из 14 у 5 (35,7 %) 
пациентов диагностирован детский АРПП с  фи-
брозом печени, который имеет более благопри-
ятный прогноз без формирования почечной недо-
статочности в грудном и раннем детском возрасте, 
у  9 (64,3 %) диагностирован классический АРПП 

у  новорожденных и  детей грудного возраста, ко-
торый характеризуется прогрессированием в  тер-
минальную почечную недостаточность на первом 
году жизни.
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Особенности гастродуоденальной патологии у лиц призывного 
возраста с недостаточностью питания
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Болезни органов пищеварения являются одной из ведущих причин дефицита массы тела и занимают лидирующее 
место среди общей заболеваемости у лиц призывного (16–27 года) возраста. Цель: анализ патологии верхних отде-
лов пищеварительного тракта у юношей призывного возраста с низкой массой тела. Обследовано 193 юноши (сред-
ний возраст 20,3 ± 2,2 года), средний индекс массы тела (ИМТ) 17,8 ± 2,4 кг/м2. Эрозивные поражения желудка и две-
надцатиперстной кишки (ДПК) выявлены в 18,8 (n = 36) и 16,1 % (n = 31) соответственно. 11,4 % (n = 22) страдали 
язвенной болезнью ДПК. У половины обследованных (51,8 %; n = 100) выявлен дуоденогастральный рефлюкс (ДГР). 
При этом каждый четвертый (26 %; n = 26) ДГР сочетался с эрозивным гастритом. Результаты гистологического ис-
следования определили воспалительный процесс желудка у всех юношей, в 10 % случаев выявлены атрофические 
изменения в антральном отделе. Все случаи атрофии сопровождались обсеменением Нр. В группе лиц с нормальным 
питанием по сравнению с группами гипотрофий отмечено преобладание недостаточности кардии, ДГР, эрозивных по-
ражений пищевода, желудка, ДПК. В этой же группе по результатам гистологического исследования преобладало вы-
раженное воспаление слизистой желудка (44 %). Доля лиц с эрозивными поражениями желудка и ДПК, как и с мини-
мально выраженным воспалением, была наименьшей в группе с гипотрофией 1-й степени. Выводы. 1. Воспалительные 
заболевания желудка выявляются у большинства юношей призывного возраста с недостаточностью питания. В 10 % 
они сопровождаются атрофическими изменениями антрального отдела желудка, ассоциированными с Нр-инфекцией. 
2. Частота выявления эрозивных поражений пищевода, желудка и ДПК связана с величиной ИМТ, что позволяет ис-
пользовать ИМТ как интегральный показатель уровня выраженности воспалительного процесса в гастродуоденаль-
ной зоне. Эрозивные поражения верхних отделов пищеварительного тракта встречаются преимущественно у лиц 
с нормальным питанием.

Ключевые слова: недостаточность питания; юноши призывного возраста; индекс массы тела (ИМТ); атрофия антрального 
отдела желудка, Helicobacter pylori.

Features gastroduodenal pathology in military age patients 
with malnutrition
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Background. Digestive diseases are a leading cause of body weight deficit and has a leading position among general morbid-
ity in young patients. Purpose. To analyze the pathology of the upper digestive tract in young men with a low body weight. 
Material and methods. 193 young men aged 16-27 y.o. (mean age 20,3 ± 2,2 years) with a mean body mass index (BMI) 
17,8 ± 2,4 kg/m2 were examined. Erosive lesions of the stomach were found in 18,8% (n = 36) and erosive lesions of the duo-
denum – in 16,1% (n = 31). Ucer of duodenum were found in 11,4% (n = 22) and none of stomach. Duodenal reflux were found 
in (51,8%; n = 100) and every fourth was combined with erosive gastritis. Histological examination of stomach revealed an 
inflammation in all cases. Atrophic changes in the antral stomach were detected in 11% (n = 6) of the cases. All cases of 
atrophy accompanied by HP colonization. In the group with normal BMI the prevalence of cardia failure, erosive lesions of 
the esophagus, stomach and duodenum were founded. In the same group there were prevalence of stomach inflammation by 
histology (44%). The patients with low BMI (hypotrophy 1 degree) have less erosion and inflammation compare to patients 
with  normal BMI and hypotrophy 2-3 degrees. Conclusions. 1. Stomach inflammation were revealed in the majority of young 
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men with low BMI. Atrophic changes of gastric antrum associated with HP infection were found in 10% of cases. 2. Erosive 
lesions of the esophagus, stomach and duodenal are associated with the BMI. This finding allows use the BMI as an integral 
indicator of the severity of the inflammation of stomach and duodenum. Erosive lesions of the upper digestive tract are 
found predominantly in patients with normal BMI. 

Keywords: malnutrition; young men of military age; body mass index (BMI); atrophy of the gastric antrum; Helicobacter pylori.

Болезни органов пищеварения занимают одно 
из лидирующих мест среди заболеваний лиц допри-
зывного и призывного (16–27 лет) возраста и реги-
стрируются у 8–22,8 % обследуемых [4, 10], являясь 
одной из самых распространенных причин ограни-
чений к  призыву. Большая часть поражений орга-
нов пищеварения представлена воспалительными 
заболеваниями верхних отделов пищеварительного 
тракта. Последнее десятилетие сохраняется тенден-
ция к  росту показателей заболеваемости по  этой 
группе болезней у  подростков. Среди причин ро-
ста патологии гастродуоденальной зоны называ-
ют, с одной стороны, ухудшение качества питания 
и экологии, с другой — ​улучшение диагностических 
возможностей и внедрение более совершенных ме-
тодов диагностики таких заболеваний.

Заболевания органов пищеварения, наряду с эн-
докринной патологией, являются одной из ведущих 
причин дефицита массы тела у  лиц призывного 
возраста [12]. Согласно приложению к Положению 
о военно-врачебной экспертизе (Расписание болез-
ней, 2015) нормальным соотношением веса и роста 
для лиц в возрасте 18–25 лет считается индекс мас-
сы тела (ИМТ) от 19,5 до 22,9 кг/м21. Многочислен-
ные исследования последних лет [1, 15] выявляют 
дефицит ИМТ более чем у 20 % юношей призывно-
го возраста.

Целью исследования явился анализ патологии 
верхних отделов пищеварительного тракта у  юно-
шей призывного возраста с  низкой массой тела 
и изучение особенностей течения этих заболеваний 
в группе лиц с пониженным питанием.

Материа лы и методы
Исследование проведено на  базе терапевтиче-

ского отделения СПб ГБУЗ «Городская Мариинская 
больница». Обследовано 193 юноши призывного 
возраста (средний возраст 20,3 ± 2,2 года), средний 
ИМТ которых составил 17,8 ± 2,4 кг/м2.

В рамках работы всем пациентам выполнялось 
антропометрическое обследование, клинический 
и  биохимический анализ  крови, включающий ис-
следование уровня тиреотропного гормона; реги-

1  Приложения к Положению о военно-врачебной экспертизе 
(расписание болезней). Постановление Правительства РФ от 
04.07.2013 № 565 (ред. от 19.05.2015) «Об утверждении Положе-
ния о военно-врачебной экспертизе»; 2015; табл. 2.

страция ЭКГ покоя в 12 общепринятых отведениях, 
УЗИ органов брюшной полости и  забрюшинного 
пространства. Для уточнения патологии гастро-
дуоденальной зоны проводилась фиброэзофагога-
стродуоденоскопия (ФЭГДС) (аппарат Evis Ex era 2 
OLIMPUS HGi 180, Япония), во время которой оце-
нивалось состояние слизистой пищевода, желудка, 
двенадцатиперстной кишки (ДПК), выраженность 
воспалительных изменений, наличие рефлюксов, 
эрозивных и  язвенных дефектов слизистой. Для 
определения наличия Helicobacter pylori (Нр) при 
ФЭГДС применяли ХЕЛПИЛ-тест-систему экс-
пресс-диагностики хеликобактериоза по  уреазной 
активности биоптата производства «ООО Ассоциа-
ция медицины и аналитики» (Санкт-Петербург). Ре-
зультат ХЕЛПИЛ-теста оценивался через 3 мин по-
сле помещения биоптата на диагностический диск.

У 54 обследуемых (28 %) выполнена прицельная 
биопсия желудка в  трех зонах  — ​тело, угол и  ан-
тральный отдел желудка — ​с последующим иссле-
дованием Нelicobacter рilori с помощью гистологи-
ческой диагностики.

Полученный материал фиксировался в  10 % 
нейтральном формалине с  использованием обыч-
ной парафиновой проводки и окраски срезов гема-
токсилином и эозином по Романовскому — ​Гимзе, 
альциановым синим при рН = 2,5. Морфометриче-
ское исследование проводилось с изучением в каж-
дом биоптате 5 полей зрения при увеличении × 40. 
На площади в 1 мм2 оценивалось количество и фор-
ма Нelicobacter pylori. Количественные показатели 
подвергались стандартной статистической обра-
ботке. Оценка выраженности воспалительного про-
цесса проводилась стандартизированным методом 
с применением решетки Автандилова при увеличе-
нии × 40 в  5 полях зрения и  выявлением средних 
данных в каждом биоптате. При вычислении общих 
данных использовалась программа Statistica 6.

Диагностика нарушений трофологического ста-
туса обследованных проводилась по  результатам 
оценки ИМТ, который определялся по  формуле 
ИМТ = масса тела / рост2 (кг/м2).

Для изучения особенностей гастродуоденальной 
патологии в группах с различным ИМТ было сфор-
мировано три группы: 1-я группа (n = 64; cредний 
ИМТ 16,2 ± 0,6) — ​лица с гипотрофией 2–3-й сте-
пени (ИМТ менее 16,9  кг/м2); 2-я группа (n = 97; 
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cредний ИМТ 17,5 ± 0,4)  — ​лица с  гипотрофи-
ей 1-й  степени (ИМТ 18,4–17,0  кг/м2); 3-я группа 
(n = 34; cредний ИМТ 21,8 ± 2,2) — ​лица понижен-
ного и нормального питания (ИМТ 18,5 кг/м2 и бо-
лее). Критерием исключения явились выявленные 
нарушения функции щитовидной железы.

Результаты исс ледования
При изучении данных анамнеза обследованных 

имелись указания на  следующие сопутствующие 
заболевания: 7,2 % (n = 14) — ​атопические состоя-
ния, такие как пищевая аллергия, дерматит, бронхи-
альная астма, поллиноз; 1 % (n = 2)  — ​перенесен-
ный в  прошлом спонтанный пневмоторакс; 1,6 % 
(n = 3)  — ​туберкулез; 4,1 % (n = 8)  — ​оператив-
ные вмешательства по  поводу варикоцеле и  3,1 % 
(n = 6) — ​по поводу грыж различных локализаций. 
8,8 % (n = 17) пациентов были госпитализированы 
для подтверждения диагноза «целиакия».

По результатам ультразвукового обследования ор-
ганов брюшной полости и  забрюшинного простран-
ства была выявлена следующая патология: деформа-
ция желчного пузыря — ​18,7 % (n = 36), мочекаменная 
болезнь — ​2,6 % (n = 5); нефроптоз — ​11,9 % (n = 23); 
врожденная аномалия мочевыводящей системы у 1 % 
(n = 2). Результаты лабораторных исследований в со-
четании с анализом данных предыдущих обследова-
ний позволили предполагать доброкачественную ги-
пербилирубинемию у 4,7 % (n = 9) пациентов.

По результатам ФЭГДС в 75,1 % (n = 145) случа-
ев был диагностирован поверхностный, а в 18,8 % 
(n = 36) эрозивный гастрит. Острый геморрагиче-
ский гастрит определялся у одного (0,5 %) пациен-
та. Язвенных дефектов желудка выявлено не было.

У трех четвертей обследованных (75,1 %; n = 145) 
имелась эндоскопическая картина поверхностно-
го дуоденита. Эрозивный дуоденит диагностирован 
у 16,1 % (n = 31). 12,9 % (n = 25) юношей страдали яз-
венной болезнью ДПК. В 2,6 % (n = 5) случаев были 

обнаружены язвенные дефекты ДПК, в трех из кото-
рых язвенное поражение определялось на фоне уже 
имеющейся деформации луковицы ДПК.

Недостаточность кардии выявлена у  65,3 % 
(n = 126). В  половине случаев (46,1 %; n = 89) она 
сопровождалась эзофагитами, в структуре которых 
преобладали катаральные формы (79,8 %; n = 71). 
В 20,2 % (n = 18) визуализировалось эрозивное по-
ражение пищевода. У  половины обследованных 
(51,8 %; n = 100) имел место дуоденогастральный 
рефлюкс (ДГР). При этом каждый четвертый (26 %; 
n = 26) случай ДГР сочетался с эрозивным гастри-
том, а  каждый пятый (20 %; n = 20) отмечался 
на фоне деформации желчного пузыря.

«Золотым стандартом» диагностики инфици-
рованности Нр, согласно общепринятому мнению 
[7, 11], является обнаружение Нр по данным гисто-
логического исследования. Уровень инфицированно-
сти Нр в исследуемой группе по результатам гисто-
логического исследования составил 68,5 % (n = 37), 
в  то  время как при применении ХЕЛПИЛ-теста он 
был больше и составил 74,1 % (n = 40). Выявленное 
несоответствие объясняется возможными ложнопо-
ложительными результатами при применении ХЕЛ-
ПИЛ-теста из-за наличия других грамотрицатель-
ных бактерий, способных продуцировать уреазу [2], 
и  подтверждает большую диагностическую значи-
мость гистологического метода диагностики [9].

Результаты гистологического исследования по-
зволили выявить воспалительный процесс желудка 
у всех 54 обследованных. При этом у каждого пя-
того пациента отмечался выраженный воспалитель-
ный процесс (рис. 1).

Атрофические изменения по результатам гисто-
логического исследования определялись примерно 
в 10 % случаев и были выявлены как в антральном 
отделе (n = 6), так и в теле желудка (n = 5). При этом 
все случаи атрофии антрального отдела сопрово-
ждались обсеменением Нр.

 
минимальная умеренная выраженная

25,5%

54,5%

20,4%

23,6%

52,7%

23,6%

32,7%
49,1%

18,2%

Тело Угол Антральный отдел

Рис. 1.	Выраженность воспалительных изменений в различных зонах желудка по результатам гистологического исследования
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При анализе данных ФЭГДС (табл. 1) в группах 
с различным трофологическим статусом выявлены 
статистически значимые различия по отдельным па-
тологическим состояниям.

Как видно из табл. 1, с увеличением ИМТ чаще на-
блюдались признаки недостаточности кардиального 
жома (1–3; р < 0,02), ДГР (1–3; р < 0,09), чаще наблю-
дались эрозивные поражения пищевода (1–3; р < 0,08), 
желудка (2–3; р < 0,04), ДПК (1–3; р < 0,02), признаки 
рубцовой деформации и язвы ДПК (1–3; р < 0,02; 1–3; 

р < 0,01 соответственно). Поверхностные же воспале-
ния желудка и ДПК значительно чаще, чем у лиц с нор-
мальным питанием, выявлялись в группах с гипотро-
фией (р < 0,02 и р < 0,05 соответственно). Заслуживает 
внимания тот факт, что доля лиц с эрозивными пораже-
ниями желудка и ДПК была минимальна в группе с ги-
потрофией 1-й степени. Доля лиц, инфицированных 
Нр, в группах исследования была одинакова.

Аналогичные результаты получены при анализе 
данных гистологической картины (табл. 2).

Группы
Нормальное  

питание
n = 34

Гипотрофия 
1-й cтепени 

n = 97

Гипотрофия 
2–3-й степеней 

n = 64 Достоверность
ИМТ 21,8 ± 2,2 17,5 ± 0,4 16,2 ± 0,6

3 2 1
Нозологические формы Абс. ч Проценты Абс. ч Проценты Абс. ч Проценты р

Недостаточность 
кардии 27 79,4 63 64,9 36 56,3 (2–3; 0,09)

(1–3; 0,02)
Катаральный 

эзофагит 18 52,9 33 34,0 21 32,8 (2–3; 0,06)
(1–3; 0,07)

Эрозивный эзофагит 6 17,6 9 9,3 3 4,7 (1–3; 0,08)
Эрозии желудка 11 32,4 14 14,4 11 17,2 (2–3; 0,04)

Дуоденогастральный 
рефлюкс 22 64,7 53 54,6 28 43,6 (1–3; 0,09)

Эрозии двенадцати-
перстной кишки 12 35,3 11 11,3 8 12,5 (2–3; 0,01)

(1–3; 0,02)
Поверхностный гастрит 20 58,8 80 82,5 48 75 (2–3; 0,02)

Поверхностный  
дуоденит 21 61,7 76 78,4 51 79,7 (2–3; 0,07)

(1–3; 0,05)
Деформация луковицы 

двенадцатиперстной 
кишки

8 23,5 9 9,3 3 4,7 (2–3; 0,08)
(1–3; 0,02)

Язвенная 
болезнь̽ 10 29,4 11 11,3 4 6,3 (1–3; 0,01)

(3–2; 0,07)
Примечание: ̽ включая рубцовую деформацию и язвы луковицы двенадцатиперстной кишки

Таблица 1

Особенности патологии гастродуоденальной зоны в группах лиц с различным индексом массы тела

Таблица 2

Выраженность воспалительных изменений слизистой желудка в группах с различным индексом массы тела

Группы Нормальное питание,
n = 9

Гипотрофия 
1-й cтепени, n = 21

Гипотрофия 
2–3-й степеней, n = 24

ДостоверностьИМТ 20,9 ± 2,2 17,5 ± 0,4 16,3 ± 0,4

3 2 1

Степень выраженности 
воспаления Абс. ч Проценты Абс. ч Проценты Абс. ч Проценты р

Минимальная 1 11,1 7 33,3 6 25 Н. д.

Умеренная 4 44,4 11 52,4 12 50 Н. д.

Выраженная 4 44,4 3 14,3 6 25 Н. д.
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Как видно из  табл.  2, выраженное воспаление 
также чаще наблюдалось в  группах с нормальным 
ИМТ и гипотрофией 2–3-й степеней (44,4 и 25 % со-
ответственно), в то время как минимальная степень 
воспаления преобладала в  группе с  гипотрофией 
1-й степени (33 %).

Обсу ж дение результатов
Патология гастродуоденальной зоны является 

широко распространенным состоянием, что под-
тверждается и по результатам нашего исследования, 
согласно которому по данным ФЭГДС она была вы-
явлена у всех юношей. Немаловажным представля-
ется тот факт, что диагноз «хронический гастрит», 
наряду с визуальными данными, полученными при 
эндоскопическом обследовании, нашел подтвержде-
ние и в результатах гистологического исследования, 
выявившего воспалительные изменения различной 
степени активности во всех случаях.

Вместе с тем имеется достаточно литературных 
указаний на  отсутствие тесной корреляции между 
эндоскопическими и  морфологическими данны-
ми о  наличии воспалительных изменений желуд-
ка. Так, в одном из крупных исследований показа-
но, что лишь у 82,6 % больных с эндоскопической 
картиной гастрита этот диагноз был подтвержден 
морфологически [17]. В другом исследовании было 
показано,  что у  40,8 % больных с  эндоскопически 
неизмененной слизистой оболочкой при морфоло-
гическом исследовании было выявлено воспале-
ние [16].

В ряде исследований отмечена непосредственная 
роль Нр в развитии воспалительного процесса в же-
лудке. Среди механизмов развития воспалительных 
процессов в  слизистой желудка исследователями 
рассматривается как непосредственное участие от-
дельных токсигенных штаммов Нр, обладающих 
высокими адгезивными свойствами и  запускаю-
щими каскад воспалительных реакций через сти-
муляцию секреции интерлейкина‑8 эпителиоци-
тами желудка, так и  прямое иммуносупрессивное 
воздействие Нр, изменяющее дифференцировку 
Т-лимфоцитов и тормозящее фагоцитарную актив-
ность [8]. Результаты нашей работы не подтвердили 
данные о зависимости выраженности воспалитель-
ных изменений в желудке от наличия Нр.

В многочисленных работах, посвященных Нр, 
указана различная распространенность Нр среди от-
дельных возрастных, гендерных и этнических групп 
населения планеты. В  разных географических зо-
нах Нр выявляется у 40–90 % взрослого населения. 
Инфицированность Нр по  результатам гистологи-
ческого исследования в  нашей работе (68,5 %) со-
впала с данными ранее проведенного обследования, 

определившего наличие Нр у 63,6 % взрослого на-
селения Санкт-Петербурга [3].

Пристальный интерес к  Нр в  последнее время 
обусловлен весомым вкладом данной инфекции 
в  развитии атрофии слизистой желудка, наличие 
которой, в  свою очередь, повышает риск развития 
рака желудка в  5 раз. Согласно современным дан-
ным, атрофические изменения у больных с хрони-
ческим гастритом на  фоне инфицированности Нр 
начинают формироваться уже через 2 года и могут 
определяться даже в детском возрасте. Многие авто-
ры указывают на исчезновение кишечной метапла-
зии и восстановление слизистой после эрадикации 
Нр-инфекции. Сведения о частоте атрофических из-
менений слизистой желудка весьма противоречивы. 
Имеются данные, свидетельствующие о  наличии 
этой патологии у  5–29 % детей, 30–70 % взрос-
лых  [13]. В связи с этим важными с практической 
точки зрения представляются полученные нами 
данные, выявившие атрофические изменения в ан-
тральном отделе у юношей в 11 % случаев. Следует 
отметить, что все случаи атрофии в антральном от-
деле желудка сопровождались обсеменением Нр.

В литературе широко обсуждается вопрос о роли 
Нр-инфекции в развитии эрозивных поражений га-
стродуоденальной зоны и ее влиянии на нарушение 
моторики желудка. Так, в некоторых исследованиях 
[14] отмечено, что контаминация Hр при локали-
зации эрозий в желудке составляет от 66 до 85 %. 
Согласно полученным нами данным, роль Нр в раз-
витии эрозивных процессов в  гастродуоденальной 
зоне не была столь выражена. Лишь у каждого тре-
тьего юноши с эрозивным поражением желудка или 
ДПК выявлено обсеменение Нр.

Не менее важным механизмом формирования 
воспалительных изменений пищевода, желудка 
и ДПК является нарушение моторики и недостаточ-
ность запирательной функции сфинктеров, регули-
рующих продвижение пищевого комка. Наиболее 
ярко это прослеживается при анализе гастродуоде-
нальной патологии в группах лиц с различным ИМТ.

Отдельные исследования показывают большую 
распространенность рефлюксной и эрозивной пато-
логии пищевода, желудка и ДПК у лиц с повышен-
ным питанием, в частности с ожирением. Среди ве-
дущих патогенетических механизмов рефлюксной 
патологии у этой категории лиц рассматривается на-
личие интрагастральной и интрадуоденальной гипер-
тензии, следствием которой является формирование 
эрозивных поражений под действием щелочных или 
кислых рефлюксов. В отдельных исследованиях от-
мечено преобладание выраженной гастродуоденаль-
ной патологии у  юношей с  нормальным питанием 
по сравнению с лицами с пониженным питанием [6]. 
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Зависимость рефлюксной и  эрозивной патологии 
от ИМТ прослеживается и в нашей работе. Доля лиц 
с  недостаточностью кардии, дуодено-гастральными 
рефлюксами, эрозивными поражениями пищевода, 
желудка, ДПК, язвенной болезнью ДПК была макси-
мальна в группе с наибольшим ИМТ, то есть у лиц 
с нормальным питанием.

Имеются данные о различных вариантах иммун-
ного ответа у лиц с недостаточностью питания. Про-
веденные ранее исследования показали, что у  лиц 
с гипотрофией 1-й степени преобладают процессы 
активации иммунитета, в то время как в группах ги-
потрофии 2-й и 3-й степеней отмечено его угнете-
ние [5]. Вероятно, именно эта особенность иммун-
ного ответа может служить объяснением меньшей 
доли эрозивных поражений желудка и ДПК, а также 
минимальной выраженности воспаления в  группе 
с  гипотрофией 1-й степени, отмеченного в  нашем 
исследовании.

Результаты проведенного исследования позволи-
ли сделать следующие выводы.
1.	 Воспалительные заболевания желудка (по  ре-

зультатам ФЭГДС и  данным гистологического 
исследования) выявляются у большинства юно-
шей призывного возраста с  недостаточностью 
питания. В 10 % они сопровождаются атрофиче-
скими изменениями антрального отдела желуд-
ка, ассоциированными с Нр-инфекцией.

2.	 Частота выявления эрозивных поражений пище-
вода, желудка и ДПК связана с величиной ИМТ, 
что позволяет использовать ИМТ как интеграль-
ный показатель уровня выраженности воспали-
тельного процесса в  гастродуоденальной зоне. 
Эрозивные поражения верхних отделов пищева-
рительного тракта встречаются преимуществен-
но у лиц с нормальным питанием.
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Невынашивание беременности у женщин разных типов 
телосложения
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Невынашивание беременности является одной из актуальных акушерских проблем, так как не только влечет за собой 
снижение рождаемости, но и оказывает отрицательное влияние на репродуктивное здоровье женщины. Учитывая тот 
факт, что частота невынашивания беременности остается высокой, целью нашего исследования явилось изучение 
невынашивания беременности у женщин различных типов телосложения на современном этапе. Обследовано 119 бе-
ременных женщин, из них 34 (28,6 %) имели макросоматический тип, 52 (43,7 %) пациентки — мезосоматический, 
а 33 (27,7 %) — микросоматический тип телосложения. Из обследованных 59,7 % составили первородящие женщи-
ны, а 40,3 % — повторнородящие. Было отмечено, что угроза прерывания беременности на разных сроках гестации 
была чаще диагностирована у женщин микросоматического типа телосложения. Преждевременные роды также чаще 
встречались у представительниц микросоматического типа телосложения.

Ключевые слова: соматотип женщин; невынашивание беременности.
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Noncarrying of pregnancy is one of the most urgent obstetrical problems, because it entails not only a decrease in the birth 
rate, but also has a negative impact on women’s reproductive health. Given the fact that the incidence of miscarriage re-
mains high, the purpose of our research was to study of miscarriage in women with different body types at the present stage. 
Was examined 119 pregnant women, of which 34 (28,6%) had macrosomatic type, 52 (43,7%) of patients – mesosomatotype, 
and 33 (27,7%) had microsomatotype. 59,7% were nulliparous women and 40,3% were multiparous. It was noted that the 
threat of abortion at different gestational ages was more often diagnosed in women microsomatic body type. Premature 
delivery is also more frequent in the women with  microsomatic body type. 

Keywords: women’s somatotype; noncarrying of pregnancy.

Акт уа льность исс ледования
Среди важнейших проблем практического аку-

шерства одно из  первых мест занимает проблема 
невынашивания беременности. Невынашивание бе-
ременности является одной из актуальных государ-
ственных проблем, так как не только влечет за собой 
снижение рождаемости, но и оказывает отрицатель-
ное влияние на репродуктивное здоровье женщины. 
Значимость проблемы усугубляется перинатальны-
ми исходами. В тех случаях когда беременность за-
канчивается преждевременными родами и  рожде-
нием жизнеспособного, но недоношенного ребенка, 

риск перинатальной заболеваемости и  смертности 
очень высок. При этом тяжесть заболевания и  ча-
стота перинатальных потерь недоношенного ново-
рожденного увеличивается с уменьшением гестаци-
онного срока [5, 7, 9].

Если хорошо известна роль инфекции в прерыва-
нии беременности [8], то значение соматотипа при 
невынашивании беременности на различных сроках 
гестации остается невыясненным.

Как известно, конституция представляет собой 
целостность морфологических и  функциональных 
признаков организма, сложившихся на  основе на-
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следственных и  приобретенных свойств организ-
ма. Соматотип служит определяющим фактором 
многих физических и  психических проявлений 
жизнедеятельности человека [6]. В последнее вре-
мя в нашей стране получила широкое применение 
методика определения соматотипа Р.Н.  Дорохова 
(1985, 1991). В исследованиях этого автора консти-
туциональная диагностика основана на приоритете 
морфологических признаков, а  сама конституция 
рассматривается как совокупность общей и частной 
конституций. Соматотип понимается как эквивалент 
термина «конституция» [2, 3]. Недостаточно работ, 
изучающих невынашивание беременности у  жен-
щин различных типов телосложения при беремен-
ности, учитывая новые подходы в соматотипологии. 
А.Л. Костюк изучала особенности соматотипа бере-
менных с невынашиванием с применением метода 
Галанта – ​Чтецова (1979) [4].

Учитывая тот факт, что частота невынашивания 
беременности остается высокой, целью нашего ис-
следования явилось изучение невынашивания бере-
менности у женщин различных типов телосложения 
на современном этапе.

Материа лы и методы исс ледования
На ранних сроках беременности обследовано 

119 беременных женщин в возрасте от 19 до 37 лет, 
из  них 59,7 % составили первородящие женщины, 
а 40,3 % — ​повторнородящие. Соматометрия и ком-
пьютерная соматодиагностика проведена по  мето-
дике Р.Н. Дорохова (1991) [2, 3]. Исследование было 
одномоментным (поперечным) и  осуществлялось 
на основе научной методологии доказательной ме-
дицины [1, 10] с соблюдением принципов добро-
вольности и  этического, информированного со-
гласия женщин.

Результаты обрабатывались с применением паке-
та прикладных программ STATGRAPHICS plus for 
Windows 5,0.

Результаты исс ледования 
и их обсу ж дение

Из обследованных женщин 34 (28,6 %) име-
ли макросоматический тип телосложения (МаС), 

52 (43,7 %) пациентки — ​мезосоматический (МеС), 
а  33 (27,7 %)  — ​микросоматический тип (МиС). 
Среднее значение веса у  женщин макросомати-
ческого типа телосложения составило 79,25  кг, 
роста  — ​169,3  см, у  беременных микросомати-
ческого типа соответственно 55,75  кг и  157,1  см, 
у  пациенток мезосоматического типа  — ​63,15  кг 
и  164,7  см.  У  женщин макросоматического типа 
телосложения жировая масса тела составила 37 %, 
мышечная — ​44 %, у беременных микросоматиче-
ского типа соответственно 30 и 40 %, у пациенток 
мезосоматического типа — ​31 и 38 %.

В табл. 1 представлена частота невынашивания 
беременности в анамнезе у обследованных женщин.

Как свидетельствуют полученные данные, само-
произвольный выкидыш чаще встречался у  пред-
ставительниц микросоматического типа телосло-
жения, реже у  женщин мезосоматического типа. 
Так, ранний самопроизвольный выкидыш в группе 
женщин с  микросоматическим типом встречался 
в 2 раза чаще, чем с мезосоматическим.

Особенности течения беременности у  женщин 
разных типов телосложения приведены в табл. 2.

Как свидетельствуют полученные данные, име-
ются особенности течения беременности у женщин 
с  различными соматотипами. Угроза прерывания 
беременности с ранних сроков гестации чаще встре-
чалась у  представительниц микросоматического 
типа телосложения по сравнению с макро- и мезо-
соматическим типом.

Нами проведен анализ течения родового акта 
у  женщин с  различными соматотипами. В  табл.  3 
представлены сведения о  начале родовой деятель-
ности у женщин обследуемых групп.

Обращает на себя внимание тот факт, что прежде
временные роды чаще выявлены у представительниц 
микросоматического типа телосложения  — ​15,1 % 
по сравнению с женщинами макро- и мезосоматоти-
пов: 11,7 и 5,8 % соответственно.

Нами были проанализированы особенности 
родоразрешения у  женщин обследуемых групп 
(табл. 4).

Через естественные родовые пути были родо-
разрешены 82,4 % женщин с  макросоматическим 

Невынашивание беременности  
в анамнезе

МаС-тип (n = 34) МеС-тип (n = 52) МиС-тип (n = 33)

абс. ч. % абс. ч. % абс. ч. %

Ранний самопроизвольный выкидыш 5 14,7 5 9,6 7 21,2*

Поздний самопроизвольный выкидыш 3 8,8 2 3,9 4 12,1*

Примечание: * различия показаны относительно группы женщин мезосоматического типа, p < 0,05

Таблица 1

Частота невынашивания беременности в анамнезе у женщин обследуемых групп
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типом, 90,4 % — ​с мезосоматическим и 75,8 % — ​
с  микросоматическим. Наиболее высоким уровень 
абдоминального родоразрешения был в группе жен-
щин с микросоматическим типом — ​24,2 % против 
17,6 и 9,6 % у женщин макро- и мезосоматического 
типа соответственно.

Зак лючение
Полученные данные свидетельствуют о ряде осо-

бенностей течения беременности у представитель-
ниц различных соматотипов. Было отмечено, что 
угроза прерывания беременности на разных сроках 
гестации была чаще диагностирована у  женщин 

микросоматического типа телосложения. Преждев-
ременные роды также чаще встречались у предста-
вительниц микросоматического типа телосложения. 
Определение соматотипа у беременных женщин по-
зволяет отнести их в группу риска по невынашива-
нию беременности, что необходимо учитывать при 
ведении беременной с ранних сроков гестации.
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IgE-гиперчувствительность к аллергенам грибков Rhizopus  
Nigricans И Cladosporium Herbarum у детей с респираторными 
аллергозами
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Проведено обследование 111 детей с диагнозом респираторный аллергоз (аллергический ринит, аллергический тра-
хеобронхит, обструктивный бронхит, рецидивирующий бронхит, бронхиальная астма) в возрасте от 1 года до 17 лет, 
из них 58 детей имеют диагноз атопическая бронхиальная астма разной степени тяжести. Все дети находятся в группе 
риска по развитию грибковой сенсибилизации, имея бытовой контакт с данными аллергенами. Аллергодиагностика 
проводилась методом иммуноферментного анализа с использованием педиатрической панели, а также грибковых 
(Rhizopus nigricans, Cladosporium herbarum) биотинилированных аллергенов. В результате исследования выявлено, что 
аллергены плесневых грибков Rhizopus nigricans и Cladosporium herbarum являются причинно-значимым фактором раз-
вития респираторного аллергоза, в том числе бронхиальной астмы, у детей группы риска. Наиболее часто высокий 
уровень гиперчувствительности к Rhizopus nigricans отмечается у детей в возрасте 2–5 лет, к Cladosporium herbarum — 
в  возрасте 6–9 лет, сочетанно к обоим грибковым аллергенам — в возрасте 10–17 лет. Корреляции между выра-
женностью атопического процесса и степенью сенсибилизации к грибковым аллергенам не обнаружено. Все дети 
с атопической бронхиальной астмой имеют поливалентную сенсибилизацию.  Аллергены плесневых грибков Rhizopus 
nigricans и Cladosporium herbarum должны учитываться в составлении диагностической панели для детей группы риска. 
Необходимо сопровождение медикаментозной терапии респираторных аллергозов у детей мероприятиями, направ-
ленными на элиминацию причинно-значимых микогенных аллергенов из бытового окружения.

Ключевые слова: микогенная сенсибилизация; Rhizopus nigricans; Cladosporium herbarum; респираторный аллергоз; аллер
годиагностика; специфический IgE.

IgE-hypersensitivity to allergens of the fungi  
Rhizopus Nigricans  and Cladosporium Herbarum in children 
with respiratory allergies
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A survey of 111 children diagnosed with respiratory allergies (allergic rhinitis, allergic bronchitis, obstructive bronchitis, 
recurrent bronchitis, bronchial asthma) aged 1 year to 17 years, of which 58 children have a diagnosis of atopic bronchial 
asthma of different severity. All children are at risk for the development of fungal sensitization, having a household contact 
with these allergens. Allergological diagnostics was performed by ELISA using a panel of pediatric and fungal (Rhizopus 
nigricans and Cladosporium herbarum) biotinylated allergens. As a result of the study revealed that allergens mold Rhizopus 
nigricans and Cladosporium herbarum are the causal significant factor in the development of respiratory allergies, including 
asthma, in children at risk. Most often a high level of hypersensivity to Rhizopus nigricans is seen in children aged 2-5 years, 
Cladosporium herbarum – aged 6-9 years, concomitant to both fungal allergens at the age of 10-17 years. The correlation 
between the severity of atopic process and degree of sensitization to fungal allergens was not detected. All children with 
atopic asthma have polyvalent sensitization. Allergens mold Rhizopus nigricans and Cladosporium herbarum must be taken 
into account in the preparation of a diagnostic panel for children with respiratory allergies at risk. It is necessary to support 
drug therapy of respiratory allergy in children the activities aimed at elimination of cause significant fungal sensitization 
everyday surroundings. 

Keywords: fungal sensitization, Rhizopus nigricans, Cladosporium herbarum, respiratory allergies, allergic diagnosis, specific IgE.
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Согласно данным эпидемиологических иссле-
дований аллергические заболевания выявляются 
у 10–15 % детей в различных регионах Российской 
Федерации. Их развитие приводит к срыву адапта-
ционно-приспособительных реакций организма. 
На  современном этапе аллергические заболевания 
у  детей имеют тенденцию к  более тяжелому тече-
нию [3].

Немаловажную роль в  развитии аллергических 
заболеваний играют плесневые грибки. В  иммун-
ной системе под воздействием антигенных струк-
тур грибов формируются различные патологиче-
ские процессы, в том числе аллергические реакции 
I  типа, обусловленные IgE-механизмами, а  также 
аллергические реакции II, III и IV типов [5, 7]. Ми-
кромицеты способны колонизировать дыхательные 
пути и вызывать постоянную аллергенную стимуля-
цию [6]. Длительная персистенция спор в организ-
ме способствует развитию иммунных реакций с об-
разованием специфических IgG и IgA [11].

Споры плесневых грибов обладают выраженной 
сенсибилизирующей активностью и  выполняют 
этиологическую роль в развитии бронхиальной аст-
мы, аллергического риноконъюнктивита, атопиче-
ского дерматита. Аллергию могут вызывать как жи-
вые, так и мертвые грибы [8]. При этом при астме 
средней степени тяжести микогенная аллергия диа-
гностируется чаще, чем при легкой форме течения 
данного заболевания [10].

Микогенная аллергизация проявляется зачастую 
в виде поливалентной сенсибилизации к нескольким 
видам грибков [1]. Причинно-значимые грибковые 
аллергены диагностируются, по  разным данным, 
у  20–65 % людей, страдающих аллергопатологией 
[2, 12], в том числе у 20–25 % больных бронхиаль-
ной астмой [14]. Установлено, что в 3–6 % случаев 
бронхиальная астма развивается вследствие сенси-
билизирующего воздействия исключительно гриб-
ковых спор [9].

Споры микромицетов присутствуют в  воздуш-
ной среде и бытовом окружении человека [2]. Они 
являются важнейшими аэроаллергенами, их концен-
трация в воздухе в регионах с влажным умеренным 
климатом в  сотни раз превышает концентрацию 
пыльцы растений [10]. Концентрация спор зависит 
от  санитарно-эпидемиологических характеристик 
жилища, сезонных колебаний с преобладанием в ве-
сенне-летний период, географического положения 
местности и ее экологии [2]. Размеры спор различ-
ных грибков имеют размер от 1 до 40 мкм, что спо-
собствует их глубокому проникновению в систему 
бронхиального дерева [11].

Согласно литературным данным у лиц с субъек-
тивными жалобами на кожные и респираторные про-

явления аллергического характера в спектре мико-
генной сенсибилизации преобладает аллергизация 
к грибкам родов Aspergillus, Alternaria, Penicillium, 
а также Cladosporium herbarum и Rhizopus [2, 9, 11].

Согласно проведенным исследованиям 
в 76,5 % квартир с визуальными признаками плес-
невого поражения концентрация грибковых спор 
выше условно-допустимой нормы  — ​500 КОЕ/м3. 
Преобладающими грибками являются Penicillium 
spp. (92,5 % выявляемости в  воздухе помещений), 
Aspergullus spp. (81,1 %), Cladosporium spp. (34,4 %), 
а также Rhizopus spp. (34,4 %). При этом установле-
на высокая корреляция между обнаружением спор 
микромицетов в  воздухе помещений и  наличием 
специфических IgE к грибковым аллергенам в сы-
воротке крови жителей данных помещений [5].

Плесневые грибы родов Rhizopus и Cladosporium 
являются распространенными компонентами до-
машней пыли [11]. Грибки рода Rhizopus выживают 
только в очень влажных условиях и очень чувстви-
тельны к низкой влажности [15]. Они вызывают се-
рую, или головчатую, плесень овощей и  фруктов, 
сухую гниль початков кукурузы, корзинок подсол-
нечника. При неблагоприятных условиях обуслов-
ливают плесневение семян культурных растений 
при их хранении и высеве в грунт [4]. Rhizopus spp. 
можно обнаружить в виде черной плесени на хле-
бе [8]. Грибки рода Cladosporium выживают в отно-
сительно влажных условиях и чувствительны к не-
достатку влаги [15]. Источником данных грибков 
являются мертвые растения, старые оконные рамы, 
текстиль, кожа, сыры, злаки [13].

Цель работы: оценить специфическую IgE-за
висимую гиперчувствительность к грибкам Rhizopus 
nigricans и Cladosporium herbarum у детей с респира-
торными аллергозами.

МАТЕРИАЛЫ  И МЕТОДЫ
Обследовано 111 детей с диагнозом респиратор-

ный аллергоз (аллергический ринит, аллергический 
трахеобронхит, обструктивный бронхит, рецидиви-
рующий бронхит, бронхиальная астма) в  возрасте 
от 1 года до 17 лет, из них 58 детей имеют диагноз 
атопическая бронхиальная астма разной степени 
тяжести. Все дети находятся в группе риска по раз-
витию грибковой сенсибилизации, имея бытовой 
контакт с данными аллергенами.

Аллергодиагностика проводилась методом им-
муноферментного анализа с использованием педи-
атрической панели, а  также грибковых (Rhizopus 
nigricans, Cladosporium herbarum) биотинилирован-
ных аллергенов («Алкор Био», Санкт-Петербург). 
Интерпретация результатов ИФА представлена 
в табл. 1.
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Статистическая обработка полученных результа-
тов — ​Microsoft Excel.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ 
Сенсибилизация к  грибкам Rhizopus nigricans 

и  Cladosporium herbarum при респираторных ал-
лергозах выявлена в  52,3 % случаев. Среди детей 
с гиперчувствительностью к грибковым аллергенам 
сенсибилизация к  Rhizopus nigricans определяется 
у 78,4 % детей. 39,0 % обследованных имеют высо-
кий и очень высокий уровень аллергизации. Сенси-
билизация к грибкам рода Cladosporium отмечается 
у  83,8 % детей с  грибковой гиперчувствительно-
стью. У  38,7 % детей выявлена высокая и  очень 
высокая чувствительность к  спорам Cladosporium 

herbarum. Сочетанная сенсибилизация к  грибкам 
родов Rhizopus и Cladosporium обнаружена у 67,2 % 
пациентов (табл. 2).

Высокий уровень сенсибилизации к  Rhizopus 
nigricans наиболее часто встречается у  детей 
в  возрасте 2–5  лет (42 % случаев), к  Cladosporium 
herbarum — ​в возрасте 6–9 лет (37 % случаев), со-
четанно — ​у детей 10–17 лет (27,3 % случаев).

Все дети с  атопической бронхиальной астмой 
имели в  разной степени выраженности сенсиби-
лизацию к  спорам плесневых грибков Rhizopus 
nigricans и Cladosporium herbarum. При этом высо-
кая и очень высокая степень аллергизации к Rhizopus 
nigricans отмечается у 36,2 % детей, к Cladosporium 
herbarum — ​у 46,3 % (рис. 1).

Концентрация  
IgE, МЕ/мл

Уровень специфического 
IgE

≤ 1,0 Низкий
1,1–5,0 Умеренный
5,1–25 Высокий
≥ 25,1 Очень высокий

Таблица 1
Интерпретация результатов ИФА

Таблица 2
Сенсибилизация к аллергенам плесневых грибков Rhizopus nigricans и Cladosporium herbarum у детей с респираторными 
аллергозами по результатам исследований

Уровень  
сенсибилизации

Rhizopus nigricans
(n = 111)

Cladosporium herbarum
(n = 111)

Сенсибилизация  
отсутствует

3,6 %
(n = 4)

0,9 %
(n = 1)

Низкий 18,0 %
(n = 20)

15,3 %
(n = 17)

Умеренный 49,5 %
(n = 55)

51,4 %
(n = 57)

Высокий 27,1 %
(n = 30)

31,5 %
(n = 35)

Очень высокий 1,8 %
(n = 2)

0,9 %
(n = 1)

Рис. 1.	Сенсибилизация к грибкам Rhizopus nigricans и Cladosporium herbarum у детей с бронхиальной астмой
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Уровень общего IgE среди детей с  причинно-
значимой сенсибилизацией к  спорам грибков пре-
вышает возрастную норму у 73,7 % обследованных 
детей, достигая максимального среднего значения 
среди детей 6–9  лет (табл. 3). При этом корреля-
ции между выраженностью атопического процесса 
и  степенью сенсибилизации к  грибковым аллерге-
нам не обнаружено.

Все дети с  атопической бронхиальной астмой 
имеют поливалентную сенсибилизацию (рис. 2). При 
этом причинно-значимой сенсибилизации на пыль-
цевые аллергены не  обнаружено. Среди сочетан-
ной сенсибилизации у детей с грибковой гиперчув-
ствительностью преобладает повышенная реакция 

на аллерген домашней пыли (у 84,2 % обследован-
ных), на белок коровьего молока (у 82,4 % детей), 
на рожь (в 61,4 % случаев).

Сенсибилизация к  Rhizopus nigricans наиболее 
часто сочетается с  гиперчувствительностью к  ал-
лергенам домашней пыли (55,6 %), а  также злако-
вым аллергенам (44,4 %), эпидермальным аллерге-
нам (33,3 %), белку коровьего молока (33,3 %).

Гиперчувствительность к грибкам Cladosporium 
herbarum сопровождается повышенной аллергиза-
цией к злакам (78,8 %), домашней пыли (50 %), эпи-
дермальным аллергенам (50 %), аллергией к белку 
коровьего молока (50 %), к инсектным аллергенам 
(28,6 %).

Возраст,  
количество 

детей

Сенсибилизация 
к Rhizopus nigricans

Сенсибилизация  
к Cladosporium herbarum

Сенсибилизация к Rhizopus 
nigricans и Cladosporium herbarum

Медиальное значение, МЕ/мл
(Q1–Q3)

2–5 лет 
n = 16

246,9
(32,0–770,4)

457,6
(12,96–645,3)

281,0
(16,29–714,5)

6–9 лет 
n = 27

503,8
(42,43–863,4)

470,0
(19,63–1022,0)

488,0
(78,79–1069,0)

10–17 лет 
n = 11

319,6
(50,15–589,3)

263,8
(96,3–360,1)

253,0
(41,47–592,6)

Таблица 3
Уровень общего IgE у детей с высоким уровнем  грибковой сенсибилизации (МЕ/мл)
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Рис. 2.	Структура сочетанной сенсибилизации к бытовым, эпидермальным, пищевым аллергенам и плесневым грибам
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ВЫВОДЫ
1.	 Аллергены плесневых грибков Rhizopus nigricans 

и  Cladosporium herbarum являются причинно-
значимым фактором развития респираторного 
аллергоза, в  том числе бронхиальной астмы, 
у детей группы риска.

2.	 Наиболее часто высокий уровень гиперчувстви-
тельности к Rhizopus nigricans отмечается у детей 
в возрасте 2–5 лет, к Cladosporium herbarum — ​
в возрасте 6–9 лет, сочетанно к обоим грибковым 
аллергенам — ​в возрасте 10–17 лет.

3.	 Корреляции между выраженностью атопическо-
го процесса и степенью сенсибилизации к гриб-
ковым аллергенам не обнаружено.

4.	 Все дети с  атопической бронхиальной астмой 
имеют поливалентную сенсибилизацию. Гипер-
чувствительность к грибковым аллергенам наи-
более часто сочетается с повышенной реакцией 
на аллерген домашней пыли, на белок коровьего 
молока, на рожь.

5.	 Аллергены плесневых грибков Rhizopus nigricans 
и  Cladosporium herbarum должны учитываться 
в  составлении диагностической панели для де-
тей группы риска.

6.	 Медикаментозная терапия респираторных аллер-
гозов у детей должна сопровождаться мероприя-
тиями по элиминации причинно-значимых мико-
генных аллергенов из бытового окружения.
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Работа посвящена анализу клинической характеристики детей с различной массой тела при рождении, включенных 
в многоцентровое когортное исследование новорожденных. В исследовании проанализированы данные 572 детей, ко-
торые были стратифицированы в зависимости от массы тела при рождении (нормальная, низкая, очень низкая и экстре-
мально низкая масса тела). В рамках протокола исследования был предусмотрен визит включения пациента на момент 
рождения (Визит 0), ретроспективный сбор анамнестических данных об отце и матери (Визит –1) и визит проспективного 
наблюдения детей в возрасте 12 месяцев (Визит 1). В результате проведенного анализа установлено, что увеличение 
частоты оперативного родоразрешения и наименьшее количество баллов по шкале Апгар, а также наличие исследован-
ных патологических состояний в наибольшей степени характерны для детей, имевших массу тела при рождении менее 
1500 г. При этом вероятность сочетания трех и более заболеваний (описанных в рамках данной работы) в случае рож-
дения ребенка с экстремально низкой массой тела при рождении была выше в 44 раза (ОШ = 44,52; ДИ 95 % 15,5–127,5), 
в то время как при достижении новорожденным очень низкой массы тела при рождении шансы развития трех и более 
патологических состояний были достоверно выше только в 7 раз (ОШ = 7,12; ДИ 95 % 2,4–20,9) в сравнении с детьми, 
имевшими низкую массу тела. В этой связи существует необходимость не только использования современных техно-
логий выхаживания маловесных новорожденных, но и обеспечение превентивной помощи в группе женщин с высокой 
степенью перинатального риска и угрозой преждевременных родов, позволяющей пролонгировать беременность до 
32 недель и/или массы тела плода свыше 1000 г, которая может способствовать улучшению показателей выживаемости 
недоношенных пациентов и предупреждению в будущем тяжелых инвалидизирующих состояний.

Ключевые слова: недоношенные; ретинопатия недоношенных; бронхолегочная дисплазия (БЛД); некротический энте-
роколит (НЭК); внутрижелудочковое кровоизлияние (ВЖК); транзиторный гипотиреоз; артериальный проток.
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This article is dedicated to analysis of clinical characteristics of children with different birth weight included in the multicenter 
cohort study of newborns. The study analyzed data 572 children who were stratified according to birth weight (normal, low, very 
low and extremely low body weight). As part of the protocol incorporating the patient’s visit was provided at the time of birth 
(visit 0), a retrospective collection of anamnestic data about the mother (Visit –1) and visit prospective study of children aged 
12 months (Visit 1). As a result of the analysis, it was found that the increase in frequency of operative delivery, and reduction of 
Apgar score and the presence of the studied pathological conditions, to the greatest extent, common in children who had birth 
weight of less than 1500 in this case. The probability of a combination of 3 or more conditions (described in this paper), in the 
case of a child with an extremely low birth weight was higher in the 44-fold (OR = 44.52; CI95% 15,5-127,5), while when the new-
born had very low birth weight – a chance of development was significantly higher only in the 7-fold (OR = 7.12; CI95% 2,4-20,9) 
compared with children who had a low birth weight. In this regard, there is a need not only to the use of modern technologies 
nursing of low birth weight infants, but also provide preventive care in a group of women with a high degree of perinatal risk and 
risk of preterm delivery, allowing prolong pregnancy up to 32 weeks and/or weight of the fruit body of more than 1000 g, which 
can improve the survival rates of patients and the prevention of premature severe disabling conditions in the future.

Keywords: premature; retinopathy of prematurity (ROP); bronchopulmonary dysplasia (BPD); necrotizing enterocolitis (NEC); 
intraventricular hemorrhage (IVH); transient hypothyroidism; patent ductus arteriosus.

Введение
Благодаря созданию на  территории Российской 

Федерации (РФ) перинатальных центров, оказыва-
ющих высокотехнологичную и  специализирован-
ную помощь и  обеспечивающих внедрение совре-
менных технологий в  области выхаживания детей 
с массой тела при рождении менее 2500 г и сроком 
гестации менее 37 недель, выживаемость таких 
новорожденных имеет тенденцию к  увеличению 
[1, 3, 4, 8].

Согласно данным отечественных и  зарубеж-
ных авторов, число недоношенных детей в настоя-
щее время составляет порядка 20 % [1, 5, 7]. При 
этом по  мере снижения неонатальной смертности 
маловесных новорожденных все большее влияние 
на  прогноз жизни и  здоровья таких детей в  буду-
щем оказывают состояния, ассоциированные с  не-
доношенностью: бронхолегочная дисплазия (БЛД), 
некротический энтероколит (НЭК), внутрижелудоч-
ковые кровоизлияния (ВЖК), ретинопатия, нару-
шения слуха, транзиторный гипотиреоз и др. [2, 4, 
6, 8–10].

В этой связи интересным представляется ана-
лиз клинической характеристики детей с  раз-
личной массой тела, что явилось одной из целей 
спланированного и проведенного нами многоцен-
трового, когортного исследования новорожден-
ных.

Материа лы и методы
В исследовании, проведенном по  единому про-

токолу, приняли участие 5 перинатальных центров: 
г. Томск, г. Саранск, г. Пермь, г. Чита, г. Санкт-
Петербург (включение исследовательских центров 
в настоящий момент открыто для всех желающих, 
набор пациентов продолжается, подробная инфор-
мация представлена на  сайте ФГБОУ ВО «Сибир-
ский государственный медицинский университет» 
Министерства здравоохранения Российской Феде-
рации http://www.ssmu.ru/ru/nauka/projekts/npkin/). 
Во  всех центрах в  исследование были включены 
дети, рожденные живыми, вне зависимости от сро-
ка гестации и массы тела при рождении, а также при 
условии подписания информированного согласия 
со стороны родителей и/или законных представите-
лей ребенка. Критериями исключения являлись не-
желание родителей и/или законных опекунов паци-
ента принимать участие в исследовании на любом 
из этапов, а также несоответствие пациента крите-
риям включения.

В рамках протокола был предусмотрен визит 
включения пациента на  момент рождения (Ви-
зит  0), на  котором происходила регистрация сле-
дующих данных: антропометрические показатели 
(масса и  длина тела, окружность груди и  живота), 
путь родоразрешения, оценка по шкале Апгар, не-
обходимость проведения дополнительной оксиге-
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нации и/или респираторной поддержки в 36 недель 
постконцептуального возраста или 56 суток жизни 
(в  зависимости от  срока гестации при рождении), 
данные первичного инструментального обследова-
ния (ультразвуковое исследование головного мозга, 
внутренних органов, аудиологический скрининг) 
и  заключения врачей-специалистов; ретроспектив-
ный сбор анамнестических данных об отце и мате-
ри в течение 6 месяцев до момента наступления бе-
ременности и в течение всего периода вынашивания 
ребенка (Визит –1), а  также визит проспективного 
наблюдения детей в возрасте 12 месяцев (Визит 1) 
(рис. 1).

В результате изучения анамнестических данных 
матери установлено, что отдельно взятые характе-
ристики биологического и  социального анамнеза 
женщины (возраст, масса тела, рост, хроническая 
сопутствующая патология, курение во  время бе-
ременности, отсутствие высшего образования, не-
замужний статус и  т.  д.) достоверно сопряжены 
с  вероятностью рождения ребенка с  массой тела 
менее 2500 г. Так, например, изолированный пока-
затель массы тела женщины при постановке на учет 
в женскую консультацию менее 75 кг ассоциирован 
с 6-кратным увеличением шанса рождения маловес-
ного новорожденного (ОШ = 5,79; ДИ 95 % 3,5–9,4), 

вместе с тем сочетание таких факторов, как возраст 
матери старше 35 лет, рост менее 165 см и анемия 
во  время беременности, взаимосвязано с  12-крат-
ным увеличением вероятности рождения ребенка 
с массой тела менее 2500 г (ОШ = 12,18; ДИ 95 % 
1,6–93,9) в сравнении с женщинами, не имевшими 
данных факторов риска. Комплекс других характе-
ристик матери: масса тела при постановке на учет 
в женскую консультацию менее 75 кг и рост менее 
165 см, а также наличие хронических заболеваний, 
вне зависимости от  локализации, ассоциированы 
с  14-кратным увеличением шанса рождения мало-
весного пациента (ОШ = 14,40; ДИ 95 % 2,9–70,5).

Данная статья посвящена анализу клинической 
характеристики пациентов, включенных в  много-
центровое когортное исследование, на момент рож-
дения (Визит 0) (см. рис. 1).

Для статистической обработки данных ис-
пользован пакет программ Statistica for Windows 
version  10.0, а  также программа Statcalc version 6 
с целью расчета отношения шансов (ОШ) и довери-
тельного интервала 95 % (ДИ 95 %). При сравнении 
частот качественных признаков использовался кри-
терий χ2, или 2-сторонний критерий Фишера. Для 
оценки различия средних в  попарно не  связанных 
выборках применяли U-критерий Манна – Уитни, 
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в связанных — ​критерий Вилкоксона. Качественные 
данные представлены в  виде абсолютных или от-
носительных (%) частот, количественные — ​в виде 
Х ± х, где Х — ​среднее арифметическое, х — ​стан-
дартное отклонение. Разницу значений считали зна-
чимой при p < 0,05.

Результаты
В исследовании проанализированы данные 

572 детей (351 мальчик, 221 девочка), которые были 
распределены в  зависимости от  массы тела при 
рождении: 83 ребенка с  нормальной массой тела 
(группа 1), 188 детей с  низкой массой тела (груп-
па  2), 179  пациентов с  очень низкой массой тела 
(группа 3) и  122 новорожденных с  экстремально 
низкой массой тела (группа 4) (см. рис. 1).

Анализ антропометрических параметров при 
рождении детей, включенных в  исследование, по-
казал, что наименьшие показатели зарегистриро-
ваны в  группе с  экстремально низкой массой тела 
(табл. 1).

Характеристика методов родоразрешения про-
демонстрировала, что во всей изучаемой популяции 
преобладающим способом было кесарево сечение 
(62,41 vs 37,59 %), р < 0,05. Стратификация паци-
ентов, включенных в исследование, в зависимости 
от массы тела при рождении показала, что в группе 
с нормальной массой тела достоверно преобладало 
естественное рождение (91,57 vs 8,43 %), в то вре-
мя как дети с НМТ, ОНМТ ЭНМТ чаще рождались 
с  использованием метода оперативного родоразре-
шения (р  < 0,05) (рис. 2). При этом установлено, 
что в изучаемой выборке снижение массы тела при 
рождении менее 2500  г ассоциировано с  увеличе-
нием вероятности оперативного способа рождения 
более чем в 27 раз (ОШ = 27,33; ДИ 95 % 12,3–60,8) 
в сравнении с детьми, имевшими нормальную мас-
су тела на момент Визита 0.

Оценка по шкале Апгар у пациентов в исследу-
емой популяции показала, что на 1-й минуте сред-
нее количество баллов достоверно различалось 
во всех группах, при этом статистически наимень-

Антропометрические  
показатели

Дети, включенные в исследование
n = 572

Норм. МТ^
n = 83

НМТ^
n = 188

ОНМТ^
n = 179

ЭНМТ^
n = 122

Масса, г 3333,11 ± 258,98 1941,67 ± 280,26 1319,16 ± 142,19 812,21 ± 139,59*
Рост, см 51,89 ± 1,78 44,21 ± 2,58 39,11 ± 2,36 33,93 ± 3,21*

Окружность головы, см 32,64 ± 1,02 30,64 ± 1,51 27,59 ± 1,52 24,19 ± 1,79*
Окружность груди, см 32,43 ± 1,05 28,14 ± 1,71 24,93 ± 1,52 21,69 ± 1,76*

Примечание: *р < 0,05 при сравнении антропометрических показателей в группе 4 в сравнении с другими группами (U-test 
Mann-Whitney); ^Норм. МТ — масса тела; ^НМТ — низкая масса тела; ^ОНМТ — очень низкая масса тела; ^ЭНМТ — экс-
тремально низкая масса тела

Таблица 1
Характеристика антропометрических показателей пациентов, включенных в исследование, в зависимости от группы по 
массе тела при рождении
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Рис. 2.	Характеристика пациентов, включенных в исследование, в зависимости от группы по массе тела при рождении и ме-
тодов родоразрешения: *р < 0,05 при сравнении детей в группе нормальной массы тела в зависимости от способа 
родоразрешения; **р < 0,05 при сравнении пациентов в группе НМТ в зависимости от способа родоразрешения; 
***р < 0,05 при сравнении пациентов в группе ОНМТ в зависимости от способа родоразрешения; # р < 0,05 при срав-
нении пациентов в группе ЭНМТ в зависимости от способа родоразрешения; ^Норм. МТ — масса тела; ^НМТ — низкая 
масса тела; ^ОНМТ — очень низкая масса тела; ^ЭНМТ — экстремально низкая масса тела
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шее число было зарегистрировано в выборке детей 
с экстремально низкой массой тела при рождении 
(5,24 ± 1,65 балла; р < 0,05) (рис. 3). В последую-
щем наблюдении к  5-й минуте отмечался досто-
верный рост количества баллов во  всех группах 
пациентов вне зависимости от массы тела при рож-
дении, однако, несмотря на положительную дина-
мику показателя, исследуемый параметр в выборке 
ЭНМТ  был значимо ниже, при этом достоверные 
различия установлены во  всех группах в  сравне-
нии с  детьми,  имевшими нормальную массу тела 
(см. рис. 3).

Корреляционный анализ показал наличие пря-
мой статистической зависимости между массой 
тела при рождении и  оценками по  шкале Апгар 
на  1-й (r = 0,70; р < 0,05) и  5-й минутах (r = 0,64; 
р < 0,05).

В структуре сопутствующих состояний у детей, 
включенных в  исследование, было установлено, 
что в группе нормальной массы тела доля новорож-
денных, имевших какую-либо патологию, состави-
ла 5,26 %, в то время как в выборке детей с массой 
тела при рождении менее 2500 г данный показатель 
был равен 94,74 % (р < 0,05). Вероятность нали-
чия заболеваний в неонатальном периоде (описан-
ных в  рамках данной работы) у  новорожденных 
в группах НМТ, ОНМТ, ЭНМТ была в 25 раз выше 
(ОШ = 25,05; ДИ 95 % 13,3–47,4) в  сравнении 
с детьми, имевшими нормальную массу тела на мо-
мент Визита 0.

Ретинопатия недоношенных в  изучаемой попу-
ляции новорожденных достоверно чаще регистри-
ровалась в  группе ЭНМТ в  сравнении с  детьми, 
имевшими ОНМТ при рождении (63,93 vs 18,99 %; 
р < 0,05), при этом также было установлено стати-
стически достоверное различие показателя средне-
го срока гестации у  пациентов в  группах ОНМТ 
(28,94 ± 1,37 недели) и ЭНМТ (26,15 ± 1,46 недели), 
имевших данное заболевание (р < 0,05). Вероят-

ность формирования ретинопатии недоношенных 
у пациентов с массой тела менее 1000 г была в 7 раз 
выше (ОШ = 7,56; ДИ 95 % 4,5–12,8) в  сравнении 
с новорожденными, имевшими очень низкую массу 
тела при рождении.

Геморрагическое поражение центральной нерв-
ной системы (ЦНС) I  степени среди новорожден-
ных, включенных в  исследование, наиболее часто 
фиксировалось в группе ОНМТ в сравнении с груп-
пами НМТ и ЭНМТ (17,88 %; р < 0,05). Перинаталь-
ное поражение ЦНС (ПП ЦНС) гипоксически-ише-
мического генеза и развитие судорожного синдрома 
в  неонатальном периоде в  изучаемой популяции 
регистрировались только у  пациентов с  массой 
тела при рождении менее 2500  г, при этом часто-
та была сопоставима между группами (табл.  2). 
Вероятность формирования геморрагического по-
ражения ЦНС I  степени в исследуемой популяции 
была в 2 раза выше у новорожденных с массой тела 
при  рождении менее 1500  г (ОШ = 2,47; ДИ 95 % 
1,3–4,6) в сравнении с детьми с низкой массой тела 
при рождении. Взаимосвязи между шансом воз-
никновения внутрижелудочковых кровоизлияний 
II, III, VI степеней и группами пациентов, включен-
ных в  исследование, установлено не  было, важно, 
что ЭНМТ при рождении в исследуемой популяции 
была ассоциирована с  3-кратным повышением ве-
роятности развития судорожного синдрома в  нео
натальном периоде (ОШ = 3,11; ДИ 95 % 1,1–8,5) 
в сравнении с детьми, имевшими низкую массу тела 
при рождении.

Открытый артериальный проток и транзиторный 
гипотиреоз в  изучаемой выборке детей достовер-
но реже встречались в группе пациентов, имевших 
НМТ при рождении, в  сравнении с  пациентами 
в  выборках ОНМТ и  ЭНМТ (р < 0,05) (табл.  2). 
Масса тела менее 1500  г в  изучаемой популяции 
была ассоциирована с 5-кратным увеличением шан-
са персистирования открытого артериального про-
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Рис. 3.	Результаты оценки по шкале Апгар на 1-й и 5-й минутах в зависимости от группы по массе тела при рождении: 
*  p < 0,05 при сравнении показателя среднего балла по шкале Апгар между группами по массе тела (U-test Mann-
Whitney); ** p < 0,05 при сравнении показателя среднего балла по шкале Апгар на 1-й и 5-й минутах (test Wilcoxon); 
^Норм. МТ — масса тела; ^НМТ — низкая масса тела; ^ОНМТ — очень низкая масса тела; ^ЭНМТ — экстремально низкая 
масса тела
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тока (ОШ = 5,17; ДИ 95 % 3,3–8,1) и  45-кратным 
увеличением вероятности развития транзиторно-
го гипотиреоза (ОШ = 45,23; ДИ 95 % 22,8–89,7) 
в сравнении с детьми, имевшими низкую массу тела 
на момент Визита 0.

Бронхолегочная дисплазия в 36 недель посткон-
цептуального возраста статистически чаще диагно-
стировалась у пациентов с массой тела при рождении 
менее 1000 г в сравнении с группами НМТ и ОНМТ 
(43,44 %; р < 0,05) (см. табл. 2). Вероятность форми-
рования БЛД в изучаемой популяции у детей с мас-
сой тела при рождении от 1500 до 1000 г была выше 
в 5 раз (ОШ = 4,60; ДИ 95 % 1,7–12,5) в сравнении 
с группой детей, имевших НМТ, в то время как экс-
тремально низкая масса тела при рождении была ас-
социирована с 28-кратным шансом развития изучае-
мого заболевания (ОШ = 28,11; ДИ 95 % 10,8–73,3) 
в сравнении с новорожденными, имевшими низкую 
массу тела на момент Визита 0.

Результат анализа данных аудиологического скри-
нинга новорожденных, включенных в исследование, 
показал, что отсутствие незарегистрированной ото-
акустической эмиссии (ОАЭ) достоверно чаще фик-
сировалось в группе ЭНМТ вне зависимости от сто-
роны наблюдения (правое и левое ухо) (рис. 4). При 
этом вероятность получения незарегистрированной 
ОАЭ с правой стороны в изучаемой популяции была 
в 7 раз выше у детей, имевших массу тела при рож-
дении от 1500 до 1000 г и менее 1000 г, в сравнении 
с детьми с низкой массой тела на момент Визита 0 
(ОШ = 6,85; ДИ 95 % 2,4–19,5 и ОШ = 7,86; ДИ 95 % 
3,9–15,5 соответственно). С другой стороны, анализ 
данных аудиологического скрининга левого уха по-
казал 22-кратное повышение шанса отсутствия ре-
гистрации ОАЭ в  изучаемой выборке в  группе па-
циентов с  ОНМТ (ОШ = 21,82; ДИ 95 % 5,3–90,5) 
и  15-кратное повышение  — ​в  случае рождения 
ребенка с  ЭНМТ (ОШ = 14,93; ДИ 95 % 7,8–28,6) 

Сопутствующие состояния

Дети, включенные в исследование
n = 572

Норм. МТ^
n (%)

НМТ^
n (%)

ОНМТ^
n (%)

ЭНМТ^
n (%)

Без сопутствующих состояний 65 (78,31)* 109 (57,98)* 52 (29,05) 4 (3,28)***
Ретинопатия недоношенных 0 0 34 (18,99) 78 (63,93)&

Ангиопатия сосудов сетчатки 12 (14,46) 6 (3,19) 0 2 (1,64)
Врожденные аномалии развития 0 8 (4,26) 6 (3,35) 6 (4,92)

Перинатальное поражение централь-
ной нервной системы гипоксически-

ишемического генеза
0 6 (3,19) 8 (4,47) 2 (1,64)

Судорожный синдром 0 10 (5,32) 6 (3,35) 12 (9,84)
ВЖК I степени 0 14 (7,45) 32 (17,88) ^^ 18 (14,75)
ВЖК II степени 0 6 (3,19) 2 (1,12) 0
ВЖК III степени 0 0 0 10 (8,20)
ВЖК IV степени 0 0 0 2 (1,64)

Открытый артериальный проток 0 30 (15,96) ^^^ 70 (39,11) 79 (64,75)
Транзиторный гипотиреоз 0 10 (5,32)# 102 (56,98) ** 114 (93,44) **
Бронхолегочная дисплазия 0 5 (2,66) 20 (11,17) 53 (43,44) ##

Некротический энтероколит 0 0 4 (2,23) 8 (6,56)
Примечание: * р < 0,05 при сравнении пациентов в группах без сопутствующих состояний в сравнении с теми, кому были 
диагностированы патологические заболевания; ** р < 0,05 при сравнении пациентов в группах по массе тела, имевших 
транзиторный гипотиреоз, в сравнении с другими патологическими заболеваниями; *** р < 0,05 при сравнении пациен-
тов в группах по массе тела, не имевших сопутствующих состояний; & р < 0,05 при сравнении пациентов в группах по 
массе тела, имевших ретинопатию недоношенных; ^^ р < 0,05 при сравнении пациентов в группах по массе тела, имевших 
ВЖК I степени; ^^^р < 0,05 при сравнении пациентов в группах по массе тела, имевших открытый артериальный проток; 
# р < 0,05 при сравнении пациентов в группах по массе тела, имевших транзиторный гипотиреоз; ## р < 0,05 при сравнении 
пациентов в группах по массе тела, имевших бронхолегочную дисплазию; ^Норм. МТ — масса тела; ^НМТ — низкая масса 
тела; ^ОНМТ — очень низкая масса тела; ^ЭНМТ — экстремально низкая масса тела

Таблица 2
Структура сопутствующих состояний у детей, включенных в исследование, в зависимости от группы по массе тела при 
рождении
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в  сравнении с  новорожденными, имевшими массу 
тела при рождении от 1500 до 2500 г.

Обсу ж дение
Таким образом, проведенный анализ клиниче-

ской характеристики пациентов, включенных в ис-
следование, с  различной массой тела при рожде-
нии показал, что увеличение частоты оперативного 
родоразрешения и  снижение количества баллов 
по шкале Апгар, а также ряд патологических состо-
яний в наибольшей степени характерны для детей, 
имевших массу тела при рождении менее 1500 г, что 
в большинстве случаев корреспондирует с данными 
когортных исследований новорожденных, прове-
денных другими авторами [2, 4, 6].

Структура патологических состояний, описан-
ных в  рамках данной работы, представлена пре-
имущественно ретинопатией недоношенных, ге-
моррагическим поражением ЦНС, судорожным 
синдромом в неонатальном периоде, транзиторным 
гипотиреозом, бронхолегочной дисплазией, некро-
тическим энтероколитом, гемодинамически значи-
мыми нарушениями сердечно-сосудистой системы, 
а  также отсутствием регистрации ОАЭ при прове-
дении аудиологического скрининга с последующим 
формированием тугоухости различного генеза.

Дети, включенные в  исследование, с  нормаль-
ной массой тела на момент Визита 0 в структуре из-
учаемых патологических состояний в неонатальном 
периоде имели только ангиопатию сосудов сетчат-
ки в  14,46 % случаев, при этом других сопутству-
ющих нозологических форм установлено не было. 
Учитывая тот факт, что результаты проведенного 
нами анализа показали наибольшую вероятность 
возникновения изучаемых патологических состо-
яний в группах детей с массой тела при рождении 
менее 1500  г (ОНМТ и  ЭНМТ), было проведе-
но исследование вероятности наличия сочетания 
3  и  более заболеваний (описанных в  рамках дан-

ной работы) со стратификацией когорты пациентов, 
включенных в  исследование, по  признаку массы 
тела при рождении: до 1000 г и от 1000 до 1500 г. 
Анализ отношения шансов показал, что в  случае, 
когда масса тела при рождении менее 1000 г, веро-
ятность наличия трех и более описанных заболева-
ний у ребенка выше в 44 раза (ОШ = 44,52; ДИ 95 % 
15,5–127,5), в  то  время как при достижении ново-
рожденным очень низкой массы тела при рождении 
(1000–1500 г) шансы развития трех и более патоло-
гических состояний были достоверно выше только 
в 7 раз (ОШ = 7,12; ДИ 95 % 2,4–20,9) в сравнении 
с детьми, имевшими низкую массу тела.

Таким образом, в  настоящее время существу-
ет необходимость не  только использования со-
временных технологий выхаживания маловесных 
новорожденных, но  и  обеспечения превентивной 
помощи в группе женщин с высокой степенью пе-
ринатального риска с возможностью выявления раз-
личных факторов-предикторов рождения пациентов 
с массой тела менее 2500 г у матери (возраст, масса 
тела, рост, хроническая сопутствующая патология, 
курение во  время беременности, отсутствие выс-
шего образования, незамужний статус и т. д.), что, 
в свою очередь, может способствовать предупреж-
дению преждевременных родов или пролонгирова-
нию беременности до 32 недель и/или массы тела 
плода свыше 1000  г и,  как следствие, улучшению 
показателей выживаемости недоношенных пациен-
тов [2, 3].
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Вегетативная дисфункция и адаптационно-резервные  
возможности у детей, рожденных с внутриутробной 
задержкой  роста, в первом полугодии жизни
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В ходе исследования оценивали состояние вегетативной нервной системы и адаптацию у детей первого полугодия 
жизни при внутриутробной задержке роста (ВЗР). Под наблюдением находились дети, рожденные в исходе осложнен-
ных беременностей, в том числе ВЗР (1-я группа), без ВЗР (2-я группа), 3-ю группу составили практически здоровые 
дети (беременность и роды без осложнений). При рождении у детей 1-й группы, несмотря на отягощенность анам-
неза, уровень симпатической активности сопоставим с таковым у детей 3-й группы и меньше, чем у детей 2-й груп-
пы. Однако у детей 1-й группы симпатическая активность оказалась ограниченной, компенсаторные резервы были 
истощены, доминировала симпатикотония. Уменьшение частоты асимпатикотонической вегетативной реактивности 
(с 36,11 до 16,67 %), рост удовлетворительной адаптации (с 27,78 до 33,33 %) у детей 1-й группы к концу неонаталь-
ного периода жизни мы связываем с терапией беременных. Несмотря на то, что к 3 месяцам жизни у детей 1-й группы 
уровень симпатической активности был меньше, чем у детей 2-й группы, для них характерно менее выраженное сни-
жение симпатической активности, сопровождающееся еще большим напряжением компенсаторных ресурсов. К 6-ме-
сячному возрасту жизни у всех детей симпатическая активность продолжала снижаться и достоверно не различалась 
у детей 1-й и 2-й групп. При этом у детей 1-й группы выявлена большая частота гиперсимпатикотонии сочетающейся 
с асимпатикотонической вегетативной реактивностью (у 16,36 %). В результате исследования показано, что ВЗР у мла-
денцев связана с высоким процентом гиперсимпатикотонии с асимпатикотонической вегетативной реактивностью, 
что способствует большей частоте и выраженности клинических проявлений вегетативной дисфункции.

Ключевые слова: задержка роста плода; вегетативная дисфункция; адаптация; дети.

Vegetative disfunction and adaptive reserve potential in children 
born with fetus growth delay in the first 6 months of life
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In the course of the research we assessed the status of the autonomic nervous system and adaptation in infants with intra-
uterine growth restriction (IUGR) during the first six months of life. We observed infants born after abnormal pregnancies 
with IUGR (Group I), infants born after abnormal pregnancies without IUGR (Group II) and virtually healthy infants (without 
pregnancy and labour complications) in Group III. Despite the complicated medical history, at birth Group I infants displayed 
the level of sympathetic nervous system activity comparable to the one in Group III infants and lower than the level in 
Group II infants. However, in Group I infants sympathetic nervous system activity was restricted and compensatory reserves 
were depleted, sympathicotonia was prevalent. Decrease in frequency of asympathicotonic responsiveness of the autonomic 
nervous system (from 36.11% to 16.67%) and increase in sufficient adaptation (from 27.78% to 33.33%) in Group I infants 
by the end of neonatal period of life are related to the treatment of the pregnant women, as we suppose. Despite the fact 
that by the age of three months the level of sympathetic nervous system activity in Group I infants was lower than that in 
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Group II infants, Group I infants showed less intensive decrease in sympathetic activity level followed by more strain on 
compensatory reserves. By the age of six months the sympathetic nervous system activity had continued decreasing and was 
no longer significantly different in Group I and Group II infants. At the same time, Group I infants displayed more frequent 
hypersympathicotonias combined with asympathicotonic responsiveness of the autonomic nervous system (in 16.36%). The 
results of the research show that IUGR in infants is connected to high rate of hypersympathicotonia with asympathicotonic 
responsiveness of the autonomic nervous system, which results in higher frequency and intensity of clinical implications of 
autonomic nervous system dysfunction.

Keywords: fetus growth delay; vegetative disfunction; adaptation; children.

ВВедение
Объективным критерием глубины стресса яв-

ляется состояние центральной нервной системы, 
ее вегетативного отдела [9, 25, 26, 29–31], которое 
в  период эмбрионального развития определенным 
образом программируется [46–48, 53, 54]. В  ос-
нове адаптации лежат стресс-реакции [35, 41, 43]. 
Особую важность приобретает именно первый год 
жизни ребенка [1, 6, 15, 40]. Оценка состояния веге-
тативной нервной системы (ВНС), как показали ис-
следования последних лет [3, 13, 14, 26, 27, 29, 30, 
37, 43–45], выявление функционирования на гранях 
физиологической нормы [4, 12, 17–19, 27, 29–32, 
38, 39, 42], сопровождающегося мобилизацией ре-
сурсов, нередко способствующей развитию вегета-
тивной дисфункции, нарушению адаптации у детей 
[8, 10, 11, 20, 21, 23, 24, 36, 47, 50, 51], дают научно 
обоснованные ответы на вопросы о том, как дале-
ко от развития болезни находится ребенок, в чем он 
нуждается, когда и  какие лечебно-профилактиче-
ские мероприятия необходимо провести.

В связи с отмеченным, а также с высокими рас-
пространенностью [4, 13, 14, 38, 39] и риском транс-
формации в  хронические заболевания не  только 
у детей, но и у взрослых [2, 5, 27, 29–31], пробле-
ма вегетативной дисфункции продолжает интере-
совать ученых [7, 16, 18, 24, 28–31, 33, 37, 52, 55]. 
Но, изучению состояния вегетативной нервной си-
стемы и  адаптации у  детей, рожденных с  внутри
утробной задержкой роста (ВЗР), на  наш взгляд, 
уделено недостаточно внимания.

Цель исследования: оценить состояние веге-
тативной нервной системы и  адаптацию у  детей, 
имевших ВЗР, в первом полугодии жизни.

Материа л и методы
Под наблюдением в  первом полугодии жизни 

находились дети, рожденные в  исходе осложнен-
ных беременностей, в том числе ВЗР, — 1-я груп-
па, и без ВЗР — ​2-я группа. Практически здоровые 
дети, рожденные практически здоровыми матеря-
ми, составили 3-ю группу. Распределение пациен-
тов представлено в табл. 1.

Проведено нерандомизированное, контролиру-
емое, сравнительное, проспективное, когортное 
исследование. Критериями включения участников 
исследования в сравниваемые группы явилось на-
личие физиологической беременности и ослож-
ненной беременности, в том числе с ВЗР и без та-
ковой, а также добровольного информированного 
согласия. Критерием невключения участников 
исследования явилась ВЗР, обусловленная наслед-
ственными и  инфекционными факторами. Крите-
рий исключения — ​добровольный отказ законных 
представителей.

Набор материала осуществлялся на базе отделе-
ния физиологии новорожденных. В  последующем 
дети и их родители приглашались в консультативно-
диагностическое отделение центра. Исследование 
проводилось на базе Перинатального центра ФГБУ 
«Северо-Западный федеральный медицинский ис-
следовательский центр им. В.А. Алмазова» М3 РФ, 
Санкт-Петербург, Россия. Каких-либо специфиче-
ских факторов, способных повлиять на выводы ис-
следования, не зафиксировано.

Продолжительность периода включения в иссле-
дование — ​6 месяцев. Период наблюдения — ​1 год. 
Измерение показателей проводили при рождении, 
в 1 месяц, в 3 месяца и в 6-месячном возрасте. В ходе 
исследования не  произошло смещения запланиро-
ванных временных интервалов. Нежелательные яв-
ления отсутствовали. Существенных ограничений 
исследования не  имелось. Осуществлялась оценка 
клинико-анамнестических, физикальных, электро-
физиологических данных и наблюдение.

Методы регистрации показателей осуществляли 
с помощью клинических осмотров и электрокардио
графа. Состояние вегетативной нервной системы 
исследовали, используя метод кардиоинтервало-
графии (КИГ). КИГ позволяет получить надежные 
данные, выраженные в  цифровых значениях, что 
дает возможность сравнивать результаты в различ-
ных группах детей, в разные возрастные периоды 
жизни.

Методика КИГ: ЭКГ записывали во втором 
стандартном отведении при скорости движения 
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ленты 25 мм/с. Последовательный ряд 100 кардио-
циклов регистрировали в положении ребенка лежа 
(до проведения тилт-теста) и во время проведения 
тилт-теста. В качестве тилт-теста при рождении ис-
пользовали изменение положения головного конца 
кровати (подъем на 30°), в шесть месяцев жизни за-
пись производили в положении сидя. Определяя ин-
тервал R–R, составляли динамический ряд.

Рассчитывали следующие показатели:
•	 М0 (мода) — ​наиболее часто встречающееся зна-

чение кардиоинтервала, характеризует гумораль-
ный канал регуляции, уровень функционирова-
ния системы;

•	 AМ0 (амплитуда моды) — ​число значений М0, вы-
раженное в процентах, определяет состояние ак-
тивности симпатического отдела ВНС;

•	 ΔХ (вариационный размах)  — ​разница между 
максимальным и минимальным значениями дли-
тельности интервала R–R, отражает уровень ак-
тивности парасимпатического отдела ВНС;

•	 ИН (индекс напряжения)  — ​информирует 
о  напряжении компенсаторных ресурсов ор-
ганизма, об  уровне функционирования цен-
трального  контура регуляции ритма сердца, 
характеризует исходный вегетативный тонус. 
Рассчитывается по  формуле, предложенной 
Р.М. Баевским:

ИН =                         ; 
AМ0

2 × М0 × ΔХ

•	 ИН2/ИН1 — ​показатель вегетативной реактивности.
•	 Оценивали исходный вегетативный тонус и веге-

тативную реактивность.
Адаптационные возможности изучали на  осно-

вании функционирования вегетативной нервной 
системы, обусловливающей адекватную нагрузкам 
работу систем и организма в целом. Степень адап-
тации к условиям среды характеризовали по клас-
сификации, согласно которой выделили 4 ее уровня:
1)	 удовлетворительная адаптация — ​состояние пол-

ной или частичной адаптации к  неадекватным 
условиям среды при минимальном напряжении 
регуляторных систем;

2)	 напряжение адаптации  — ​состояние, характеризу-
ющееся изменением показателей, связанных пре-
имущественно с  процессами регуляции функции, 
при которых приспособление к неадекватным усло-
виям среды может быть только кратковременным;

3)	 неудовлетворительная адаптация — ​состояние, от-
личающееся еще более выраженными изменения-
ми регуляторных процессов (с явлениями астени-
зации, снижения функционального резерва), при 
котором регуляторные процессы не способны вы-
вести организм ребенка к оптимальной, адекватной 
реакции на воздействие факторов внешней среды;

4)	 срыв адаптации — ​состояние, характеризующее-
ся наличием гомеостатических нарушений в  ус-
ловиях покоя, проявляющихся неадекватным из-
менением уровня функционирования основных 
систем организма.

1-я группа 2-я группа 3-я группа

2–3-и сутки жизни (n = 166)
Всего 72 (43,37 %) 69 (41,57 %) 25 (15,06 %)

Мальчики 25 (34,72 %) 34 (49,28 %) 12 (48 %)
Девочки 47 (65,28 %) 35 (50,72 %) 13 (52 %)

1 месяц жизни (n = 156)

Всего 66 (42,31 %) 65 (41,67 %) 25 (16,03 %)
Мальчики 24 (36,36 %) 33 (50,77 %) 12 (48 %)
Девочки 42 (63,64 %) 32 (49,23 %) 13 (52 %)

3 месяца жизни (n = 143)

Всего 57 (39,86 %) 61 (42,66 %) 25 (17,48 %)
Мальчики 21 (36,84 %) 32 (52,46 %) 12 (48 %)
Девочки 36 (63,16 %) 29 (47,54 %) 13 (52 %)

6 месяцев жизни (n = 134)

Всего 55 (41,05 %) 54 (40,3 %) 25 (18,66 %)
Мальчики 20 (36,36 %) 29 (53,7 %) 12 (48 %)
Девочки 35 (63,64 %) 25 (46,3 %) 13 (52 %)

Таблица 1
Распределение обследованных детей первого полугодия жизни
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Размер выборки продиктован выделенными 
критериями включения в исследование, научными 
и  этическими соображениями. Подобраны стати-
стически равнозначные выборочные совокупности, 
воспроизводящие генеральную совокупность. Оце-
нивали достоверность различий показателей между 
группами с  использованием t-критерия Стьюдента 
в  случаях, когда данные исследования подчиня-
лись закону нормального распределения Гаусса 
(критерий Шапиро – ​Вилкса, р < 0,05). Использо-
вали непараметрические критерии Манна – ​Уитни, 
Вилкоксона в  случаях, когда данные исследования 
не  соответствовали нормальному закону распреде-
ления. Статистический анализ данных проводили 
с использованием пакета компьютерных программ 
для статистического анализа StatSoft Statistica v 10.

Результаты исс ледования 
и их обсу ж дение

Дети, имевшие ВЗР, рождались от более старших 
отцов и матерей, от матерей с меньшими весоросто-
выми показателями до беременности. При ВЗР за вре-
мя беременности женщины имели меньшие прибав-
ки в весе. Чаще беременность осложнялась ВЗР при 
сочетанной хронической экстрагенитальной и  гени-
тальной патологии. Беременность у женщин 1-й груп-
пы, в сравнении с женщинами 2-й группы, протекала 
на фоне осложнений, частота которых в виде токсико-
за была реже в 1,74 раза, угрозы прерывания — ​реже 
в 1,37 раза, отеков — ​реже в 1,36 раза, гематологиче-
ских отклонений — ​реже в 1,25 раза, преэклампсии 
(практически сопоставима), фиксировались и другие 
осложнения: гипертензия, гестационный сахарный 
диабет, резус-иммунизация. Дети, имевшие ВЗР, как 
и дети, не имевшие ВЗР, чаще рождались от первой 
беременности, от первых родов. Патологическое те-
чение родов наблюдалось у 59,72 % женщин 1-й груп-
пы. Так, у женщин 1-й  группы зафиксированы пре-
ждевременный разрыв околоплодных оболочек, 
безводный промежуток 12 часов и  более, слабость 
родовой деятельности. При ВЗР в 4,15 раза чаще за-
регистрированы признаки гипоксии у  плодов, что 
способствовало частому (в  1,63 раза) оперативному 
родоразрешению беременных, а  роды вагинальным 
путем в 2,23 раза чаще осложнялись неправильным 
положением плода и  в  3,83 раза чаще отхождением 
мекония в околоплодные воды (табл. 2).

Дети 3-й группы рождены вагинальным путем 
практически здоровыми матерями, средний возраст 
которых составил 23,3 ± 4,5  года. Беременность 
у женщин протекала благоприятно.

Обследованные дети рождены доно-
шенными. При рождении масса тела  — ​
2678,01 ± 242,06 и 3343,62 ± 365,87 г, длина тела — ​

48,96 ± 1,42  и  51,83 ± 1,84  см соответственно 
у  детей 1-й и  2-й групп. У  детей 3-й группы при 
рождении масса тела — ​3315,4 ± 359,2 г, длина тела 
51,12 ± 2,64 см. Церебральная ишемия I–II степеней 
зафиксирована у 62,28 % новорожденных, имевших 
ВЗР (у  47,83 % детей 2-й группы). В  клинической 
картине у 44,68 % новорожденных 1-й группы до-
минировал синдром угнетения ЦНС (у 18,18 % де-
тей 2-й группы). Синдром возбуждения ЦНС имел 
место у 17,02 % детей 1-й группы и у 36,36 % де-
тей 2-й группы. Вегетативная дисфункция выявлена 
у  38,3 % пациентов 1-й группы и  у  45,46 % детей 
2-й группы. Симметричный тип ВЗР диагностиро-
ван у 15 (20,83 %) новорожденных, асимметричный 
тип ВЗР  — ​у  57 (79,17 %) пациентов 1-й группы. 
Грудной период жизни у детей 3-й группы протекал 
без особенностей.

Проявления вегетативной дисфункции у 38,3 % де-
тей, имевших ВЗР, уже в раннем неонатальном пери-
оде жизни представлены в основном изменениями 
показателей сердечно-сосудистой системы. Васку-
лярные расстройства разной степени выраженности 
в виде нарушений микроциркуляции и перифериче-
ской гемодинамики, проявляющиеся изменениями 
окраски кожи (бледность или покраснение кожных 
покровов) и характера дермографизма (преобладал 
«белый» дермографизм), «мраморностью» рисунка 
кожи и  акроцианозом, проходящим цианозом, ох-
лаждением дистальных отделов конечностей, веге-
тативными пятнами Труссо, выявлены у 31,94 % де-
тей 1-й группы. Нарушения микроциркуляции, 
сочетавшиеся с лабильностью пульса, изменением 
звучности кардиальных тонов, функциональным си-
столическим шумом, регистрировались у  54 %  де-
тей 1-й группы.

В динамике неонатального периода жизни веге-
тативные нарушения со  стороны сердечно-сосуди-
стой системы у детей, имевших ВЗР, фиксировались 
в 3,8 раза чаще, чем у детей, не имевших таковой. 
Отметим, что мраморность рисунка кожи исчезла 
у 2 (3,03 %) детей, усилилась у 9 (13,64 %) пациен-
тов, появилась у 20 (30,3 %) наблюдаемых. Имели 
место ранее не отмеченные отклонения со стороны 
желудочно-кишечного тракта у 25 % детей — ​сры-
гивания, икота, кишечные колики, метеоризм, нару-
шения кратности и характера стула, сопровождаю-
щиеся беспокойством.

К 3 месяцам жизни фиксировали уменьшение 
клинических проявлений вегетативной дисфункции 
с  преобладанием изменений со  стороны сердечно-
сосудистой системы, а к 6-месячному возрасту от-
мечено увеличение клинических проявлений веге-
тативной дисфункции, но их процент был ниже, чем 
при рождении.
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На 2–3-и сутки жизни среднее значение показа-
теля АМ01 у детей 1-й группы сопоставимо с анало-
гичным показателем у детей 3-й группы и меньше, 
чем у детей 2-й группы. Меньшим у детей 1-й груп-
пы оказалось и  среднее значение показателя ИН1 
(р < 0,05), что свидетельствовало об  ограничении 
симпатической активности, истощении адапта-
ционных резервов. Несмотря на  отягощенность 
анамнеза, дети 1-й группы имели практически со-
поставимые с детьми 3-й группы показатели функ-
ционирования ВНС. В  ответ на  тилт-тест у  детей 
1-й группы адекватной реакции в виде повышения 

средних значений показателей АМ02, ИН2 не  отме-
чалось, но  и  не  зафиксировано их значительного 
уменьшения, свидетельствующего об  истощении 
резервных ресурсов (табл. 3).

Следовательно, у новорожденных, имевших ВЗР, 
при проведении тилт-теста не наблюдали повыше-
ния симпатической активности, напряжения адапта-
ционных ресурсов, т. е. их резервы адаптации были 
ограничены.

У детей 1-й и 2-й групп установлено преобла-
дание симпатикотонии, которая регистрировалась 
чаще в  1,66 раза и  в  1,68 раза соответственно, 

Состояние 1-я группа (n = 72) 2-я группа (n = 69)
Возраст родителей, M ± m [min-max]

Отец, лет 33,0 ± 6,0 
[20–48]

31,0 ± 6,5* 
[21–54]

Мать, лет 29,51 ± 4,99 
[20–41]

28,44 ± 4,09* 
[18–42]

Весоростовые показатели матери, M ± m [min-max]

Масса тела до беременности, кг 60,51 ± 12,29 
[44,7–94,6]

65,18 ± 12,6* 
[47,0–105,5]

Длина тела, см 164,18 ± 6,2 
[150–178]

166,45 ± 5,93* 
[148–178]

Прибавка в весе за беременность, кг 9,78 ± 5,1 
[1,7–26,5]

10,56 ± 4,4* 
[0,5–24,3]

Осложнения в течении беременности и родов, n (%)
Гематологические отклонения, выявленные при антенатальном обсле-

довании матери (тромбофилии, тромбоцитопении, болезнь Вилли-
бранда, анемия)

51 (70,83 %) 61 (88,41 %)

Преэклампсия легкой и умеренной степени 17 (23,61 %) 19 (27,54 %)
Угроза прерывания беременности:

– с первой половины;
– со 2-й половины

19 (26,39 %)
17 (89,47 %)
2 (10,53 %)

25 (36,23 %)
21 (84 %)
4 (16 %)

Токсикоз с 1-й половины беременности (легкой и средней степени 
тяжести) 6 (8,33 %) 10 (14,49 %)

Отеки беременных 13 (18,06 %) 17 (24,64 %)
Признаки внутриутробной гипоксии 39 (54,17 %) 9 (13,04 %)

Преждевременное излитие околоплодных вод 29 (40,28 %) 38 (55,07 %)
Безводный промежуток 12 часов и более 7 (9,72 %) 9 (13,04 %)

Операция кесарева сечения 17 (23,61 %) 10 (14,49 %)
Затруднительные роды в результате нарушения  

расположения плода 7 (9,72 %) 3 (4,35 %)

Вакуум-экстракция плода 1 (1,39 %) 3 (4,35 %)
Стимуляция родовой деятельности 4 (5,56 %) 6 (8,7 %)

Обвитие пуповины вокруг шеи 7 (9,72 %) 15 (21,74 %)
Примечание: для значений, отмеченных * р < 0,05 между 1-й и 2-й группами. M — среднее значение показателя, m — стан-
дартное отклонение среднего значения показателя, min — минимальное значение показателя, max — максимальное значе-
ние показателя, n — количество пациентов

Таблица 2
Соотношение некоторых факторов риска в течении беременности и родов у обследованных детей
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Показа-
тели

1-я группа (n = 72) 2-я группа (n = 69) 3-я группа (n = 25)

в покое тилт-тест в покое тилт-тест в покое тилт-тест

2–3-и сутки жизни, M ± m [min-max] при рождении, M ± m

М0
0,43 ± 0,07
[0,32–0,62]

0,44 ± 0,08
[0,32–0,68]

0,44 ± 0,06
[0,32–0,6]

0,44 ± 0,07
[0,32–0,64] 0,44 ± 0,02 0,46 ± 0,03

АМ0
38,38 ± 12,58

[14–71]
39,32 ± 13,44

[13–75]
42,22 ± 12,13

[22–72]
37,48 ± 10,34*

[16–58] 38,6 ± 6,22 43,93 ± 5,53

ΔХ 0,13 ± 0,06
[0,06–0,34]

0,15 ± 0,08
[0,06–0,46]

0,13 ± 0,06
[0,08–0,28]

0,13 ± 0,05
[0,08–0,3] 0,11 ± 0,02 0,11 ± 0,02*

ИН 448,52 ± 280,81
[44,64–984,38]

441,44 ± 278,7
[25,23–986,11]

473,59 ± 276,72**

[81,36–976,56]
394,87 ± 234,67*
[83,33–996,09] 499,6 ± 77,85 546,02 ± 

203,52*
ПВР 1,17 ± 0,8 [0,21–5,15] 1,06 ± 0,83 [0,24–4,88] 1,23 ± 0,33

1 месяц жизни, M ± m [min-max]

М0
0,37 ± 0,03***

[0,28–0,44]
0,36 ± 0,03
[0,28–0,44]

0,38 ± 0,05**

[0,3–0,52]
0,37 ± 0,04**
[0,32–0,48] 0,4 ± 0,02 0,37 ± 0,02

АМ0
44,63 ± 9,96***

[24–67]
46,91 ± 10,67*

[20–68]
46,0 ± 10,76**

[24–69]
43,2 ± 11,33*/**

[27–73] 40,42 ± 2,28 34,92 ± 3,68*

ΔХ 0,11 ± 0,04***

[0,06–0,28]
0,1 ± 0,04

[0,06–0,28]
0,12 ± 0,05
[0,06–0,28]

0,12 ± 0,06
[0,06–0,3] 0,1 ± 0,01 0,1 ± 0,01

ИН 650,89 ± 231,62***

[122,38–989,58]
707,62 ± 237,5*

[132,38–989,58]
597,96 ± 254,13**

[115,38–976,56]
576,89 ± 280,49**

[117,19–989,58] 525,97 ± 101,5 503,98 ± 104,89

ПВР 1,2 ± 0,63 [0,33–4,56] 1,11 ± 0,7 [0,2–4,25] 0,95 ± 0,12

3 месяца жизни, M ± m [min-max]

М0
0,4 ± 0,04

[0,32–0,48]
0,39 ± 0,04
[0,3–0,48]

0,41 ± 0,05
[0,32–0,56]

0,39 ± 0,04
[0,28–0,52] 0,42 ± 0,01 0,38 ± 0,01

АМ0
42,51 ± 9,25***

[23–62]
41,86 ± 11,24*

[22–69]
43,15 ± 12,47***

[19–67]
45,08 ± 11,39*

[22–73] 37,14 ± 2,18 41,92 ± 3,08*

ΔХ 0,12 ± 0,04
[0,06–0,24]

0,12 ± 0,08
[0,04–0,8]

0,13 ± 0,05
[0,04–0,28]

0,12 ± 0,05
[0,06–0,26] 0,1 ± 0,01 0,11 ± 0,01

ИН 517,79 ± 148,16***

[144,68–786,35]
592,04 ± 178,23*
[78,13–982,16]

551,69 ± 122,83**
[84,82–934,65]

584,21 ± 117,8*
[105,77–832,13] 473,51 ± 94,7 556,6 ± 100,4*

ПВР 1,27 ± 0,97 [0,19–6,67] 1,33 ± 0,78 [0,3–4,52] 1,2 ± 0,25

6 месяцев жизни, M ± m [min-max]

М0
0,43 ± 0,05
[0,32–0,56]

0,41 ± 0,04
[0,24–0,52]

0,43 ± 0,05
[0,32–0,56]

0,41 ± 0,04
[0,32–0,52] 0,42 ± 0,02 0,41 ± 0,02

АМ0
38,95 ± 11,82***

[21–73]
44,46 ± 12,15*

[23–77]
39,67 ± 11,24

[19–66]
44,87 ± 10,34*/***

[26–70] 35,31 ± 1,94 35,62 ± 4,12

ΔХ 0,14 ± 0,07
[0,04–0,36]

0,11 ± 0,05
[0,04–0,36]

0,14 ± 0,05
[0,06–0,28]

0,11 ± 0,04
[0,04–0,26] 0,11 ± 0,01 0,11 ± 0,01

ИН 443,68 ± 159,74***

[73,53–924,81]
602,06 ± 148,16*
[145,2–886,13]

407,68 ± 167,28**/***
[108,51–756,13]

559,07 ± 101,59*
[169,27–699,33] 405,92 ± 84,08 418,25 ± 82,33

ПВР 1,89 ± 0,36 [0,22–6,93] 1,74 ± 0,14 [0,35–6,69] 1,15 ± 0,23

Примечание: для значений, отмеченных * р < 0,05 — в ответ на нагрузку, ** р < 0,05 — между группами, *** р < 0,05 — 
в динамике наблюдения. M — среднее значение показателя, m — стандартное отклонение среднего значения показателя, 
min — минимальное значение показателя, max — максимальное значение показателя, n — количество пациентов

Таблица 3
Показатели кардиоинтервалограмм у обследованных детей в динамике первого полугодия жизни
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чем у  детей 3-й группы. Гиперсимпатикотония 
зафиксирована у  85,07 % пациентов 1-й группы 
(у  86,15 % детей 2-й группы). Симпатикотония 
имела место у  56 % детей 3-й группы. Эйтония 
отмечена реже в  4,03 раза у  детей 1-й группы 
и  в  4,83  раза у  детей 2-й группы, чем у  детей 
3-й группы. Ваготония определялась только у де-
тей 3-й группы (рис. 1).

Нормальная вегетативная реактивность у  де-
тей 1-й группы регистрировалась в  1,1 раза реже, 
чем у  детей 2-й группы, и  в  1,51 раза реже, чем 
у  детей 3-й группы. Отмечалось преобладание ги-
персимпатикотонической вегетативной реактивно-
сти у пациентов 1-й группы (в сравнении с детьми 
2-й и 3-й групп), отражающей напряжение компен-
саторных ресурсов. Асимпатикотоническая вегета-
тивная реактивность, указывающая на  истощение 
адаптационных ресурсов, с  сопоставимой часто-

той выявлялась у детей 1-й и 2-й групп и большей 
частотой, чем у детей 3-й группы. Таким образом, 
у детей, имевших ВЗР, при проведении тилт-теста 
зафиксировали напряжение ограниченных адапта-
ционных способностей (рис. 2).

В исследовании Л.А. Сучковой и  др. показано, 
что дети с  исходной гиперсимпатикотонией отно-
сятся к группе риска по развитию вегетативной дис-
функции [33]. Г.А. Маковецкая и др. отмечают, что 
асимпатикотонический тип вегетативной реактив-
ности является одним из критериев возникновения 
вегетативной дисфункции еще в доклиническом ее 
варианте [22].

Анализ адаптации показал, что удовлетвори-
тельная адаптация, при которой наблюдалось уве-
личение средних значений показателей АМ01 и ИН1, 
уменьшение среднего значения показателя ΔX1, ре-
гистрировалась чаще у детей 1-й группы, чем у де-

Рис. 1.	Исходный вегетативный тонус у обследованных детей в динамике первого полугодия жизни

Рис. 2.	Вегетативная реактивность у обследованных детей в динамике первых шести месяцев жизни
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тей 2-й группы. В структуре нарушений адаптации, 
представленной на рис. 3, показана лучшая адапта-
ция у новорожденных, имевших ВЗР.

Отметим, что, несмотря на терапию беременных, 
имевших ВЗР, у их новорожденных отмечена высо-
кая частота церебральной ишемии I–II степеней тя-
жести (у 65,28 %), а на 2–3-и сутки жизни при огра-
ниченной симпатической активности наблюдается 
напряжение истощенных адаптационно-компенса-
торных ресурсов. Обращают на себя внимание вы-
сокие проценты асимпатикотонической вегетатив-
ной реактивности и нарушений адаптации у детей 
1-й и 2-й групп в сравнении с детьми 3-й группы, 
что в сочетании с особенностями течения беремен-
ности и  родов закладывает основу вегетативной 
дисфункции.

К концу неонатального периода жизни у  всех 
групп детей отмечено увеличение средних значений 
показателей АМ01 (р < 0,05), ИН1 (р < 0,05), свиде-
тельствующих о повышении симпатической актив-
ности и  напряжении адаптации, что служит инди-
катором повышенных требований, предъявляемых 
внешней средой к  новорожденному. Более выра-
женные изменения наблюдались у детей, имевших 
ВЗР. Так, среднее значение показателя АМ01 у детей 
1-й  группы больше аналогичного показателя у  де-
тей 3-й группы и достоверно меньше, чем у детей 
2-й группы. Несмотря на то, что среднее значение 
показателя АМ01 у детей, имевших ВЗР, меньше, чем 
у детей 2-й группы, в 1-й группе зарегистрирована 
большая активация симпатического звена, сопрово-
ждавшаяся его еще большим напряжением. При про-
ведении тилт-теста дети 1-й  группы оказались бо-
лее  адаптированными и  реагировали адекватно. 

Но, у детей именно 1-й группы было отмечено боль-
шее колебание показателя вегетативной реактивно-
сти, что указывало на неоднородность группы и раз-
ную степень нарушения адаптационных резервов 
(см. табл. 3). Кроме того, именно у детей, имевших 
ВЗР, проявления вегетативной дисфункции усили-
лись и стали выявляться чаще.

У детей 1-й и  2-й групп сохранялось преобла-
дание симпатикотонии, частота гиперсимпатикото-
нии увеличилась. Эйтонической и  ваготонической 
направленности исходного вегетативного тонуса, 
в сравнении с детьми 3-й группы, не зафиксировано 
(см. рис. 1).

У детей 1-й группы отмечены больший рост ча-
стоты нормальной вегетативной реактивности, вы-
сокий процент асимпатикотонической вегетативной 
реактивности. В  то  же время у  детей 3-й группы 
асимпатикотоническая вегетативная реактивность 
уже не выявлялась (см. рис. 2). Изменение вегета-
тивной реактивности в  сторону улучшения отме-
чено у 51,52 % детей, имевших ВЗР (46,15 % детей 
2-й группы). Внимания заслуживают 28,79 % детей 
1-й группы и 33,85 % детей 2-й группы, у которых 
наблюдался при гиперсимпатикотонии переход 
асимпатикотонической вегетативной реактивно-
сти в гиперсимпатикотоническую (12,12 и 7,69 %), 
гиперсимпатикотонической вегетативной реактив-
ности в  асимпатикотоническую (4,55 и  10,77 %), 
нормальной вегетативной реактивности в  асим-
патикотоническую (7,58 и  9,23 %), сохранение 
асимпатикотонической вегетативной реактивности 
(4,55 и 9,23 % соответственно).

У детей 1-й и 2-й групп наблюдалось улучшение 
адаптации. Так, удовлетворительная адаптация ре-

Рис. 3.	Состояние адаптации у обследованных детей в динамике первого полугодия жизни
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гистрировалась у 33,33 % детей, имевших ВЗР, со-
стояние напряжения адаптации — ​у 34,85 % детей 
и неудовлетворительная адаптация — ​у 21,21 % па-
циентов. Срыв адаптации отмечен у 7 (10,61 %) об-
следованных 1-й группы (см. рис. 3).

В результате исследования установлено, что что 
функционирование ВНС у детей 1-й группы с учетом 
терапии беременных происходили иначе, чем у здо-
ровых новорожденных, по  некоторым анализиру-
емым показателям аналогично детям 2-й группы. 
Известно, что в процессе онтогенеза под влиянием 
хронической гипоксии в  структуре симпатических 
нервных окончаний происходят более выраженные 
изменения [40]. К месячному возрасту у детей дан-
ные изменения имели характерную симпатическую 
окраску, но сохранялось больше детей с асимпати-
котонической вегетативной реактивностью. Несмо-
тря на повышение к концу неонатального периода 
жизни уровня адаптации у детей 1-й группы, сохра-
нялось ее напряжение. Несбалансированность зве-
ньев негативно отражалась на адаптивных способ-
ностях. В то же время у здоровых детей отмечалось 
адекватное удержание системы в состоянии равно-
весия. Происходила необходимая перестройка рабо-
ты органов и систем, что повышало адаптационные 
возможности.

В возрасте 3 месяцев жизни у всех детей симпати-
ческая активность снижалась, однако у детей, имев-
ших ВЗР, это происходило менее выраженно, хотя 
среднее значение показателя АМ01 было меньше, чем 
у детей 2-й группы, и больше в сравнении с детьми 
3-й группы. Аналогичные изменения наблюдались 
и со средними значениями показателя ИН1, указы-
вающими на  состояние компенсаторных резервов, 
которые у детей 1-й и 2-й групп напряжены. В ответ 
на тилт-тест у детей 2-й группы (несмотря на повы-
шенную симпатическую активность и  напряжение 
компенсаторных ресурсов) и у пациентов 3-й груп-
пы имела место адекватная реакция. А вот у детей 
1-й группы выявлено достоверное снижение сим-
патической активности, о  чем свидетельствовало 
среднее значение показателя АМ02 (р < 0,05), и  на-
пряжение компенсаторных резервов, на что указы-
вало среднее значение показателя ИН2 (см. табл. 3).

У детей 1-й и 2-й групп доминировала симпати-
котония, при этом у 98,25 % детей 1-й группы реги-
стрировалась гиперсимпатикотония (у  93,33 %  де-
тей 2-й группы) (см. рис. 1).

Частота асимпатикотонической, гиперсимпати-
котонической, нормальной вегетативной реактив-
ности у детей 1-й и 2-й групп сопоставима. Следу-
ет отметить, что частота нормальной вегетативной 
реактивности у детей 1-й и 2-й групп, в сравнении 
с  детьми 3-й группы, регистрировалась реже, при 

этом асимпатикотоническая вегетативная реактив-
ность имела место только у детей 1-й и 2-й групп 
(см. рис. 2).

Высокая частота нарушений адаптации фикси-
ровалась у детей, имевших ВЗР (70,18 %), у детей 
2-й группы — ​62,3 %. В структуре нарушений адап-
тации у  детей 1-й и  2-й групп доминировало на-
пряжение адаптации, довольно часто фиксировался 
срыв адаптации (см. рис. 3).

К концу первого полугодия жизни у всех детей 
симпатическая активность продолжала снижать-
ся. У  детей 1-й и  2-й групп симпатическая актив-
ность не  различалась и  была выше (р < 0,05), чем 
у  детей 3-й группы. Напряжение адаптационных 
ресурсов у  всех наблюдаемых детей также снижа-
лось, о  чем свидетельствовали средние значения 
показателей  ИН1. Однако у  детей 1-й и  2-й групп 
компенсаторные ресурсы были напряжены. В ответ 
на тилт-тест у всех обследованных детей имела ме-
сто адекватная реакция (см. табл. 3).

У детей 1-й и 2-й групп, как и ранее, доминирова-
ла симпатикотония, при этом гиперсимпатикотония 
регистрировалась несколько реже — ​у 88,24 % де-
тей 1-й группы и у 87,04 % детей 2-й группы. Эй-
тония имела место только у  детей 1-й группы 
(см. рис. 1).

У детей 1-й группы отмечался значительный 
рост частоты и преобладание гиперсимпатикотони-
ческой вегетативной реактивности, сохранялся вы-
сокий процент асимпатикотонической вегетативной 
реактивности, частота нормальной вегетативной ре-
активности уменьшилась. При этом частота асимпа-
тикотонической вегетативной реактивности у детей 
2-й группы уменьшилась (с 18,03 до 9,26 %), а у де-
тей 3-й группы не фиксировалась уже к первому ме-
сяцу жизни (см. рис. 2).

Анализ адаптации свидетельствовал о  ее улуч-
шении у детей 1-й и 2-й групп. В структуре наруше-
ний адаптации у детей 1-й и 2-й групп доминирова-
ло напряжение адаптации (см. рис. 3).

Зак лючение
ВЗР у детей связана:

1)	 в раннем неонатальном периоде жизни с ограни-
ченной и меньшей симпатической активностью, 
напряжением истощенных компенсаторных ре-
сурсов; сопоставимой частотой гиперсимпати-
котонии (у  86,15 %), асимпатикотонической ве-
гетативной реактивности (у  36,11 %), большей 
частотой гиперсимпатикотонической вегетатив-
ной реактивности (у 26,39 %, в 1,3 раза);

2)	 в 1 месяц жизни с  большей частотой клини-
ческих проявлений вегетативной дисфункции 
(в  3,8  раза), более выраженным напряжением, 



оригинальные статьи

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

86

но  меньшим уровнем симпатической активно-
сти и  большим напряжением адаптационных 
ресурсов, что подтверждалось высоким процен-
том при гиперсимпатикотонии (у 98,48 %, сопо-
ставим), гиперсимпатикотонической вегетатив-
ной реактивности (у 31,82 %, в 1,29 раза чаще) 
и  уменьшением частоты асимпатикотонической 
вегетативной реактивности (с 36,11 до 16,67 %, 
выявляемой в 1,75 раза реже), ростом удовлетво-
рительной адаптации (с 27,78 до 33,33 %, выяв-
ляемой в 1,35 раза чаще);

3)	 в 3 месяца жизни с менее выраженным снижени-
ем и  меньшей симпатической активностью, на-
пряжением компенсаторных ресурсов, но менее 
выраженным; сопоставимой частотой гиперсим-
патикотонии (у  98,25 %) сочетающейся с  асим-
патикотонической (у  18,03 %), гиперсимпатико-
тонической (у 29,51 %), нормальной (у 52,46 %) 
вегетативной реактивностью; сопоставимой 
частотой неудовлетворительной адаптации 
(у 19,67 %) и срыва адаптации (у 11,48 %);

4)	 в 6 месяцев жизни с  сопоставимым, напряжен-
ным уровнем симпатической активности и  на-
пряжением адаптационных ресурсов, большей 
частотой гиперсимпатикотонии (у  88,24 %, со-
поставима) сочетающейся с  асимпатикотониче-
ской вегетативной реактивностью (у  16,36 %, 
в  1,77  раза чаще) и  гиперсимпатикотонической 
вегетативной реактивностью (у 52,73 %, сопоста-
вима), сопоставимой частотой срыва адаптации 
(у 7,27 %), что закладывает основу вегетативной 
дисфункции и  сопровождается выраженными, 
более частыми клиническими проявлениями.

Вывод
ВЗР у младенцев связана с высоким процентом 

гиперсимпатикотонии с  асимпатикотонической ве-
гетативной реактивностью, что способствует боль-
шей частоте и выраженности клинических проявле-
ний вегетативной дисфункции.
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Целью исследования явилось изучение структурно-функционального состояния артерий у женщин с метаболическим 
синдромом (МС), ассоциированным с аутоиммунным тиреоидитом (АИТ), с учетом состояния функции щитовидной же-
лезы. Результаты исследования могут быть использованы для повышения эффективности проводимых лечебно-про-
филактических мероприятий, оценки прогноза течения заболевания и выбора оптимальной тактики ведения больных 
с метаболическим синдромом в сочетании с аутоиммунным тиреоидитом. Всего было обследовано 108 женщин, из 
них 40 с метаболическим синдромом,ассоциированным с аутоиммунным тиреоидитом и эутиреозом, они составили 
I группу, 31 женщина — с метаболическим синдромом, ассоциированным с аутоиммунным тиреоидитом и субклини-
ческим гипотиреозом (II группа) и 37 женщин — с метаболическим синдромом без заболевания щитовидной железы 
(группа сравнения). Лабораторное обследование включало исследование липидного спектра, уровня гормонов щи-
товидной железы и тиреотропного гормона (ТТГ). Также пациентам проводилось инструментальное обследование 
с использованием ультразвукового исследования плечевой артерии для оценки эндотелийзависимой и эндотелийне-
зависимой вазодилатации (ЭЗВД и ЭНЗВД), определением толщины комплекса интима-медиа. Помимо этого, выполня-
лось ультразвуковое исследование почек с дуплексным сканированием почечных артерий с оценкой вазоренальной 
гемодинамики. У больных всех исследуемых групп выявлено повышение жесткости артерий с дисфункцией эндотелия 
и ремоделированием сосудистой стенки. Эти изменения наиболее выражены у женщин с метаболическим синдромом, 
ассоциированным с аутоиммунным тиреоидитом и субклиническим гипотиреозом.

Ключевые слова: метаболический синдром; аутоиммунный тиреоидит; субклинический гипотиреоз; ремоделирование 
сосудистой стенки.
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The aim of the research was to study structural and functional state of arteries in women with metabolic syndrome (MS) 
associated to autoimmune thyroiditis (AIT), to improve the efficiency of therapeutic and preventive measures. The study 
sample included 108 women, 40 of them were with metabolic syndrome, autoimmune thyroiditis and euthyroidism (group 
I), the second group consisted of 31 women with metabolic syndrome, autoimmune thyroiditis and subclinical hypothy-
roidism (group II) and control group included 37 women with metabolic syndrome without thyroid disease. Laboratory 
examination included the study of lipid profile ( cholesterol, low-density lipoproteins, LDL Very Low Density Lipoprotein, 
VLDL, high-density lipoproteins, HDL, triglycerides, atherogenic index), thyroid hormone levels (ATPO and ATG, fТ4, T3) and 
thyroid stimulating hormone (TSH). Also, patients were instrumental examination with ultrasound of the brachial artery to 
assess endothelium dependent and endothelium independent relaxation, the definition of complex intima-media thickness. 
In addition, it performed ultrasound of the kidneys with renal artery duplex scanning with the assessment of renovascular 
hemodynamics. All patients of the research showed elevated arterial stiffness endothelial dysfunction and remodeling of 
the vascular wall. These changes are most pronounced in women with metabolic syndrome associated with autoimmune 
thyroiditis and subclinical hypothyroidism. 

Keywords: metabolic syndrome; autoimmune thyroiditis; subclinical hypothyroidism; remodeling of the vascular wall.
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Метаболический синдром (МС) является важ-
нейшей социальной и эпидемиологической пробле-
мой как в России, так и во всем мире. Эксперты ВОЗ 
относят МС к пандемии XXI века, что обусловлено 
его высокой распространенностью. Среди лиц стар-
шего и среднего возраста МС достигает 30–40 % [5]. 
За последние два десятилетия отмечается устойчи-
вый рост распространенности МС среди молодежи 
[5, 6].

МС, в основе которого лежит ожирение, приво-
дит к  развитию сахарного диабета 2-го типа, сер-
дечно-сосудистых заболеваний и цереброваскуляр-
ной болезни, приводящих к тяжелой инвалидизации 
и смертности населения развитых стран [1–3].

У женщин часто МС сочетается с заболеваниями 
щитовидной железы, в частности с аутоиммунным 
тиреоидитом (АИТ), протекающим с  субклиниче-
ским гипотиреозом (СГ).

В настоящее время доказано, что МС способ-
ствует развитию и прогрессированию атеросклеро-
за [4, 7, 8]. Что касается СГ, то этот вопрос остается 
спорным. До настоящего времени недостаточно из-
учено функциональное состояние сосудистой стен-
ки у больных, в частности женщин, с МС, ассоции-
рованным с АИТ, при различном функциональном 
состоянии щитовидной железы. Изучение этих во-
просов имеет большое практическое значение, так 
как позволит оптимизировать лечение такого рода 
больных.

Цель: изучить структурно-функциональное со-
стояние артерий у женщин с МС, ассоциированным 
с АИТ, с целью повышения эффективности прове-
дения лечебно-профилактических мероприятий.

Материа лы и методы
Исследование проводилось на  базе лабора-

тории «Новых медицинских технологий» НИЦ 
СПбГПМУ и Мариинской больницы. Обследовано 
108 женщин с  МС, средний возраст больных со-
ставил 55,8 ± 1,25 года. Из 108 женщин с МС у 71 
диагностирован АИТ, 40 женщин с АИТ получали 

заместительную гормональную терапию и находи-
лись в  эутиреоидном состоянии (ЭТ), они соста-
вили I  группу (МС + АИТ + ЭТ). У  31 женщины 
диагностирован АИТ, сопровождающийся СГ, они 
составили II группу (МС + АИТ + СГ). У остальных 
37 женщин заболевания щитовидной железы отсут-
ствовали, они составили контрольную группу (МС).

Группы обследованных женщин являются одно-
родными по возрасту, индексу массы тела, степени 
ожирения, степени артериальной гипертензии и ча-
стоте сахарного диабета 2-го типа.

Всем больным проводились антропометрические 
исследования, определялись липиды крови, гор-
моны щитовидной железы, ТТГ, антитела к тирео
пероксидазе и к тиреоглобулину, УЗИ щитовидной 
железы на аппарате SiemensSonoAce 9900.

Для оценки эндотелиальной функции выполнено 
УЗИ плечевой артерии с расчетом эндотелийзависи-
мой вазодилатации (ЭЗВД) при проведении пробы 
с реактивной гиперемией и эндотелийнезависимой 
вазодилатации (ЭНЗВД) при проведении пробы 
с нитроглицерином [9] .

Проведено измерение комплекса интима-медиа 
правой и левой сонных артерий (КИМ ПСА и КИМ 
ЛСА в мм). В норме плечевая артерия расширяется 
на 10 % и более от исходного диаметра.

Для изучения вазоренальной гемодинамики 
проведено УЗИ почек с  дуплексным сканировани-
ем почечных артерий на аппарате SiemensSonoAce 
9900. Исследованы следующие показатели: пиковая 
систолическая скорость кровотока (Vps), конечная 
диастолическая скорость кровотока (Ved), индекс 
резистентности (RI), систолодиастолическое соот-
ношение (s/d = Vps/Ved). Данные показатели иссле-
дованы в области устья и ворот почечных артерий, 
а также сегментарных и междолевых артерий пра-
вой и левой почки.

Результаты исс ледования
В табл.  1 представлены данные по  липидно-

му спектру в  обследованных группах больных. 

Таблица 1
Липиды крови в обследованных группах больных

   Показатели
Группы обследованных

Контроль
(МС)

I группа
(МС + АИТ + ЭТ)

II группа
(МС + АИТ + СГ) Р

ОХС, 
ммоль/л 6,12 ± 0,12 5,78 ± 0,18 6,61 ± 0,20

K–I > 0,05
K–II < 0,05
I–II < 0,01

ЛПВП,
ммоль/л 1,18 ± 0,06 1,35 ± 0,07 1,27 ± 0,06

K–I < 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05



оригинальные статьи

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

92

Как видно из  таблицы, ОХС и  ЛПНП достоверно 
выше у больных II группы с МС, ассоциированным 
с  АИТ и  субклиническим гипотиреозом, по  срав-
нению с  больными I  группы с  МС, ассоциирован-
ным с АИТ и эутиреозом, и больными контрольной 
группы с МС без заболевания щитовидной железы 
(p < 0,01–0,05). ЛПВП оказались достоверно выше 
у  больных I  группы по  сравнению с  контролем 
(p < 0,05), но  достоверно не  отличались от  боль-
ных II группы (p > 0,05). Коэффициент атероген-
ности с высокой степенью достоверности оказался 
ниже у больных I  группы по сравнению с контро-
лем и больными II группы (p < 0,01), ТГ также были 
ниже у больных I группы по сравнению с контролем 
(p < 0,05).

Таким образом, у  больных II группы с  МС, ас-
социированным с  АИТ и  субклиническим гипоти-
реозом, имеют место наиболее выраженные атеро-
генные нарушения липидного спектра. У  больных 
I группы с МС, ассоциированным с АИТ и эутире-
озом, получавших заместительную гормональную 

терапию, нарушения липидного спектра менее вы-
ражены не только по сравнению с больными II груп-
пы, но и по сравнению с контролем.

В табл.  2 представлены данные по  состоянию 
эндотелиальной функции и  комплексу интима-ме-
диа в обследованных группах больных. Как видно 
из таблицы, во всех обследованных группах имеет 
место увеличение КИМ как правой, так и левой сон-
ной артерии с колебаниями от 1,04 до 1,17 мм при 
норме 0,8–0,9 мм. При сравнении этих показателей 
по  группам определяется достоверное увеличение 
КИМ ПСА у  больных I  и  II групп по  сравнению 
с контрольной группой (p < 0,05). Что же касается 
КИМ ЛСА, то у больных II группы этот показатель 
достоверно выше по сравнению с больными I груп-
пы (p < 0,05).

ЭЗВД снижена и достоверно не отличается в об-
следованных группах больных (p > 0,05). ЭНЗВД 
оказалась достоверно выше у  больных II группы 
по  сравнению как с  контрольной, так и  I  группой 
(p < 0,05), что обусловлено повышением чувстви-

Таблица 1 (Продолжение)

   Показатели
Группы обследованных

Контроль
(МС)

I группа
(МС + АИТ + ЭТ)

II группа
(МС + АИТ + СГ) Р

ЛПНП,
ммоль/л 3,84 ± 0,12 3,35 ± 0,18 4,49 ± 0,21

K–I < 0,05
K–II < 0,01
I–II < 0,01

КА 4,44 ± 0,15 3,54 ± 0,29 4,75 ± 0,25
K–I < 0,01
K–II > 0,05
I–II < 0,01

ТГ,
ммоль/л 2,58 ± 0,16 2,09 ± 0,13 2,35 ± 0,21

K–I < 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

Показатели
Группы обследованных

Контроль 
(МС)

I группа
(МС + АИТ + ЭТ)

II группа
(МС + АИТ + СГ) Р

КИМ ПСА, 
мм 1,04 ± 0,02 1,14 ± 0,03 1,14 ± 0,03

K–I < 0,05
K–II < 0,05
I–II > 0,05

КИМ ЛСА, 
мм 1,11 ± 0,02 1,08 ± 0,02 1,17 ± 0,03

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II < 0,05

ЭЗВД, 
% 8,2 ± 0,51 9,60 ± 0,77 1067 ± 0,90

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

ЭНЗВД, 
% 10,67 ± 1,44 10,30 ± 0,95 16,15 ± 1,40

K–I > 0,05
K–II < 0,05
I–II < 0,01

Таблица 2
Состояние эндотелиальной функции и комплекса интима-медиа в обследованных  группах больных
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тельности сосудистой стенки к действию нитрогли-
церина у больных II группы.

В таблице 3 представлены данные по вазореналь-
ной гемодинамике левой почки. Как видно из табли-

цы, пиковая систоличекая скорость (Vps) и конечная 
диастолическая скорость кровотока (Ved) в  почеч-
ных артериях во всех обследованных группах боль-
ных достоверно не отличаются (p > 0,05).

Таблица 3
Сравнительная характеристика данных ультразвукового исследования почек с дуплексным сканированием почечных ар-
терий в обследованных группах больных

Показатели
Группы обследованных

Контроль
(МС)

I группа
(МС + АИТ + ЭТ)

II группа
(МС + АИТ + СГ) Р

Устье почечной артерии

Vps,
см/с 74,2 ± 6,39 75,2 ± 7,19 68,5 ± 3,90

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

Ved,
см/с 16,5 ± 1,22 17,9 ± 2,29 12,6 ± 0,99

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

RI 0,69 ± 0,01 0,76 ± 0,01 0,81 ± 0,01
K–I < 0,05
K–II < 0,01
I–II < 0,01

Vps/Ved 4,7 ± 0,21 4,4 ± 0,23 5,8 ± 0,28
K–I > 0,05
K–II < 0,01
I–II < 0,01

Ворота почечной артерии

Vps,
см/с 77,2 ± 5,53 79,9 ± 8,15 72,4 ± 5,43

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

Ved,
см/с 19,4 ± 1,49 19,7 ± 3,26 17,1 ± 1,32

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

RI 0,75 ± 0,01 0,75 ± 0,01 0,76 ± 0,01
K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

Vps/Ved 4,1 ± 0,21 4,6 ± 0,70 4,30 ± 0,29
K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

Сегментарная артерия

Vps,
см/с 52,5 ± 4,31 49,2 ± 9,41 51 ± 3,70

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

Ved,
см/с 16,0 ± 1,43 17,3 ± 2,71 13,2 ± 1,04

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

RI 0,68 ± 0,01 0,70 ± 0,01 0,74 ± 0,01
K–I < 0,05
K–II < 0,01
I–II < 0,05

Vps/Ved 3,4 ± 0,21 3,0 ± 0,16 4,0 ± 0,13
K–I > 0,05
K–II < 0,05
I–II < 0,01

Междолевая артерия

Vps,
см/с 44,5 ± 4,60 41,0 ± 5,66 3,81 ± 3,01

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

Ved,
см/с 11,9 ± 1,10 12,8 ± 2,18 10,7 ± 0,88

K–I > 0,05
K–II > 0,05
I–II > 0,05

RI 0,73 ± 0,01 0,69 ± 0,01 0,71 ± 0,01
K–I < 0,05
K–II < 0,05
I–II < 0,05

Vps/Ved 3,8 ± 0,10 3,4 ± 0,20 5,2 ± 0,09
K–I > 0,05
K–II < 0,01
I–II < 0,01



оригинальные статьи

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

94

В норме индекс резистентности (RI) и  систоло-
диастолическое соотношение (Vps/Ved) левой почки 
составляет соответственно 0,56–0,70 и 2,1–3,8 (Квет-
ковский Е.А., Кветковская Т.А., 2005). Во всех груп-
пах больных RI повышен. Это повышение наиболее 
выражено в устье почечной артерии у больных I груп-
пы и особенно II группы по сравнению с контролем 
(соответственно 0,81 : 0,76 и 0,69 при p < 0,014–0,05).

Также отмечаются более высокие показатели RI 
в сегментарной почечной артерии у больных I и осо-
бенно II группы по  сравнению с  контролем (соот-
ветственно 0,74 ± 0,01; 0,70 ± 0,01 и  0,68 ± 0,01 при 
p < 0,05–0,01). Что же касается Vps/Ved, то этот пока-
затель оказался наиболее высоким у больных II груп-
пы по сравнению с больными I группы и контролем 
в устье почечной артерии и междолевой артерии (со-
ответственно 5,8 ± 0,28; 4,4 ± 0,23 и  4,7 ± 0,21 при 
p < 0,01; 5,2 ± 0,09; 3,4 ± 0,20 и 3,8 ± 0,10 при p < 0,01).

Вазоренальная гемодинамика правой почки су-
щественно не  отличается от  левой почки, Vps/Ved 
отмечается в устье и воротах почечной артерии пра-
вой почки у больных II группы.

Выводы
1.	 Заместительная гормональная терапия, позво-

ляющая достигнуть эутиреоидного состояния 
у  больных с  метаболическим синдромом, ас-
социированным с  аутоиммунным тиреоидитом 
и  субклиническим гипотиреозом, улучшает по-
казатели липидного обмена.

2.	 У  больных с  метаболическим синдромом име-
ет место ремоделирование сосудистой стенки, 
обусловленное утолщением комплекса интима-
медиа и  снижением эндотелийзависимой вазо-
дилатации. Эти изменения наиболее выражены 
в группе больных с метаболическим синдромом, 
ассоциированным с аутоиммунным тиреоидитом 
и субклиническим гипотиреозом.

3.	 Ремоделирование сосудистой стенки подтверж-
дается данными исследования вазоренальной 
гемодинамики, показавшей увеличение индекса 
резистентности и систолодиастолического соот-
ношения, наиболее выраженное у больных с ме-
таболическим синдромом, ассоциированным 
с  аутоиммунным тиреоидитом и  субклиниче-
ским гипотиреозом.
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Проявления кардиомиопатии у пациентов с синдромом 
Марфана и марфаноидной внешностью
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Синдром Марфана достаточно распространенная генетически детерминированная патология соединительной ткани. 
Было выявлено снижение систолической и диастолической функции левого желудочка (ЛЖ) у пациентов с cиндромом 
Марфана, а также увеличение его размеров вне зависимости от перенесенных оперативных вмешательств. Все чаще 
стал использоваться термин «кардиомиопатия при cиндроме Марфана», обозначающий изменения со стороны функ-
ции ЛЖ в отсутствие гемодинамических причин для ее ухудшения. В данной работе оцениваются морфологические 
и функциональные характеристики ЛЖ не только у пациентов с синдромом Марфана, но и у пациентов с марфаноид-
ной внешностью. Материалы и методы. В исследование было включено 98 человек, 8 из которых пациенты с синдро-
мом Марфана, 24 обследованных с марфаноидной внешностью и 66 здоровых обследованных — контрольная группа. 
Всем пациентам, вошедшим в исследование, была выполнена эхокардиография. Дополнительно были оценены пока-
затели глобальной и локальной деформации миокарда с помощью методики speckle tracking. Результаты. Получено 
достоверное различие параметров циркумферентной деформации передней и боковой стенок ЛЖ и ее статистически 
значимое снижение в группе лиц с марфаноидной внешностью. Выводы. Нарушения регионарной сократимости могут 
быть первым признаком развития кардиомиопатии у лиц с синдромом Марфана и при таком диспластическом фе-
нотипе, как марфаноидная внешность, что, по всей видимости, связано с наследственными нарушениями структуры 
и функции соединительной ткани при различных марфаноподобных состояниях.

Ключевые слова: cиндром Марфана; марфаноидная внешность; эхокардиография.

Manifestation of cardiomyopathy in patients with Marfan 
syndrome and marfanoid habitus
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Marfan syndrome is a common genetically determined pathology of connective tissue. It was showed a reduction in systolic 
and diastolic left ventricular function in patients with Marfan syndrome, as well as the increase in left ventricle size, regard-
less of previous surgical intervention. Now in literature use the term “cardiomyopathy in Marfan syndrome,” denoting chang-
es of the left ventricular function, in the absence of hemodynamic reasons for its deterioration. In this paper we evaluated 
the morphological and functional characteristics of the left ventricle, not only in patients with Marfan syndrome, but also 
in patients with marfanoid habitus. Materials and methods. The study included 98 people, 8 of them – patients with Marfan 
syndrome, 24 examinees with marfanoid habitus and 66 healthy examinees – control group. To all patients entered into 
the study, echocardiography was performed. Additionally global and local deformation of the myocardium using techniques 
speckle tracking was assessed. Results significant difference circumferental deformation parameters of the anterior and 
lateral walls of the left ventricle and its statistically significant reduction in the group with marfanoid habitus was obtained. 
Conclusions impaired regional contractility may be the first sign of cardiomyopathy in patients with Marfan syndrome and 
in such a dysplastic phenotype as marfanoid habitus that is likely associated with hereditary disorders of the structure and 
function of connective tissue in various states of dysplastic phenotipes. 

Keywords: Marfan syndrome; marfanoid habitus; echocardiography.
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Синдром Марфана (СМ) достаточно распростра-
ненная генетически детерминированная патология 
соединительной ткани. Основными кардиологиче-
скими проявлениями СМ являются аневризма аор-
ты, пролапс митрального клапана и  миокардиаль-
ная дисфункция [11]. Проявления СМ обусловлены, 
с одной стороны, мутацией фибриллина‑1, который 
является структурным компонентом экстрацеллю-
лярного матрикса, а с другой стороны, нарушением 
регуляции трансформирующего фактора роста-β 
(TGF-β). Ряд исследований [6, 8] показал, что имен-
но избыточная активация TGF-β сигнального пути 
является основной причиной поражения аорты 
и сердца при СМ. Также было выявлено снижение 
систолической и  диастолической функций левого 
желудочка (ЛЖ) у пациентов с СМ, а также увеличе-
ние его размеров вне зависимости от перенесенных 
оперативных вмешательств [4, 5, 9]. Изначально 
считалось, что такие изменения обусловлены по-
вышенной гемодинамической нагрузкой на ЛЖ из-
за митральной и аортальной регургитации на фоне 
пролапса митрального клапана и  расширения аор-
ты, однако последние данные указывают, что подоб-
ные изменения выявляются даже в  отсутствие со-
путствующей клапанной патологии [5, 12]. В связи 
с этим все чаще стал использоваться термин «кар-
диомиопатия при СМ», обозначающий изменения 
со стороны функции ЛЖ в отсутствие гемодинами-
ческих причин для ее ухудшения. Однако, несмотря 
на то, что формирование кардиомиопатии у пациен-
тов с СМ уже хорошо изучено, остается открытым 
вопрос, имеются ли изменения сердечной функции 
у пациентов с минимальными проявлениями ННСТ 
при различных диспластических фенотипах и пре-
жде всего при марфаноидной внешности (МВ). До-
полнительно были оценены показатели глобальной 
и локальной деформации миокарда с помощью ме-
тодики speckle tracking.

О МВ согласно рекомендациям Российского 
кардиологического общества (РКО) следует гово-
рить, когда имеются признаки вовлечения костной 
системы при отсутствии изменений со  стороны 
органов зрения, сердечно-сосудистой и дыхатель-
ной систем [2]. Костная система считается вовле-

ченной, если выявлены 4 костных признака у лиц 
с астеническим телосложением. К костным призна-
кам следует относить изменения коэффициентов 
долихостеномиелии, признаки арахнодактилии, 
деформации грудной клетки, вальгусную деформа-
цию стопы, плоскостопие, сколиоз или кифоз, ли-
цевые дизморфии. У этих пациентов не отмечается 
жизнеугрожающих осложнений, таких как диссек-
ция и  аневризма аорты, отрыв хорд и  др. Однако 
появляются статьи, в  которых имеются данные 
об  изменениях со  стороны сердечно-сосудистой 
системы у  пациентов с  МВ [1]. В  данной работе 
оцениваются морфологические и функциональные 
характеристики ЛЖ не только у пациентов с син-
дромом Марфана, но и у пациентов с марфаноид-
ной внешностью.

МАТЕРИАЛЫ  И МЕТОДЫ
В исследование было включено 98 человек, 

8 из которых пациенты с синдромом Марфана, 24 об-
следованных с марфаноидной внешностью и 66 здо-
ровых обследованных — ​контрольная группа.

Группа пациентов с  СМ была составлена 
из  пациентов, которые наблюдались в  СЗФМИЦ 
им.  В.А.  Алмазова. Диагноз СМ был поставлен 
на основании Гентских критериев [10]. У этих па-
циентов не  отмечалось значимой митральной или 
аортальной регургитации.

В группу МВ вошли обследованные, у которых 
отмечалось вовлечение костной системы без при-
знаков вовлечения органов зрения, сердечно-сосу-
дистой и дыхательной систем в соответствии с ре-
комендациями РКО.

Контрольная группа была отобрана по  резуль-
татам обследования студентов СПбГПМУ, и  в  эту 
группу вошли лица, у которых не было выявлено во-
влечения костной, сердечно-сосудистой, дыхатель-
ной и зрительной систем.

Характеристики пациентов, вошедших в  ис-
следование, представлены в  табл.  1. В  группах 
с  СМ и  МВ преобладали мужчины. Пациенты 
с СМ были старше, чем пациенты с МВ и обсле-
дованные контрольной группы. Кроме того, па-
циенты с СМ были выше всех остальных пациен-

Синдром  
Марфана  

(n = 8)

Марфаноидная 
внешность  

(n = 24)

Контрольная  
группа  
(n = 66)

р

Пол, женщины/мужчины 0/8 1/23 42/24
(1–2) χ2 = 0,34 р = 0,55

(1–3) χ2 = 11,8 р = 0,0006
(2–3) χ2 = 24,9 р = 0,00001

Таблица 1
Характеристика пациентов, вошедших в исследование

Группа

Характеристика
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тов, а пациенты с МВ выше, чем обследованные 
из контрольной группы, что неудивительно и яв-
ляется одной из характеристик наблюдаемых при 
данных состояниях нарушений со  стороны кост-
ной системы.

Всем пациентам, вошедшим в  исследова-
ние, была выполнена эхокардиография (ЭХОКГ) 
по  стандартному протоколу, который включает 
в  себя оценку размеров камер сердца, показатели 
систолической функции левого желудочка — ​диа-
столический диаметр левого и  правого желудоч-
ков, размер левого предсердия, а  также фракцию 
выброса (ФВ) ЛЖ по  Симпсону. Дополнительно 
были оценены показатели глобальной и  локаль-
ной деформации миокарда с  помощью методики 
speckle tracking [3].

Все данные представлены как среднее ± стан-
дартное отклонение. Значимость различий между 
количественными признаками определялась при 

помощи t-критерия Стьюдента, между малыми вы-
борками и качественными признаками при помощи 
непараметрических методов (χ2, р < 0,05).

РЕЗУЛЬТАТЫ
На первом этапе была проведена оценка морфо-

функциональных особенностей сердца среди иссле-
дуемых групп. Результаты приведены в табл. 2. Как 
видно из таблицы, у молодых пациентов статисти-
чески достоверной разницы в отношении размеров 
правого желудочка (ПЖ) и левого предсердия (ЛП) 
получено не  было. Однако при оценке размеров 
ЛЖ выявлено его увеличение у пациентов не толь-
ко с СМ, но и с МВ по отношению к контрольной 
группе. При этом необходимо отметить, что разме-
ры ЛЖ были в пределах нормы во всех группах на-
блюдения.

Как и  следовало ожидать, систолическая функ-
ция сердца была достоверно ниже в  группе паци-

Синдром  
Марфана  

(n = 8)

Марфаноидная 
внешность  

(n = 24)

Контрольная  
группа  
(n = 66)

p

Диастолический диаметр ЛЖ, 
мм 51 ± 4,67 46,7 ± 4,54 44,1 ± 4,94

(1–2) 0,012
(1–3) 0,0003
(2–3) 0,027

Диастолический диаметр ПЖ, 
мм 31 ± 7,2 23 ± 4,26 24 ± 3,13

(1–2) 0,0006
(1–3) 0,00001

(2–3) 0,23

Диаметр ЛП, мм 37 ± 4,97 30 ± 3,98 30 ± 2,99
(1–2) 0,0003
(1–3) 0,00001

(2–3) 1,0

Фракция выброса ЛЖ, % 53 ± 8,8 66 ± 7,5 67 ± 5,3
(1–2) 0,0003
(1–3) 0,00001

(2–3) 0,48

Таблица 2
Анатомо-функциональные показатели сердца в исследуемых группах

Показатель

Группа

Синдром  
Марфана  

(n = 8)

Марфаноидная 
внешность  

(n = 24)

Контрольная  
группа  
(n = 66)

р

Возраст 28 ± 9,2 22 ± 3,4 20 ± 1,8
(1–2) 0,01

(1–3) 0,0001
(2–3) 0,0005

Рост, м 186 ± 12 181 ± 9,1 170 ± 8,4
(1–2) 0,22

(1–3) 0,00001
(2–3) 0,00001

Вес, кг 71 ± 26 62 ± 9,7 61 ± 9,5
(1–2) 0,16
(1–3) 0,03
(2–3) 0,66

Таблица 1 (Продолжение)

Группа

Характеристика
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ентов с  СМ. У  пациентов из  контрольной группы 
и  группы МВ статистически значимых различий 
величины ФВ получено не  было. При оценке гло-
бальной деформации было выявлено достоверное 
снижение глобальной сократимости в группе с СМ 
(табл. 3).

Учитывая то  обстоятельство, что достоверных 
различий глобальной сократимости и  деформации 
у пациентов с МВ и контрольной группы выявлено 
не  было, была проведена оценка регионарной со-
кратимости в этих двух группах с использованием 
метода strain-rate imaging. Результаты сравнения 
регионарной сократимости представлены в табл. 4. 
Как видно из  представленной таблицы, получено 
достоверное различие параметров циркумферент-
ной деформации передней и  боковой стенок ЛЖ 
и ее статистически значимое снижение в группе лиц 
с марфаноидной внешностью.

ОБСУЖДЕНИЕ 
В отличие от  некоторых других исследова-

ний  [5], пациенты, вошедшие в  данное исследова-
ние, имели сохранную систолическую функцию 
ЛЖ, о чем свидетельствуют нормальные показатели 
ФВ ЛЖ. Кроме того, размеры камер сердца не были 
увеличены во всех трех группах. При этом обращает 
на себя внимание, что, несмотря на сохранную гло-
бальную сократительную способность миокарда, 
определяется увеличение размеров ЛЖ как у паци-
ентов с СМ, так и  у пациентов с  МВ в  сравнении 
с контрольной группой.

Снижение глобальной сократительной способ-
ности у  пациентов с  СМ ожидаемо и  уже было 
описано ранее в ряде исследований [5, 12]. Однако, 

несмотря на  то  что показатели глобальной систо-
лической функции у  пациентов с  МВ и  здоровых 
добровольцев не отличались, при оценке регионар-
ной деформации миокарда  становится очевидным, 
что у  пациентов с  МВ отмечается снижение реги-
онарной деформации миокарда боковой и передней 
стенок ЛЖ. В настоящее время появляются данные, 
свидетельствующие о  том, что поражение серд-
ца при СМ и  сходных по  своим фенотипическим 
проявлениям синдромах (синдромы Loeys-Dietz, 
Shprintzen-Goldberg и ряд других), а также при ряде 
других заболеваний соединительной ткани имеет 
похожий характер, обусловленный дисрегуляцией 
TGF-β [7]. Механизм поражения сердца при данных 
заболеваниях обусловлен, с одной стороны, гемоди-
намической нагрузкой на  структурно неполноцен-
ную соединительную ткань, что, в  свою очередь, 
вызывает повышенную активацию механосенсоров, 
таких как рецепторы к ангиотензину I. С другой сто-
роны, происходит реактивное ремоделирование сте-
нок левого желудочка в  ответ на  повышенную ак-
тивацию сигнального пути TGF-β. Вероятно, часть 
этих процессов происходит и у пациентов с МВ, что 
проявляется в нарушении регионарной сократимо-
сти у лиц молодого возраста с МВ.

Выводы
Выявлены нарушения регионарной сократи-

мости у  лиц молодого возраста не  только с  раз-
вернутыми признаками синдрома Марфана, 
но и с одним из наиболее распространенных дис-
пластических фенотипов, каким является МВ. 
Таким образом, нарушения регионарной сокра-
тимости могут быть первым признаком развития 

Синдром  
Марфана  

(n = 8)

Контрольная  
группа  
(n = 66)

p

Деформация, % –15,7 ± 0,9 –19,6 ± 3,4 0,002

Скорость деформации, с–1 –0,94 ± 0,09 –1,22 ± 0,18 0,00001

Таблица 3
Показатели глобальной продольной деформации левого желудочка 

Показатель

Группа

Таблица 4
Оценка регионарной деформации левого желудочка у пациентов с марфаноидной внешностью и в контрольной группе

Марфаноидная  
внешность  

(n = 24)

Контрольная  
группа  
(n = 66)

p

Циркумферентная деформация 
боковой стенки, % –13,8 ± 6,2 –16,3 ± 4,8 0,047

Циркумферентная деформация 
передней стенки, % –16,6 ± 7,0 –19,5 ± 4,3 0,02

Показатель

Группа
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кардиомиопатии у  лиц с  синдромом Марфана 
и при таком диспластическом фенотипе, как мар-
фаноидная внешность, что, по  всей видимости, 
связано с  наследственными нарушениями струк-
туры и  функции соединительной ткани при раз-
личных марфаноподобных состояниях.
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Факторы, влияющие на развитие и течение ишемических 
инсультов у детей
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Инсульты у детей являются причиной стойких неврологических нарушений, влияющих на качество жизни детей. Вы-
явление факторов, влияющих на развитие ишемических инсультов (ИИ), способствует улучшению методов профи-
лактики церебральных инфарктов у детей. В исследование включены 47 детей с диагнозом ишемический инсульт, 
подтвержденным данными МРТ и КТ. Все дети имели очаговую неврологическую симптоматику, которая оценивалась 
в динамике по шкалам pedNIHSS (pediatric National Institutes of Health Stroke Scale), PSOM (Pediatric Stroke Outcome 
Measure), 5-балльной британской шкале. В течении ИИ у детей отмечалась общая мозговая симптоматика, предше-
ствующая развитию очаговых неврологических нарушений в 67 % случаев. Факт травмы головы был документирован 
у 55 % детей. Судороги в остром периоде ИИ возникали в 23,4 % случаев. Так как большая часть детей перенесла лаку-
нарные инфаркты в бассейне средней мозговой артерии, в клинической картине преобладали двигательные наруше-
ния. По данным нейровизуализации помимо постишемических изменений оценивались дополнительные структурные 
особенности головного мозга. У трети детей с ИИ (33,4 %) были обнаружены кальцинаты в белом веществе головного 
мозга. В подавляющем большинстве кальцинаты в белом веществе головного мозга были выявлены при ишемиче-
ских инсультах в бассейне лентикулостриарных артерий. Методом частичных наименьших квадратов (PLS1) получена 
структура латентных факторов, влияющих на выраженность неврологического дефицита у детей с ИИ. Полученные 
данные свидетельствуют о большом значение угнетения сознания, головокружении, дисфагии как неблагоприятных 
факторов, влияющих на исход ИИ у детей.

Ключевые слова: инсульты у детей; ишемический инсульт; факторы инсультов у детей; PSOM.

Factors Affect on development and clinical course of ischemic 
stroke in children
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Child strokes cause persistent neurologic impairment affecting on quality of life. Prophylaxis cerebral infarction in children 
promoted by Identification of factors influencing on development of ischemic stroke. 47 children with arterial ischemic 
stroke confirmed by MRI or CT was enrolled in cohort study. All children has focal neurological symptomatic which was 
assessed by pedNIHSS, PSOM, British muscular strength scale. General cerebral symptoms precede focal neurologic impair-
ments in 67% cases. Fact of head trauma was documented in 55% observed children. Seizures occurs in 24% cases in acute 
period ischemic stroke. As major part of children had lacunar infarction in middle cerebral artery origin, so motor dysfunc-
tions was admitted in clinical curse of general cases. By neuroimaging data we defined lacunar infarctions mainly in basal 
ganglia, thalamus and internal capsule. In the rest 5 cases – in cortex, white matter, frontal, parietal and occipital lobes, 
cerebellum and brain stem. In 10 children during observation over time the secondary haemorrhage at ischaemic site was 
detected. Besides post-ischemic alterations additional structural features was assessed in neuroimaging study. Calcification 
in white mater of brain was reviled in one third children with ischemic stroke (33,4%). Overwhelming majority calcifications 
in white mater of brain was diagnosed in lenticular-striatal arteries infarctions. Latent factors structure influenced on sever-
ity neurologic outcomes was received by partial least square method (PLS). Acquired data emphasize importance of mind 
depression, vertigo, dysphagia as poor outcome predictors.

Keywords: child stroke; Ischemic stroke; child stroke factors; PSOM.
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Введение
Актуальность проблемы ишемических инсуль-

тов (ИИ) в  детском возрасте во  многом связана 
с  тяжестью неврологических нарушений, которые 
приводят к медико-социальной дезадаптации детей 
[13, 14]. Динамика восстановления у детей с цере-
бральными инфарктами может быть нивелирована 
сохранением факторов, влияющих на гемостаз и со-
стояние сосудистой стенки. Значительный удельный 
вес идиопатических инсультов в  структуре инфар-
ктов мозга у  детей [4, 6] вызывает необходимость 
поиска факторов риска развития ИИ.

Цель исследования состояла в определении фак-
торов, влияющих на развитие и течение ИИ у детей.

Материа лы и методы
В условиях нейрохирургического отделе-

ния ДГКБ № 5 имени Н.Ф. Филатова г. Санкт-
Петербурга было обследовано 47 детей с  артери-
альными ишемическими инсультами (АИИ), среди 
которых было 26 мальчиков и 21 девочка в возрасте 
от 6 месяцев до 17 лет. Большая часть детей имела 
возраст до 7 лет (39 из 47–82 %), меньше всего де-
тей в возрастной группе от 7 до 12 лет (2 ребенка).

Распределение детей по  возрасту и  полу пред-
ставлено в табл. 1.

Критерием постановки диагноза являлось на-
личие в  клинической картине остро развившейся 
очаговой неврологической симптоматики, сохра-
нявшейся в течение более 24 часов, а также наличие 
изменений, соответствующих АИИ [7, 4] по данным 
нейровизуализации (КТ, МРТ).

Все обследованные дети прошли рутинный со-
матоневрологический осмотр в  динамике, был 
изучен анамнез жизни и  болезни с  детализацией 
оценки факторов беременности, родов и неонаталь-
ного периода.

Для количественной оценки выраженности не-
врологического дефицита в остром периоде исполь-
зовали педиатрическую модификацию шкалы ин-
сульта Национального института здравоохранения 
США  — ​pedNIHSS (pediatric National Institutes of 
Health Stroke Scale) [5]. Данная шкала применяет-
ся у детей в возрасте старше 2 лет, вследствие чего 
была применена у 22 детей из 47. Мышечная сила 
оценивалась при помощи пятибалльной британской 
системы [9], оценка в 5 баллов означает отсутствие 

парезов, 0 баллов — ​плегию. Динамическую оцен-
ку сохраняющейся неврологической симптоматики 
в восстановительном периоде проводили при помо-
щи Педиатрической шкалы исхода инсульта PSOM 
(Pediatric Stroke Outcome Measure) [8]. Глубину уг-
нетения сознания оценивали по шкале Глазго [10].

Характер и  объем инсульта изучали методами 
визуализации. Компьютерная томография была 
проведена у 40 детей на аппарате Siemens Somatom 
Emotion. Магнитно-резонансная томография голов-
ного мозга изучена у 25 детей на аппарате Toshiba 
excelart vantage 1,5Т, у  12 детей  — ​на  аппарате 
Hitachi Aperto 0,4Т в режиме Т 1, Т 2, DWI. 28 де-
тям проведена фазовоконтрастная МР-ангиография, 
4 детям — ​МР-ангиография в режиме 3D TOF. Па-
раметры мозгового кровотока, а  также тонуса со-
судов исследовали посредством транскраниальной 
ультразвуковой доплерографии (УЗДГ) на аппарате 
Nicolet Companion Pioneer EME с  оценкой макси-
мальной систолической амплитуды (Smax), макси-
мального диастолического пика (Dmax), индекса 
спектрального расширения (SB), индекса пульса-
ции (PI), индекса циркуляторного сопротивления 
(индекс Пурселло, IR).

В остром периоде заболевания для оценки гемо-
стаза у всех больных проведена скрининг-коагуло-
грамма на автоматическом коагулометре ACL Elite 
Pro Instrumentation Laboratary, включающая про-
тромбиновый индекс (ПТИ), международное нор-
мализованное отношение (МНО), активированное 
парциальное тромбопластиновое время (АПТВ), 
тромбиновое время (ТВ), уровень фибриногена, 
этаноловый тест.

Обработку материалов проводили пакетом при-
кладных программ Statistica 10.0 for Windows с ис-
пользованием непараметрических методов ста-
тистики (критерия χ2, корреляционного анализа 
Спирмана и  Манна – ​Уитни). Наряду с  этим при 
помощи метода частичных наименьших квадра-
тов (PLS1) получена структура латентных факто-
ров [11].

Результаты исс ледования
При анализе клинической картины у  3 детей 

(7,5 %) из группы исследования (47 человек) в анам-
незе отмечались приступы преходящего нарушения 
мозгового кровообращения.

Пол От 6 мес. до 1 года От 1 года до 3 лет От 3 до 7 лет От 7 до 12 лет От 12 до 18 лет
Мужской 7 10 6 1 2
Женский 5 6 5 1 4

Таблица 1
Распределение обследованных детей по возрасту и полу
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У 26 детей из 47 (55,3 %) документирован факт 
травмы головы, предшествующий развитию ИИ. 
Латентный период с момента травмы головы до по-
явления первых симптомов составил от 1 до 24 ча-
сов (5,1 ± 8,1  ч). Общемозговая симптоматика во 
многих случаях (30 детей, 64 %) сопровождалась 
появлением очаговых нарушений, частота встре-
чавшихся симптомов приведена в табл. 2. Наиболее 
частыми симптомами были вялость и  сонливость. 
У 4 больных нарушение мозгового кровообращения 
протекало с  нарушением сознания. Минимальное 
значение по шкале комы Глазго составило 9 баллов.

Судорожные приступы в остром периоде отмеча-
лись у 11 пациентов из 47 (23,4 %), что потребовало 
добавления в терапию антиконвульсантов.

Большинство ИИ отмечалось в  бассейне вну-
тренней сонной артерии (ВСА), лишь у 4 детей на-
рушение мозгового кровообращения было в верте-
бробазилярной системе, в  одном случае  — ​в  зоне 
смежного кровообращения средней мозговой и зад-
ней мозговой артерий. В связи с этим в клинической 
картине у обследованных детей с АИИ преобладали 
двигательные нарушения в виде гемипареза, пареза 
мимической мускулатуры, реже отмечались атаксия, 
зрительные расстройства и нарушение чувствитель-
ности (табл. 3).

При поступлении в  стационар была проведена 
оценка состояния по шкале pedNIHSS (22 ребенка 

старше 2 лет), среднее значение составило 6,6 ± 5,9, 
минимальное — ​2, максимальное — ​29. Повторную 
оценку по данной шкале проводили перед выпиской 
на  амбулаторное лечение, среднее значение соста-
вило 2,2 ± 4,0 с минимальным и максимальным зна-
чениями 0 и 20 соответственно.

При помощи шкалы исходов детского инсульта 
PSOM-SNE произведена оценка в 5 сферах (левый 
и правый сенсомоторный дефицит, нарушение рече-
вой продукции, нарушение понимания речи, когни-
тивные или поведенческие нарушения) у  40 детей 
с АИИ в день выписки и через 1 год после прове-
денного лечения. Среднее значение баллов по шка-
ле PSOM при выписке на амбулаторное лечение со-
ставило 1,4 ± 0,9 при минимальном значении 0,5, 
максимальном  — ​5,0. Динамическая оценка через 
1 год выявила средние показатели 0,7 ± 0,7.

По данным нейровизуализации определены 
очаги ишемического поражения серого и  белого 
вещества различной локализации, но  наибольшее 
количество изменений соответствовало зонам кро-
воснабжения лентикулостриарных артерий. Прове-
дение КТ, МРТ и УЗИ в динамике в течение острого 
периода позволило определить геморрагические из-
менения в  зонах ишемии у 14 пациентов (29,8 %). 
Дополнительно оценивали структурные особенно-
сти головного мозга. Важно отметить, что у 16 де-
тей с  АИИ выявлены двухсторонние кальцинаты 

Симптом Количество детей Проценты

Вялость 28 59,6
Сонливость 19 40,4

Нарушение сознания 9 19
Головная боль 7 15

Тошнота, рвота 7 15
Головокружение 4 8,5

Таблица 2
Общемозговые симптомы в остром периоде артериального ишемического инсульта

Таблица 3
Очаговые нарушения у детей с артериальными ишемическими инсультами

Вид нарушения Количество детей Проценты

Гемипарез 38 95
Парез мимической мускулатуры 29 72,5

Моторная афазия 4 10
Атаксия 3 7,5

Квадрантная гемианопсия 2 5
Нарушение чувствительности 2 5
Глазодвигательные нарушения 1 2,5

Апраксия 1 2,5
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в белом веществе головного мозга, преимуществен-
но в области базальных ганглиев (34 %). Сопостав-
ление клинической оценки по  шкалам pedNIHSS, 
PSOM и нейровизуализационных признаков приве-
дено в табл. 4.

В подавляющем большинстве (в  15 случаях 
из  16) кальцинаты в  белом веществе головного 
мозга были выявлены при ишемических инсультах 
в  бассейне лентикулостриарных артерий. Оценка 
по шкалам инсульта показала, что клиническая кар-
тина при данной локализации сосудистого пораже-
ния характеризуется в целом более благоприятным 
течением в сравнении с другими уровнями сосуди-
стых нарушений.

Результаты статистического анализа полученно-
го материала методами непараметрической стати-
стики представлены в  предыдущих исследованиях 
[1–3].

Методом частичных наименьших квадратов 
(PLS1) получена структура латентных факторов, 
влияющих на  выраженность неврологического 
дефицита у  детей с  ИИ. Факторная структура со-
держит 4 фактора, которые объясняют 89,1 % дис-
персии переменной PSOM при выписке на амбула-
торное лечение. Полученная факторная структура 
была приведена в таблицу значений коэффициентов 
перекрестной нагрузки, что позволило выделить 
блоки переменных, объединенные высокой связью 
с конкретным скрытым фактором (табл. 5).

Первый, наиболее значимый фактор объясня-
ет 78,5 % дисперсии переменной отклика. В  этот 
фактор с  высокими отрицательными нагрузками 
вошли переменные, характеризующие общую моз-
говую и очаговую симптоматику в остром периоде 
ИИ (головокружение, нарушение сознания, невоз-
можность кормления через рот, атаксия), и наличие 

Таблица 4
Показатели pedNIHSS и  PSOM у детей  с артериальными ишемическими инсультами в зависимости от бассейна нарушения 
кровообращения, особенности нейровизуализационной картины

Бассейн, тип 
инсульта, ветви, 

сегмент

Число 
детей, 

%

pedNIHSS 
при  

поступле-
нии/перед  
выпиской

PSOM 
перед 

выпиской 
(через 1 

год)

Кальцина-
ты в белом 

в‑ве, N 
детей

Вторичная 
геморрагия

Расшире-
ние  

желудочков 
головного 

мозга

Расшире-
ние САП

Отек в зоне 
ишемии 

с компрес-
сией  

желудочка
Внутренняя 

сонная артерия, 
лакунарный,  

лентикулостриар-
ные артерии

35 
74 %

4,8 ± 1,9
(1,1 ± 0,8)

N = 13

1,2 ± 0,5
(0,5 ± 0,5)

N = 35
15 11 8 13 2

Внутренняя сон-
ная артерия, лаку-
нарный, передняя 

ворсинчатая

3 
6,3 %

7 ± 2,8 
(3 ± 1,4)

N = 2

1,3 ± 0,5 
(0,3 ± 0,5)

N = 3
0 1 2 1 1

Смежная зона 
СМА/ЗМА, лаку-

нарный, М3,  
М4/P3, P4

1 
2,1 % 3,0 (1,0) 0,5 (0) 0 0 0 0 0

Внутренняя сон-
ная артерия, полу-
шарный, М2–М5 
сегменты СМА

4 
8,5 %

9,6 ± 5,7
(2,0 ± 1,0)

N = 3

2,5 ± 1,0
(1,0 ± 0,4)

N = 4
1 1 2 1 3

ПМА, нелакунар-
ный, A1–A2

1 
2,1 % 3,0 (1,0) 1,5 (0,5) 0 0 0 1 0

ЗМА, нелакунар-
ный, P3, P4

1 
2,1 % 7,0 (2,0) 2,0 (1,0) 0 0 0 1 0

ОА, нелакунар-
ный, парамедиан-
ные, передне-ниж-
няя мозжечковая  

артерия

2 
4,3 %

16 ± 18,3
(10,5 ± 13,4)

N = 2

3,5 ± 2,1
(2,5 ± 2,1)

N = 2
0 0 1 2 0

Примечание: САП — субарахноидальное пространство; СМА — средняя мозговая артерия; ЗМА — задние мозговые арте-
рии; ПМА — передняя мозговая артерия; N — число детей
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топического соответствия сосудистого поражения 
в  зоне ВСА. Отрицательные нагрузки переменных 
указывают на неблагоприятный прогноз при нали-
чии у пациента перечисленной симптоматики. При-
надлежность к  старшей возрастной группе имеет 
положительную нагрузку. Можно предположить, 
что у  детей старшего возраста влияние указанных 
симптомов на прогноз менее выражено.

2-й фактор объясняет 8,6 % дисперсии и включает 
данные анамнеза (наличие кровоизлияний в склеры 
у матери) и принадлежность детей с ИИ к возрастной 
группе от 3 до 7 лет. Обе переменные имеют высокие 
отрицательные нагрузки на фактор и неблагоприят-
но влияют на прогноз, (объясняют 2,3 % дисперсии). 
Нарушение чувствительности в остром периоде ИИ 
и анамнестические данные о перенесенных инсуль-
тах у родственников по линии отца имели наиболь-
шую взаимосвязь с 3-м скрытым фактором, который 
объясняет 2,3 % дисперсии. Возраст детей до 3 лет 
и нарушение речи у детей с ИИ имели тесную кор-
реляцию с 4-м латентным фактором, которым мож-
но пренебречь, поскольку он объясняет меньше 
1 % дисперсии.

Проведен анализ важности независимых пере-
менных в  отношении оценки неврологических на-
рушений при выписке на  амбулаторное лечение 
по  шкале PSOM (табл. 6). Оценка важности пере-
менных в проекции приведена в табл. 7.

Зак лючение
Результаты исследования драматической, хотя 

и  достаточно раритетной для детей формы пора-

жения головного мозга  — ​ишемических инсуль-
тов  — ​показали многофакторность в  этиологии, 
механизмах развития, клинической картине и  ран-
них исходах. Ранее нами была установлена значи-
мость не  только наличия тромбозов у  детей с  ИИ 
и их родителей, но и геморрагических нарушений, 
имеющих большую частоту клинических проявле-
ний у этих детей. Были выявлены тенденция ПТИ 
и  МНО к  изменению в  сторону гипокоагуляции 
и повышение уровня фибриногена при более тяже-
лых неврологических нарушениях у детей с ИИ [1].

В предыдущих исследованиях установлено, что 
полиморфизм генов маркеров тромбофилии отме-
чен у  всех обследованных детей с  ИИ, с  большой 
частотой выявлены полиморфизмы генов, имеющих 
невысокую распространенность в европейской попу-
ляции: мутации гена протромбина G20210A, MTHFR 
A1298C, фибриногена G‑455A. Данный факт требует 
дальнейшего молекулярно-генетического исследова-
ния генов маркеров тромбофилии, так как у всех об-
следованных детей присутствовали гетерозиготные 
и гомозиготные варианты мутантных генов [3].

Настоящее исследование показало, что разви-
тие и  течение ИИ у  детей формирует сложно ор-
ганизованная иерархия факторов, относящихся 
к различным категориям (возрастным, анамнести-
ческим, морфологическим, клиническим). Наи-
более значимый фактор, объясняющий значитель-
ный удельный вес (89,1 %) дисперсии переменной 
Педиатрической шкалы исхода инсульта (PSOM), 
включает головокружение, нарушение сознания, 
невозможность кормления через рот, атаксию и на-

Исходные переменные
Факторы

1-й 2-й 3-й 4-й
Полушарный инсульт в бассейне внутренней сонной артерии –0,435

Головокружение в остром периоде ишемического инсульта –0,397
Невозможность кормления через рот в остром периоде ишемического инсульта –0,376

Атаксия в остром периоде ишемического инсульта –0,354
Возрастная группа 12–18 лет 0,347

Нарушение сознания в остром периоде ишемического инсульта –0,320
Кровоизлияния в склеры у матери в анамнезе –0,530

Возрастная группа 3–7 лет –0,494
Нарушение чувствительности в остром периоде ишемического инсульта 0,783

Перенесенные инсульты в анамнезе у родственников по линии отца 0,499
Возрастная группа 0,5–1 года –0,581

Нарушение речи в остром периоде ишемического инсульта –0,575
Возрастная группа 1–3 года 0,449

Процент объясняемой фактором дисперсии 78,5 8,6 2,3 0,9

Таблица 5
Описание структуры факторов, влияющих на течение ишемического инсульта  у детей
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личие топического соответствия сосудистого пора-
жения зоне ВСА.

Полученные результаты и  сопоставление их 
с  данными предыдущих исследований позволяют 
выдвинуть версию, что ишемический инсульт у де-
тей является заболеванием, возникающим вследствие 
сочетания факторов различной природы и развиваю-
щимся по индивидуальной траектории патогенетиче-
ских механизмов и клинической манифестации.

Угнетение сознания, головокружение, появление 
дисфагии при ишемическом поражении в бассейне 
ВСА являются неблагоприятными предикторами 
исхода заболевания.
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Цель работы — выяснить влияние медицинской неграмотности родителей на состояние здоровья детей. Материа-
лы и методы: способ исследования — анкетный. Анкеты распространяли среди родителей детей всех возрастов — 
от года до семнадцати лет. Проанализировано 564 анкеты. Результаты: выделены позиции, свидетельствующие 
о медицинской неграмотности родителей. Выделена группа медицинской неграмотности родителей. Определен ко-
эффициент медицинской неграмотности родителей — по количеству значимых позиций. Установлено, что в группе 
медицинской неграмотности родителей жалоб на состояние здоровья детей достоверно больше, чем в группе без ме-
дицинской неграмотности родителей и в общей выборке. Заболеваемость бронхитом, пневмонией, ангиной (хрониче-
ским тонзиллитом) и детскими инфекциями в группе с медицинской неграмотностью родителей существенно превы-
шает показатели всей выборки и группы без медицинской неграмотности родителей. Дети из группы с медицинской 
неграмотностью родителей достоверно чаще предъявляют жалобы и состоят на диспансерном учете. В подгруппе 
медицинской неграмотности родителей с высоким коэффициентом получены еще более высокие цифры заболевае-
мости. Выявленные закономерности позволяют прогнозировать возможные нарушения в состоянии здоровья детей 
с медицинской неграмотностью их родителей в зависимости от коэффициента. Связь между медицинской неграмот-
ностью родителей и возникновением патологии беременности, заболеваемостью ОРВИ и частотой приема антибио-
тиков отсутствовала.

Ключевые слова: здоровье детей; медицинская неграмотность родителей.
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Purpose — to find out the impact of the medical illiteracy of parents on children’s health. Materials and Methods: the re-
search method — a questionnaire. Questionnaires distributed among parents of children of all ages — between one year 
old and seventeen. Analyzed 564 questionnaires. It was indicated the position witnessing about the medical illiteracy of 
parents. Determined medical illiteracy of parents group and detected medical illiteracy of parents coefficient. Data. It was 
found that in the group of medical illiteracy of parents complaints about the health of children was significantly more 
than in the group without an medical illiteracy of parents and in the total sample. The incidence of bronchitis, pneumo-
nia, tonsillitis (chronic tonsillitis) and children’s infections in the group with the medical illiteracy of parents significantly 
more than in the whole sample and the group without medical illiteracy of parents. Children from group with medical 
illiteracy of parents significantly more often complain and consist at a dispensary. In the subgroup of medical illiteracy 
of parents with a high coefficient obtained even higher morbidity rates. Communication between medical illiteracy of 
parents and the pathology of pregnancy, the incidence of ARVI and the frequency of antibiotics absent. Conclusions. The 
revealed regularities allow to predict the possible violations in the health status of children with medical illiteracy of 
parents, depending on the coefficient.

Keywords: child health; medical illiteracy of parents.

Медико-социальный взгляд на распространение 
болезней и их этиологию в концепции здоровья дет-
ского населения имеет комплексный и  интеграль-

ный характер. Здесь важнейшую роль играют такие 
не  демографические переменные, как взаимовли-
яние биологических, генетических и  социальных 
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факторов, приводящих к тому, что распространение 
болезней происходит с достаточной степенью диф-
ференциации [2].

Акцент при этом ставится на  выделение и  из-
учение медико-социальных значимых отношений 
и типов поведения семьи, способствующих возник-
новению и распространению заболеваний среди де-
тей. На состояние здоровья детей также оказывают 
влияние медицинская грамотность и отношение ро-
дителей к детям. Однако в литературе и в интернете 
понятие «медицинская неграмотность» связывают 
преимущественно с незнанием симптомов болезней 
или с  неаргументированным отказом от  назначен-
ного лечения. Термин «медицинское безразличие» 
применяют к  ситуации взаимоотношений родите-
лей и ребенка [1, 2].

Мы не нашли в доступной литературе обсужде-
ния ситуации, как медицинская неосведомленность 
и/или безразличие родителей влияют на заболевае-
мость ребенка.

Материа лы и методы
Способ исследования  — ​анкетный. Анкетиро-

вание ставило цель выявить влияние на  здоровье 
детей различных факторов, поэтому содержало 
вопросы по  перинатальному анамнезу, вскармли-
ванию, аллергическим реакциям, заболеваемости 
вирусными и бактериальными инфекциями, парази-
тозами и детскими инфекциями. Родителям предло-
жено было указать жалобы на состояние здоровья, 
длительность нахождения у  компьютера, курение 
в  доме, отношение к  прививкам и  т.  д. Общее ко-
личество основных вопросов  — ​20, вариантов от-
ветов — ​94. Общее количество анкет составило 564.

Анкеты распространяли среди родителей детей 
от  года до  17  лет методом серийного отбора про-
порционально по классам и группам в медицинском 
лицее, школе и  дошкольных заведениях, а  также 
методом случайной выборки среди жителей города. 
Небольшое количество анкет собрано на детей, на-
ходившихся на стационарном лечении.

При статистической обработке результатов опре-
деляли показатель доли, ошибку выборочной доли.

Достоверность разницы сравниваемых показате-
лей определяли с помощью t-критерия Стьюдента, 
используя онлайн-калькулятор сайта «Медицин-
ская статистика» (http://medstatistic.ru/calculators/
calcstudent.html).

Результаты и обсу ж дение
Анкеты содержали  среди прочих  вопросы со-

циально-бытового характера, положительные отве-
ты на которые свидетельствуют о наличии в семье 
факторов, оказывающих на здоровье ребенка небла

гоприятное воздействие. К таким ответам мы отнес-
ли  отсутствие обследования беременной, курение 
матери в период беременности, курение в доме, ис-
кусственное вскармливание с рождения, отсутствие 
контроля за временем нахождения ребенка у экрана 
электронной техники, пребывание ребенка у любо-
го экрана более 10 часов в день, отрицательное или 
скептическое отношение к прививкам.

Подобные ответы мы рассматриваем как про-
явление «медицинской неграмотности родителей» 
(МНР). В  качестве факторов, косвенно свидетель-
ствующих о МНР, также учтены перенесенные ки-
шечные инфекции, гельминтозы, чесотка и  вши-
вость.

Далее нами была предпринята попытка выяснить 
наличие связи между каждым фактором, эмпириче-
ски взятым для оценки МНР, и  показателями здо-
ровья, в частности заболеваемостью ОРВИ, бронхи-
том, пневмонией, ангиной, детскими инфекциями, 
аллергией, наличием жалоб и пребыванием на дис-
пансерном учете.

Важно заметить, что информация о  перенесен-
ных заболеваниях и состояниях, а также о социаль-
но-бытовых факторах почерпнута из ответов роди-
телей на вопросы анкеты. Несмотря на то что часть 
родителей, несомненно, «приукрасили» свои отве-
ты, например, скрыв курение в  квартире, по  ряду 
позиций были получены убедительные результаты.

Выяснилось, что курение беременной влия-
ет на  заболеваемость детей бронхитом и  ангиной 
(обострения хронического тонзиллита) и достовер-
но — ​на заболеваемость пневмонией. Дети, не по-
лучавшие грудное молоко, достоверно чаще болеют 
пневмонией, предъявляют жалобы и состоят на дис-
пансерном учете. Дети, перенесшие кишечную ин-
фекцию, в значительном количестве состоят на дис-
пансерном учете, достоверно больше предъявляют 
жалоб, болеют бронхитом и  ангиной. Перенесшие 
гельминтоз чаще болеют бронхитом и  достоверно 
чаще предъявляют жалобы, болеют ангиной и дет-
скими инфекциями. Дети, в доме у которых курят, 
в большей степени подвержены бронхиту и пневмо-
нии, достоверно чаще предъявляют жалобы и состо-
ят на диспансерном учете. Дети, проводящие у экра-
на любой техники более 10 часов в день, а также те, 
которых родители не контролируют (ответ в анкете 
о времяпровождении «не знаю»), много больше бо-
леют ангиной, детскими инфекциями и достоверно 
чаще предъявляют жалобы, состоят на  диспансер-
ном учете и болеют бронхитом. Дети, переболевшие 
педикулезом, чаще состоят на диспансерном учете 
и чаще болеют пневмониями, достоверно чаще пе-
реносят ангину, детские инфекции и  предъявляют 
различные жалобы.
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Отрицательное отношение к  прививкам и  от-
каз от  обследований беременной, привлекатель-
ные на первый взгляд как показатели МНР, не про-
демонстрировали связи ни  с  одним из  указанных 
параметров.

Также предпринята попытка оценить состояние 
здоровья детей при наличии в семье нескольких фак-
торов, свидетельствующих о МНР. Для этого анкеты 
разделили на группы в соответствии с количеством 
положительных ответов на вышеназванные вопросы. 
В группе без МНР оказалось 199 анкет. В 195 случа-
ях в анкете был один положительный ответ на значи-
мые вопросы (группа 1), два положительных ответа 
обнаружено в 106 анкетах (группа 2). Соответствен-
но, в группы 3, 4 и 5 вошло 48, 13 и 2 анкеты. Таким 
образом, вся группа МНР составила 365 семей, или 
64,7 % от числа опрошенных.

Показатели состояния здоровья изучали, а затем 
сравнивали между собой во всей выборке, в  груп-
пе без МНР, в группе МНР, а также в зависимости 

от степени МНР — ​суммарно в подгруппах «2 + 3 + 
+ 4 + 5» и «3 + 4 + 5». Подгруппы «4 + 5» и «5» не ана-
лизировали ввиду малого количества респондентов. 
Данные сравнения продемонстрировали, что дети 
из группы МНР имеют достоверно худшее состоя-
ние здоровья как по сравнению с детьми из группы 
без МНР, так и со всей выборкой (табл. 1 и 2).

Как демонстрируют данные табл.  1, все пока-
затели группы МНР достоверно отличаются от из-
учаемых в группе без МНР. В то же время показа-
тели в  подгруппах «2–5» и  «3–5» отличаются еще 
и от таковых всей выборки.

По данным табл. 2 связь между МНР установле-
на со всеми анализируемыми показателями, за ис-
ключением аллергических реакций, связь с которы-
ми выявлена только в подгруппе «2–5».

Сравнение рассматриваемых показателей в раз-
личных подгруппах МНР показало, что с увеличе-
нием количества отрицательных факторов в семьях, 
рассматриваемых нами как МНР, различия стано-

Группы 
сравнения Бронхит (n/%) Пневмония (n/%) Ангина (хронический 

тонзиллит) (n/%)
Детские инфекции 

(n/%)
Общая выборка

(n = 564)
305/

54,2 ± 2,10
104/

18,4 ± 1,63
230/

40,8 ± 2,07
354/

62,8 ± 2,04
Группа без МНР 

(n = 199)
90/

45,2 ± 3,53
22/

11,1 ± 2,22
62/

31,2 ± 3,22
111/

55,8 ± 3,52
Вся группа МНР 

(n = 365)
215/

58,9 ± 2,58**
82/

22,5 ± 2,18**
168/

46,0 ± 2,61**
243/

66,6 ± 2,47**
Подгруппа «2–5» 

(n = 170)
102/

60,0 ± 3,76**
39/

22,9 ± 3,22**
92/

54,1 ± 3,82*, **
124/

72,9 ± 3,41*, **
Подгруппа «3–5» 

(n = 64)
44/

68,8 ± 5,79*, **
16/

25,0 ± 5,41**
34/

53,1 ± 6,24**
53/

82,8 ± 4,72*, **
Примечание: МНР — медицинская неграмотность родителей; * значимое различие (р < 0,02) по сравнению со всей выбор-
кой; ** значимое различие (р < 0,02) по сравнению с группой без МНР

Таблица 1
Влияние медицинской неграмотности родителей на инфекционную заболеваемость детей

Таблица 2
Влияние медицинской неграмотности родителей на неинфекционные показатели здоровья детей

Группы 
сравнения

Аллергия после года 
(n/%)

Все жалобы
(n/%)

Диспансерная группа 
(n/%)

Общая выборка
(n = 564)

217/
38,5 ± 2,05

318/
56,4 ± 2,09

111/
19,7 ± 1,67

Группа без МНР 
(n = 199)

67/
33,6 ± 3,35

85/
42,7 ± 3,51

20/
10,1 ± 2,13

Вся группа МНР 
(n = 365)

150/
41,1 ± 2,58

233/
63,8 ± 2,51*, **

91/
24,9 ± 2,26**

Подгруппа «2–5» 
(n = 170)

76/
44,7 ± 3,81**

125/
73,5 ± 3,38*, **

55/
32,4 ± 3,59*, **

Примечание: МНР — медицинская неграмотность родителей; * значимое различие (р < 0,02) по сравнению со всей выбор-
кой; ** значимое различие (р < 0,02) по сравнению с группой без МНР
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вятся убедительными (увеличиваются значения 
t-критерия Стьюдента и,  соответственно, увеличи-
вается достоверность различий).

Не установлена связь между МНР и  возникно-
вением патологии беременности, заболеваемостью 
ОРВИ и частотой приема антибиотиков.

Несомненно, что использованные в данной анке-
те вопросы не  дают полную характеристику МНР, 
а целенаправленное изучение влияния МНР на здо-
ровье детей установит еще много других значимых 
проявлений медицинской неосведомленности.

Внесение признаков медицинской неграмот-
ности родителей в этапные эпикризы формы 112/у 
может облегчить участковым педиатрам выбор на-
правления просветительской работы с родителями.

Описанные закономерности позволяют прогно-
зировать возможные нарушения в состоянии здоро-
вья детей в зависимости от степени МНР.

Выявленная зависимость между социально-
бытовыми факторами, присущими некоторым се-
мьям, и состоянием здоровья детей из этих семей, 
на  наш взгляд, может стать предметом более де-
тального и  целенаправленного изучения с  целью 
устранения неблагоприятного влияния на  детей 
таких факторов.

Выводы
1.	 Медицинская неграмотность родителей выявля-

ется в двух семьях из трех. Дети из этих семей 

достоверно чаще предъявляют жалобы на  здо-
ровье, состоят на диспансерном учете, чаще бо-
леют детскими инфекциями, а также вирусными 
и бактериальными инфекциями.

2.	 Понятие «медицинская неграмотность родите-
лей» требует целенаправленного исследования 
для уточнения и расширения перечня значимых 
для здоровья детей социально-бытовых факто-
ров и  ознакомления с  этими результатами вра-
чей, в первую очередь первичного звена.
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Цель работы — оценить уровень послеоперационной боли у пациентов после перкутанной нефролитотрипсии, кото-
рым выполнена паравертебральная блокада с использованием раствора местного анестетика, сравнить этот метод 
обезболивания с контрольной группой, в которой локального обезболивания не предусматривается. В исследование 
было включено 63 человека с конкрементами почек, подтвержденными результатами компьютерной томографии, 
которым планировалось сделать перкутанную нефролитотрипсию (ПНЛТ). В ходе наблюдения 6 человек было ис-
ключено в соответствии с критериями исключения. Оставшиеся 57 человек были рандомизированы в две группы: 
группе А (n = 28) в конце операции выполнялась паранефростомическая инфильтрация 0,5 % раствором ропивакаина; 
в группе B (n = 29) — контрольной группе — местное обезболивание не выполнялось. В послеоперационном периоде 
проводилась оценка болевого синдрома по визуально-аналоговой шкале боли (ВАШБ) через 1 час, 6 часов и 24 часа 
после операции. Системное обезболивание проводилось нестероидными противовоспалительными препаратами 
(внутримышечная инъекция 100 мг кетопрофена) по требованию пациента (Patient-Controlled Analgesia). В группе 
пациентов, которым проводилось местное обезболивание, суммарный балл, оцененный по ВАШБ через 1 и 6 часов 
после операции, был статистически значимо ниже, нежели в контрольной группе. Среднее количество кетопрофена, 
необходимого для послеоперационной аналгезии в группе пациентов с паранефростомической инфильтрацией, было 
существенно меньше по сравнению с группой контроля. Использование паранефростомической инфильтрации рас-
твором местного анестетика после ПНЛТ статистически значимо снижает уровень послеоперационной боли и имеет 
тенденцию к снижению использования нестероидных противовоспалительных средств (НПВС) для устранения боле-
вого синдрома, что, в свою очередь, может снизить риск развития осложнений, связанных с приемом НПВС.

Ключевые слова: мочекаменная болезнь; перкутанная нефролитотрипсия; послеоперационное обезболивание.
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The goal of the study was to assess the level of postoperative pain in patients undergoing PCNL after paratubal infiltration 
with local anesthetic to compare this method of anesthesia with a control group where local anesthesia was not provided. 
63 patients were included with kidney stones, confirmed by computer tomography (CT), who were planned to undergo 
percutaneous nephrolithitomy (PСNL). During the observation 6 patients have been excluded in accordance with the 
exclusion criteria. The remaining 57 patients were randomized into 2 groups: group A (n = 28) at the end of the operation 
received paratubal infiltration of 0.5% sol. ropivacaine; group B (n = 29) (controls) — local anesthesia was not used. 
Postoperative pain was assessed by means of VAS-score 1 hour, 6 hours and 24 hours after surgery. Systemic analgesia was 
performed with NSAIDs (intramuscular injection of 100 mg ketoprofen) when requested by the patient (Patient-Controlled 
Analgesia). In patients with local anesthesia, the total VAS score evaluated after 1 and 6 hours after the operation was 
significantly lower than in the control group. The average amount of ketoprofen required for postoperative analgesia in the 
group of patients with paratubal infiltration was significantly lower than in the control group. Paratubal infiltration of local 
anesthetic after PCNL significantly reduced postoperative pain and tended to reduce the amount of NSAIDs to eliminate 
pain, which in turn may reduce the risk of complications associated with NSAID.

Keywords: urolithiasis; PCNL; postoperative analgesia.

ВВЕДЕНИЕ
С момента, когда Fernstrom и Johanson впервые 

в 1976 г. использовали чрескожный доступ для уда-
ления камней почек [9], перкутанная нефролито-
трипсия (ПНЛТ) стала в  какой-то степени легким 
и безопасным методом лечения крупных конкремен-
тов верхних мочевых путей, отодвинув открытую 
хирургию на  второй план. Инновационные откры-
тия и  совершенствование техники ПНЛТ сделали 
этот метод широко распространенным и доступным 
[5, 11].

Несмотря на  высокую эффективность ПНЛТ, 
необходимость дренирования почки нефростомой 
и  связанный с  этим болевой синдром  — ​обратная 
сторона медали чрескожной хирургии камней по-
чек [10]. Существует немало работ, посвященных 
использованию различных техник местной анесте-
зии и периферических нервных блокад для сниже-
ния послеоперационной боли. Применение местной 
анестезии в  области чрескожного доступа может 
снизить уровень болевого синдрома и,  соответ-
ственно, способствовать ранней мобилизации паци-
ента [14, 8], что, собственно, и стало целью нашего 
исследования.

МАТЕРИАЛЫ  И МЕТОДЫ
Дизайн исследования: проспективное рандоми-

зированное исследование для оценки влияния мест-
ной анестезии на уровень болевого синдрома после 
ПНЛТ (рис. 1). После проведения этико-правовой 
экспертизы в  исследование было включено 63 па-
циента с  конкрементами почек, подтвержденными 
результатами компьютерной томографии (КТ), ко-
торым планировалось выполнить ПНЛТ. Шесть па-
циентов из исследования были исключены в соответ-
ствии со следующими критериями: множественные 
доступы при перкутанной нефролитотрипсии, ал-
лергия на местные анестетики, инфекция в области 

введения анестетика, патологические изменения, 
деформирующие позвоночник, в том числе обостре-
ние заболеваний позвоночника; гипокоагуляция, не-
возможность наладить адекватную коммуникацию 
с  пациентом. Оставшиеся 57  человек были рандо-
мизированы в две группы:
•	 группа А (n = 28) — ​пациенты, которым выполне-

на паранефростомическая инфильтрация (ПНИ) 
с использованием 20 мл 0,5 % раствора ропива-
каина после перкутанной нефролитотрипсии;

•	 группа B (n = 29) — ​группа контроля, после пер-
кутанной нефролитотрипсии локальная анесте-
зия не проводилась.
Рандомизация осуществлялась с  использовани-

ем программы — ​генератора случайных чисел, для 
сокрытия использовался метод закрытых конвер-

Рис. 1.	Дизайн исследования: ПНЛТ — перкутанная нефроли-
тотрипсия; ПНИ — паранефростомическая инфильтра-
ция; ОИМ — острый инфаркт миокарда
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тов. «Ослепление» было односторонним — ​пациент 
не владел информацией, к какой группе пациентов 
он будет отнесен.

Премедикация и  анестезиологическое пособие 
были стандартными в  обеих группах. Под общей 
анестезией всем пациентам устанавливался моче-
точниковый катетер Ch 5. После этого с  исполь-
зованием литотриптора Swiss LithoClast® Master 
выполнялась перкутанная нефролитотрипсия в по-
зиции пациента на животе. Всем пациентам ПНЛТ 
была произведена через один чрескожный доступ. 
Местное обезболивание выполнялось в конце опе-
рации. Техника паранефростомической инфиль-
трации проводилась по  классической методике: 
под УЗ-контролем 20 мл 0,5 % раствора ропива-
каина вводилось вдоль нефростомического хода 
от капсулы почки до кожи. При этом местное обез
боливание в контрольной группе не предусматри-
валось.

В послеоперационном периоде болевой син-
дром оценивался через 1 час, 6 часов, 24 часа по-
сле операции по визуально-аналоговой шкале боли 

(ВАШБ). Системное обезболивание проводилось 
нестероидными противовоспалительными препара-
тами (внутримышечная инъекция 100  мг кетопро-
фена) по  требованию пациента (Patient-Controlled 
Analgesia).

Статистический анализ
Рандомизация пациентов проводилась с исполь-

зованием программы-генератора случайных чисел 
(STATISTICA 13). Статистическая достоверность 
полученных результатов тестировалась по  значе-
нию p (p-value). При этом значения p < 0,05 расце-
нивались как статистически достоверные. Расчеты 
p-value проводились с использованием медицинско-
го софта MedCalc (версия 16.8.4).

РЕЗУЛЬТАТЫ
Демографические, интра- и  периоперационные 

показатели представлены в  табл.  1. Обе группы 
были гомогенными по  своей структуре. В  после-
операционном периоде выполнена оценка болево-
го синдрома по  ВАШБ. Результаты представлены 
на рис. 2 и в табл. 2.

Рис. 2.	Показатели шкалы боли в обеих группах после перкутанной нефролитотрипсии

Показатель Паранефростомическая 
инфильтрация (n = 28)

Контроль  
(n = 29) p-value

Мужчины
Женщины

15
13

13
16

< 0,34
< 0,46

Возраст, лет 52,4 55,6 < 0,98

Вес, кг 84,2 81,4 < 0,57

Рост, см 169,8 172,1 < 0,69

Размер камня, мм 23,1 21,2 < 0,48

Время операции, мин 63,8 77,9 < 0,66

Таблица 1
Предоперационные показатели
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В группе пациентов, которым проводилась пара-
нефростомическая инфильтрация (ПНИ), среднее 
количество баллов, оцененное через 1 час и 6 часов 
после операции, было существенно меньше, чем 
в  группе контроля, при этом полученные данные 
были статистически значимы (0,8 и  1,3 в  группе 
ПНИ; 2,7 и 3,4 в группе контроля; p < 0,01). Через 
24 часа после операции средний балл, оцененный 
по  ВАШБ, был практически одинаковым в  обеих 
группах (1,9 ПНИ vs 2,1 контроль; p > 0,05).

Общее количество кетопрофена, необходимого 
для послеоперационной анальгезии всех пациентов, 
в группе с ПНИ составило 1,3 г, тогда как в группе, 
в которой местное обезболивание не предусматри-
валось, — 3,1 г (p < 0,05) (табл. 3).

Статистически значимой разницы в  отношении 
длительности нефростомии и длительности госпи-
тализации в  обеих группах пациентов получено 
не было. Результаты представлены в табл. 4.

ОБСУЖДЕНИЕ 
За последние несколько десятилетий произош-

ли значительные изменения в  отношении методов 
лечения мочекаменной болезни  — ​от  открытой 
хирургии до  минимально инвазивных эндоскопи-
ческих методов лечения. В настоящее время в арсе-
нале урологов имеется дистанционная литотрипсия, 
ретроградная уретеро- и  нефроскопия, перкутан-

ные методы удаления конкрементов [1]. Согласно 
клиническим рекомендациям камни почек более 
2 см обычно подлежат удалению с использованием 
перкутанной нефролитотрипсии [13]. Технологиче-
ский прогресс, а  также совершенствование метода 
перкутанного доступа в полостную систему почки 
делает ПНЛТ относительно безопасной процеду-
рой. ПНЛТ на  сегодняшний день является «золо-
тым стандартом» лечения крупных камней почек 
[2]. Обычно после перкутанной нефролитотрипсии 
почка дренируется нефростомическим катетером. 
Однако в  ряде случаев возможно завершение опе-
рации без дренирования — ​tubeless ПНЛТ [12]. При 
кровотечении из паренхимы почки, длительной опе-
рации, наличии крупного или инфекционного камня 
установка нефростомы является обязательным эта-
пом операции. В  ряде исследований доказано, что 
степень послеоперационной боли прямо пропорци-
ональна диаметру установленной нефростомы [4].

Использование мультимодальной анальгезии, то 
есть комбинации обезболивающих средств, которые 
влияют на различные процессы формирования бо-
левого синдрома в периферической и центральной 
нервной системе, является неотъемлемой частью 
послеоперационного обезболивания [9]. Мульти-
модальный подход включает в  себя использование 
системных анальгетиков (НПВС, опиоиды), мест-
ной инфильтрационной анестезии, периферических 

Показатель
Визуально-аналоговая шкала боли, средний балл

p-valueПаранефростомическая 
инфильтрация Контроль

1 час 0,8 2,7 < 0,01

6 часов 1,3 3,4 < 0,01

24 часа 1,9 2,1 > 0,05

Таблица 2
Показатели шкалы боли в обеих группах после перкутанной нефролитотрипсии

Таблица 3
Количество НПВС, необходимое для обезболивания всех пациентов после ПНЛТ

Таблица 4
Длительность нефростомии и госпитализации в обеих группах

Количество кетопрофена, г
p-value

Паранефростомическая инфильтрация Контроль

1,3 3,1 < 0,02

Показатель
Паранефро-
стомическая 

инфильтрация
Контроль p-value

Длительность нефростомии, дни 2,2 2,4 < 0,34
Длительность госпитализации, дни 4,3 4,4 < 0,56
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нервных блокад. Так, при выполнении межреберной 
блокады после ПНЛТ, по данным Honey, необходи-
мость использования наркотических анальгетиков 
в  послеоперационном периоде была значительно 
ниже [7]. K. Ak et al. использовали паравертебраль-
ную блокаду для снижения уровня послеоперацион-
ной боли и уменьшения числа случаев назначения 
наркотических анальгетиков [3].

Целью нашего исследования было оценить вли-
яние паранефростомической инфильтрации на сте-
пень болевого синдрома после операции. Всем па-
циентам, включенным в исследование, выполнялась 
стандартная перкутанная нефролитотрипсия, кото-
рая заканчивалась установкой нефростомы 16/18 
Ch. Было получено статистически значимое разли-
чие в уровне послеоперационной боли у пациентов 
в  группе с  обезболиванием и  в  группе, в  которой 
обезболивание не  предусматривалось. В  группе 
с ПНИ уровень послеоперационной боли по ВАШБ 
через 1 час и  6 часов был значительно ниже, чем 
в  группе контроля. Интересно, что через 24 часа 
в обеих группах уровень послеоперационной боли 
был практически одинаковым, что, вероятнее всего, 
связано с длительностью действия местного анесте-
тика. Для 5 % раствора ропивакаина он составляет 
5–12 часов [6]. Среднее количество кетопрофена, 
необходимого для послеоперационной анальгезии 
в  группе с паранефростомической инфильтрацией, 
было существенно меньше по  сравнению с  груп-
пой контроля, что может влиять на  риск развития 
гастроинтестинальных, почечных и сосудистых ос-
ложнений, связанных с применением нестероидных 
противовоспалительных препаратов. Значительно-
го преимущества при использовании местной ане-
стезии в отношении длительности госпитализации 
и  длительности нефростомии получено не  было. 
В  нашем исследовании случаев развития аллер-
гической реакции в  ответ на  инфильтрацию ткани 
раствором местного анестетика зарегистрировано 
не было.

Безусловно, исход ПНЛТ зависит от  опыта хи-
рурга. В нашей работе все оперативные вмешатель-
ства были выполнены урологами, достигшими пла-
то в кривой обучения этого метода.

ВЫВОДЫ
Результаты данного исследования говорят о том, 

что использование паранефростомической инфиль-
трации раствором местного анестетика после ПНЛТ 
статистически значимо снижает уровень послеопе-
рационной боли и позволяет уменьшить использо-
вание НПВС для устранения болевого синдрома, 
что, в свою очередь, может снизить риск развития 
осложнений, связанных с  приемом НПВС. Неза-

висимо от  того, какой метод используется в  каче-
стве первичной анальгезии при ПНЛТ, применение 
местной анестезии остается безопасным и  весьма 
эффективным методом.
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Эхокардиографическое исследование в дифференциальной 
диагностике открытого артериального протока у детей
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Целью данного исследования явилась попытка провести анализ и интерпретацию клинического течения заболева-
ния у детей с документированным врожденным пороком сердца — открытым артериальным протоком; сопоставить 
данные аускультации с размерами открытого артериального протока и направлением шунтируемого через него по-
тока крови, полученные при рутинном эхокардиографическом исследовании (ЭХО КГ). При помощи ЭХО КГ можно 
изучить патологические диастолические потоки в стволе легочной артерии, симулирующие открытый артериальный 
проток (ОАП). ЭХО КГ было выполнено 2173 детям в возрасте от 1 дня жизни до 18 лет. Из них амбулаторное ЭХО КГ 
проведено 1503 детям, стационарно обследовано 670 детей. Открытый артериальный проток был диагностирован 
у 66 детей, что составило 3 % от общего числа обследованных. Из них 48 девочек и 18 мальчиков (соотношение 
2,6 : 1). При классификации выявленных ОАП нами была определена и предложена новая его форма — непрерывно 
рецидивирующая, которая встретилась у 5 детей. При сопоставлении данных аускультации с различными видами ОАП 
было установлено, что классический «машинный» систоло-диастолический шум сопровождает лишь 20 % пороков, 
у 60 % детей выслушивался лишь систолический шум во 2–3-м межреберьях слева у грудины, в ряде случаев сопрово-
ждавшийся акцентом 2-го тона над легочной артерией. У оставшихся 20 % обследованных детей значимая аускульта-
тивная картина вообще отсутствовала. В работе представлены критерии эхокардиографической диагностики между 
ОАП и аортолегочными и коронарно-легочными фистулами и свищами. Показано, что при визуализации бифуркации 
легочной артерии из левого парастернального доступа по короткой оси дефицит или полное отсутствие ткани в про-
екции аортолегочной связки (ligamentum arteriosum) может свидетельствовать о наличии ОАП.

Ключевые слова: эхокардиография; дети; открытый артериальный поток; облитерация; непрерывное рецидивиро-
вание; систолический шум.

Echocardiography in the differential diagnosis of patent ductus 
arteriosus in children
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The aim of this study was to attempt to carry out the analysis and interpretation of the clinical course of the disease in chil-
dren with documented congenital heart disease - patent ductus arteriosus. To compare the data with the size of auscultation 
of patent ductus arteriosus and the direction to be bypassed through the blood stream, obtained during routine echocardiog-
raphy. Using echocardiography to examine abnormal diastolic flow in the pulmonary artery trunk, simulating patent ductus 
arteriosus. Echocardiography was performed in 2173 a child under the age of 1 day of life to 18 years. Of these outpatient 
echocardiographic study was performed in 1503 children permanently surveyed 670 children. Patent ductus arteriosus was 
diagnosed in 66 children, which made up 3% of the total surveyed. Of these, 48 girls and 18 boys (ratio 2.6 : 1). In the classifi-
cation of the identified patent ductus arteriosus, we have a new form of it has been identified and proposed - a continuously 
recurrent, which met in 5 children. When comparing the data auscultation with different kinds of patent ductus arteriosus 
was found that the classic “machine” systolic-diastolic murmur, accompanied by only 20% of defects, 60% of the children 
to listen to a systolic murmur in the 2-3 intercostal space on the left in the sternum, in some cases accompanied by focus 
2nd tone of the pulmonary artery. The remaining 20% of the children surveyed, a significant auscultatory pattern generally 
absent. The paper presents the criteria for echocardiographic diagnosis between patent ductus arteriosus, and pulmonary 
and aorto-coronary-pulmonary fistulas, and fistulas. It is shown that when rendering the bifurcation of the pulmonary artery 
from the left parasternal short-axis access, deficiency or complete absence of tissue in the projection of aorto-pulmonary 
ligaments (ligamentum arteriosum), may indicate the presence of a patent ductus arteriosus.

Keywords: echocardiography; children; open arterial flow; obliteration; continuous recurrence; systolic murmur.
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Открытый артериальный проток (ОАП)  — ​
сосуд, через который после рождения сохраняется 
патологическое сообщение между аортой и  легоч-
ной артерией. Одним из первых описал порок Ле-
онардо Боталло в 1564 г. В подавляющем большин-
стве случаев артериальный проток самостоятельно 
закрывается сразу после рождения или продолжает 
функционировать, значительно уменьшив объем 
сбрасываемой крови, в течение 15–20 часов [1–3].

Ряд авторов считают вариантом нормы функ-
ционирование ОАП в течение первых 72 часов по-
сле рождения [1, 3, 7]. В  настоящее время приня-
то считать, что при сохранении открытого протока 
через 12–14 дней после рождения ставится диагноз 
«врожденный порок сердца ОАП». Процесс облите-
рации протока после его закрытия и формирования 
аортолегочной связки (ligamentum arteriosum) мо-
жет растягиваться до  2,5 месяца. Врожденный по-
рок сердца (ВПС) — ​один из наиболее часто встре-
чающихся пороков, по данным различных авторов, 
он составляет от 5 до 18 % от всех ВПС [2, 6, 8, 10]. 
У  лиц женского пола ОАП встречается в  три раза 
чаще, чем у  мужского. ОАП может быть изолиро-
ванным пороком, но  в  5–10 % случаев сочетается 
с другими ВПС (ДМПП, ДМЖП и др.). Артериаль-
ный проток необходим в  системе кровообращения 
плода, поскольку обеспечивает шунтирование кро-
вотока малого круга кровообращения через нефунк-
ционирующие легкие. После рождения ребенка воз-
никает легочное дыхание, и  артериальный проток 
закрывается. Начинает функционировать малый 
круг кровообращения. У недоношенных детей ОАП 
встречается в  15–80 % случаев. Отмечается выра-
женная зависимость ОАП от  массы тела недоно-
шенного новорожденного: чем меньше масса тела, 
тем чаще встречается ОАП. Так, при массе тела 
1500–2000  г ОАП встречается в  15–20 % случаев, 
недоношенных весом менее 1000 г — ​в 80 % случа-
ев. Часть авторов считает, что процесс анатомиче-
ского закрытия протока (облитерация протока) у не-
доношенных детей может продолжаться до 8 недель 
после рождения [1, 3, 6, 10, 11]. В ряде случаев, при 
наличии у  новорожденного сопутствующей пато-
логии или тяжелого ВПС, ОАП может выполнять 
компенсаторную функцию, а его закрытие вызывает 
летальный исход. Такие состояния возникают при 
наличии у новорожденного тяжелых форм бронхо-
легочной дисплазии (БЛД), таких ВПС, как атрезии 
легочной артерии или аорты, некоторые виды коар-
ктации аорты, тяжелые формы тетрады Фалло и др. 
В  таких случаях перечисленные пороки называют 
дуктусзависимыми, а для предотвращения самопро-
извольного закрытия ОАП проводят медикаментоз-
ную терапию вазопростаном. Анатомически проток 

имеет форму цилиндра или усеченного конуса дли-
ной 10–25 мм и шириной до 20 мм. Топографически 
ОАП располагается в верхнем отделе переднего сре-
достения и прикрыт листком париетальной плевры. 
Как правило, артериальный проток отходит от дуги 
аорты напротив левой подключичной артерии 
и идет в косом направлении кпереди и вниз, впадая 
в бифуркацию легочного ствола на уровне устья ле-
вой ветви легочной артерии. В литературе описаны 
случаи наличия двух протоков, соединяющих аорту 
с  правой и  левой ветвями легочной артерии [7,  9, 
11,  12]. В  редких случаях ОАП представлен изви-
тым свищеобразным ходом небольших размеров 
в диаметре до 1,0 мм. В таких случаях сброс крови 
через ОАП не  приводит к  нарушениям гемодина-
мики, но увеличивает риск развития инфекционно-
го эндокардита. ОАП является пороком «бледного 
типа», поскольку как в систолу, так и в диастолу че-
рез него происходит сброс оксигенированной крови 
из  аорты (область высокого давления) в  легочную 
артерию (область низкого давления). Именно такой 
систоло-диастолический сброс крови обусловлива-
ет появление классического «машинного» шума. Ряд 
авторов указывает на  определенную связь между 
диаметром ОАП и аускультативной картиной. Так, 
наличие систоло-диастолического шума обусловли-
вают протоки диаметром от 4 мм и более. Однако 
в  первые месяцы жизни диастолическое давление 
в  легочной артерии может быть достаточно высо-
ким, что приводит к минимизации, а иногда и смене 
направления потока через ОАП, из  легочной арте-
рии в аорту (так называемый перекрестный сброс) 
[3–5, 7, 8, 12]. В подобных случаях, например при 
плаче и  крике ребенка, ОАП может протекать без 
выраженной аускультативной картины и быть при-
чиной эпизодов цианоза.

Клиническая картина при ОАП напрямую зави-
сит от размеров протока и давления в малом круге 
кровообращения. В одних случаях явления сердеч-
ной недостаточности нарастают стремительно, уча-
щается ЧСС, нарастает одышка. В других случаях 
пациент на протяжении многих лет может не дога-
дываться о существовании порока и узнать о нем по-
сле выполнения диагностических процедур [9–11].

Помимо расширения левых полостей сердца, 
формирования легочной гипертензии, одним из воз-
можных коварных осложнений ОАП является бо-
таллит. Это разновидность эндартериита, развива-
ющегося в  стенке протока. Боталлит может иметь 
вялотекущее течение, создавая предпосылки для 
формирования эмболов. С другой стороны, при хи-
рургическом лигировании протока, может происхо-
дить разрыв истонченной стенки последнего с раз-
витием фатального кровотечения.
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Классический систоло-диастолический шум при 
ОАП впервые был описан Gerhardt в 1867 г. и Gibson 
в 1898–1900 гг. Шум непрерывный, систоло-диасто-
лический, начинающийся от I тона и нарастающий 
ко II тону, перекрывающий его и несколько убываю-
щий к диастоле, выслушивается во 2–3-м межребе-
рьях слева у грудины и часто имеет широкую зону 
иррадиации. Как говорилось выше, при повышении 
давления в  стволе легочной артерии (легочная ги-
пертензия, бронхолегочная дисплазия) диастоли-
ческий компонент шума может отсутствовать либо 
исчезнуть. Таким образом, нередко шум при ОАП 
может быть лишь систолическим. Возможно появ-
ление акцента 2-го тона над легочной артерией.

К основным ЭХОКГ-признакам ОАП относят 
визуализацию в стволе легочной артерии патологи-
ческого систоло-диастолического потока. Для диа-
гностики ОАП наиболее информативна левая па-
растернальная позиция по короткой оси на уровне 
легочной артерии, как правило, бифуркации послед-
ней. Цветовое допплеровское картирование допол-
няется волновым, регистрирующим непрерывный 
систоло-диастолический сброс в  легочную арте-
рию через ОАП, направленность которого обычно 
диаметрально противоположна основному потоку 
в  стволе легочной артерии. Визуализировать ОАП 
и поток через него можно и из супрастернальной по-
зиции. Существуют и косвенные эхокардиографиче-
ские признаки наличия ОАП, такие как расширение 
левых полостей сердца. У  новорожденных детей 
и  детей первых месяцев жизни при ОАП изменя-
ется соотношение аорта/левое предсердие, в норме 
равняющееся 1: 1, за счет расширения левого пред-
сердия. В  случаях когда ОАП существенно влияет 
на гемодинамику, достаточно быстро нарастает дав-
ление в малом круге кровообращения, расширяется 
ствол легочной артерии.

Однако помимо типичных допплерографических 
потоков, присущих ОАП, в  стволе легочной арте-
рии обнаруживаются потоки других направлений, 
которые в ряде случаев вызывают большие диагно-
стические трудности у специалистов. Известно, что 

причинами патологических потоков в стволе легоч-
ной артерии, кроме ОАП, могут быть: аортолегоч-
ные фистулы (свищи) и фистулы между бассейнами 
коронарных артерий и легочным стволом.

Все вышесказанное определило цели и  задачи 
данной работы.

Цели и за д ачи
1.	 Провести анализ и интерпретацию клинического 

течения заболевания у детей с документирован-
ным ОАП.

2.	 Сопоставить данные аускультации, полученные 
при рутинном эхокардиографическом исследова-
нии, с размерами ОАП, направлением шунтируе-
мого потока.

3.	 По данным эхокардиографического исследова-
ния изучить патологические диастолические по-
токи в стволе легочной артерии, симулирующие 
ОАП, определить критерии дифференциальной 
диагностики.

Материа лы и методы
В исследование было включено 2173 ребенка 

в  возрасте от  1 дня жизни до  18  лет. Из  них ам-
булаторное ЭХО КГ проведено 1503 детям, на-
правленным на  исследование в  связи с  наличием 
шума в  прекардиальной области, — 839 мальчи-
ков и 664 девочки, средний возраст детей составил 
6,6 ± 5,4 года. Стационарно обследовано 670 детей, 
из  них 384 мальчика и  286 девочек, средний воз-
раст составил 3,3 ± 2,1  года. ЭХО КГ проводилось 
по стандартным методикам на ультразвуковых ска-
нерах SonaAse 9900, Vivid 7, Philips IU22.

Результаты
Открытый артериальный проток был диагности-

рован у 66 детей, что составило 3 % от общего чис-
ла обследованных; из них 48 девочек и 18 мальчиков 
(соотношение 2,6 : 1). В 44 случаях ОАП был выявлен 
первично и в 22 случаях пациенты осматривались по-
вторно, после установки диагноза в других учрежде-
ниях или после оперативного вмешательства (табл. 1).

Виды ОАП Число наблюдений (66)
ОАП с перекрестным сбросом у недоношенных новорожденных 8

ОАП в стадии закрытия у детей 1-го года жизни после периода новорожденно-
сти (старше 28 дней) 11

ОАП при дуктусзависимых ВПС 4
ОАП у детей первого года жизни, осложнившийся НК и потребовавший хирур-

гического лечения 4

Таблица 1
Разновидности течения ОАП у обследованных детей
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Восемь детей с  наличием перекрестного сбро-
са через ОАП в 100 % случаев наших наблюдений 
являлись недоношенными и  имели повышенное 
давление в  легочной артерии за  счет бронхолегоч-
ной дисплазии (БЛД). ОАП в  «стадии закрытия» 
диагностировался у  детей 1-го года жизни старше 
4 недель после периода новорожденности. При доп
плерографии ствола легочной артерии регистриру-
ются волнообразные эпизоды практически полного 
отсутствия сброса через ОАП, сменяющиеся пери-
одами нарастания сброса, сопровождающиеся по-
явлением классической аускультативной картины 
(рис. 1).

При наблюдении в динамике за данной категори-
ей пациентов было отмечено, что у 8 детей к 1 году 
жизни ОАП закрылся самостоятельно и у трех детей 
к 2–3 годам жизни. Проток-зависимые ВПС диагно-
стированы в четырех случаях. Из них у двух детей 
с коарктацией и гипоплазией аорты и у двух детей 
с  тетрадой Фалло и  выраженным стенозом легоч-
ной артерии. Двое детей были успешно оперирова-
ны. Двое скончались после хирургических пособий 
в силу анатомической сложности ВПС и сопутству-
ющей соматической патологии.

Открытый артериальный проток, как изолиро-
ванный ВПС, осложнившийся сердечной недоста-
точностью, у  детей первого года жизни нами до-
кументирован у 4 детей. Во всех случаях это были 
дети, у  которых ОАП был диагностирован в  ро-
дильном доме и  которые были оставлены под ам-
булаторным наблюдением кардиолога. К концу пе-
риода новорожденности у всех наблюдаемых детей 
отмечались патологический сброс крови из  аорты 
в легочную артерию через ОАП, расширение левых 
полостей сердца, увеличение давления в малом кру-
ге кровообращения, легкая синусовая тахикардия, 
беспокойство, плохие прибавки массы тела. Все это 
потребовало терапии диуретиком (верошпироном) 
с  постепенным титрованием дозировок. Однако 
у  всех пациентов на  фоне терапии продолжалось 
прогрессирование явлений сердечной недостаточ-
ности, расширение левых полостей сердца и повы-
шение давления в  малом круге кровообращения, 
что потребовало хирургической коррекции (лиги-
рования) ОАП уже на втором-третьем месяцах жиз-
ни. Двенадцать детей составили группу с  впервые 
выявленными ВПС ОАП, средний возраст детей — ​
6,3 ± 3,1 года. Все пациенты этой группы не имели 
выраженных явлений сердечной недостаточности, 
у  большинства из  них ВПС был выявлен на  фоне 
«полного здоровья», диаметр протока составлял 
2,1 ± 1,1 мм. Все дети были прооперированы в пла-
новом порядке. У 22 пациентов осмотр проводился 
через 3–6–12 месяцев после оперативного вмеша-
тельства по  поводу ОАП (10 детей  — ​установка 
окклюдера; 12 детей — ​лигирование под контролем 
зрения). Все дети с установленными окклюдерами 
не имели признаков реканализации ОАП, смещения 
окклюдера и других осложнений. Из 12 пациентов, 
оперированных открытым способом, у двоих име-
лись ЭХОКГ-признаки реканализации ВПС.

Непрерывно рецидивирующий ОАП был выяв-
лен в 5 случаях. Все дети (анамнестически) много-
кратно обследовались в  различных медицинских 
учреждениях города. Средний возраст составил 
9,2 ± 2,0  года. ОАП у  них был диагностирован 
на 1–3-м годах жизни, затем следовал период «бла-

Виды ОАП Число наблюдений (66)
ОАП, выявленный у детей старше 1 года жизни 12

Дети с ОАП, оперированные при помощи окклюдерной техники 10
Дети с ОАП, оперированные путем лигирования ОАП, в том числе случаи река-

нализации ОАП 12
Непрерывно рецидивирующий ОАП 5

Примечание: ОАП — открытый артериальный проток; ВПС — врожденный порок сердца; НК — недостаточность крово
обращения

Таблица 1 (окончание)

Рис. 1.	Допплерография ствола легочной артерии. Запечат-
лен эпизод значительного возрастания сброса через 
открытый артериальный проток, сопровождавшийся 
появлением систоло-диастолического шума
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гополучия», длящийся от 6 до 10 лет, когда на ЭХО 
КГ ОАП не  регистрировался, после чего проток 
начинал функционировать вновь. Поскольку тер-
мин «непрерывно рецидивирующий открытый ар-
териальный проток» не является общепризнанным 
и появился в ходе собственных интерпретаций ВПС 
у  обследованных больных, считаем необходимым 
сделать некоторые пояснения. Все обследованные 
нами дети с непрерывно рецидивирующим ОАП — ​
жители мегаполиса (Санкт-Петербург). По данным 
анамнеза каждому ребенку неоднократно выполня-
лось ЭХО КГ, причем трое из пяти детей в течение 
жизни неоднократно и  полноценно обследовались 
в детских стационарах города (соматические отде-
ления). Ни  в  одном случае диагноз ВПС ОАП ра-
нее поставлен не был, что дает право считать, что 
на время госпитализаций и обследования специали-
сты не находили данных за ОАП. В качестве иллю-
страции приводим пример из практики.

С лучай из практики
Девочка Юлия С., 9 лет, в течение года наблюда-

ется невропатологом с диагнозом «эпилепсия», дли-
тельно получает курс противосудорожной терапии, 
содержащей эглонил (нейролептик). Направлена 
на  амбулаторное эхокардиографическое исследова-
ние невропатологом для оценки состояния сердечно-
сосудистой системы на  фоне проводимой терапии. 
Из анамнеза известно, что ребенок от 1-й беременно-
сти, 1-х срочных родов; правильного телосложения, 
повышенного питания. Травм, оперативных вмеша-
тельств не было. Год назад на фоне полного благопо-
лучия во время ночного сна появились судорожные 
подергивания в  нижних конечностях, одышечные 
приступы, потливость, чувство страха. По скорой по-
мощи ребенок был госпитализирован в педиатриче-
ский стационар неврологического профиля, где был 
всесторонне обследован. Поставлен диагноз «эпи-
лепсия», назначено лечение. При осмотре: состояние 
удовлетворительное, пульс 84  в  минуту, удовлетво-

рительного наполнения и напряжения. Тоны сердца 
ясные. В 3–4-м межреберье слева у грудины выслу-
шивается систолический шум слабой интенсивно-
сти без иррадиации. Выполнено ЭХО КГ: умеренно 
выраженное расширение левых полостей сердца 
(ЛП = 36 мм, КДРЛЖ = 48 мм), ствола легочной ар-
терии (21 мм). В типичном месте бифуркации легоч-
ной артерии выявлен ОАП диаметром до 2,5–3,0 мм, 
с систоло-диастолическим сбросом из аорты в легоч-
ную артерию. Отмечен дефицит ткани ligamentum 
arteriosum в области бифуркации легочной артерии. 
Систолическое давление в правом желудочке 30 мм 
рт. ст. Сократительная способность миокарда сохра-
нена. В  течение последующей недели диагноз был 
подтвержден в  кардиологическом центре. При ис-
следовании шунтируемого через ОАП потока Qp/Qs 
составил 2,2. В настоящее время ребенок готовится 
к плановой коррекции ВПС. По решению невропато-
логов противосудорожная терапия отменена. Таким 
образом, представленный случай наглядно иллю-
стрирует, что ОАП может непрерывно рецидивиро-
вать, то есть могут возникать периоды спазмирования 
протока, прекращения либо выраженной миними-
зации сброса через него, сменяющиеся периодами 
полноценного систоло-диастолического шунтирова-
ния, хотя и без классической аускультативной карти-
ны. В представленном случае нельзя исключить, хоть 
и анамнестически, взаимосвязи ВПС с ночным оды-
шечно-судорожным приступом у ребенка.

Аускультативная картина у обследованных детей 
с ОАП была чрезвычайно разнообразной (табл. 2). 
Классический машинный систоло-диастолический 
шум был выявлен лишь у  13 детей с  ОАП (15 % 
от общего числа) (рис. 2).

У 70 % детей выявлялся лишь систолический 
шум во 2–3-м межреберьях слева у грудины, сопро-
вождавшийся у половины из них акцентом 2-го тона 
над легочной артерией. Еще 15 % детей с ОАП во-
обще не имели значимых шумов над областью серд-
ца (см. табл. 2).

Рис. 2.	И сследование выполнено из ле-
вой парастернальной позиции 
по короткой оси. В зоне интереса 
ствол легочной артерии в режиме 
цветного допплеровского карти-
рования. В синих тонах кровоток 
в  легочной артерии «от датчика», 
в красных тонах кровоток через 
открытый артериальный проток 
«к  датчику». Справа — доппле-
рография в стволе легочной ар-
терии  — диагностируется систо-
ло-диастолический сброс через 
открытый артериальный проток, 
сопровождающийся «машинным» 
шумом
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В подавляющем большинстве случаев сброс крови 
из аорты в легочную артерию через ОАП визуализи-
руется в стволе легочной артерии как поток красного 
спектра, направленный к  датчику в  левой парастер-
нальной позиции по короткой оси (см. рис. 2). Слож-
ности эхокардиографической диагностики и  диффе-
ренциальной диагностики ОАП у  детей могут быть 
обусловлены наличием других разнонаправленных 
потоков, визуализируемых в  стволе легочной арте-
рии, особенно в  режиме цветового допплеровского 
картирования (рис. 3–6). Часть из  них направлена 
«к датчику» и окрашивается в красные цвета, другие 
направлены «от датчика» и визуализируются как по-
токи синего цвета. Таким образом, высокоскоростные 
патологические потоки из аорты в легочную артерию 
через открытый артериальный проток и  аортолегоч-
ную фистулу имеют направление «к датчику» и окра-
шиваются в цвета красного спектра. Низкоскоростные 
потоки из бассейна коронарных артерий в легочную 
артерию через коронарные фистулы чаще окрашива-
ются в синие цвета «от датчика» (см. рис. 3–5).

Диастолический сброс крови через коронарную 
фистулу в  легочную артерию при постоянно-вол-
новом допплеровском картировании отчасти на-
поминает аналогичный сброс через ОАП, однако 
является более низкоскоростным и  менее продол-
жительным по времени, не занимая весь диастоли-
ческий промежуток на допплерограмме (см. рис. 6).

На практике мы столкнулись с 25 случаями, ког-
да у детей был диагностирован ВПС ОАП, но при 
проведении  дифференциально-диагностических 
процедур диагноз был снят. Во всех случаях за ОАП 
были приняты коронарно-легочные фистулы и аор-
толегочные фистулы/свищи малых размеров. Важ-
ным дифференциально-диагностическим призна-
ком отличия коронарно-легочной фистулы от ОАП 
является визуализация ОАП из двух эхокардиогра-
фических доступов: 1) левого парастернального 
по короткой оси на уровне бифуркации ствола ле-
гочной артерии; 2) супрастернального.

Тогда как аортолегочные и  коронарно-легочные 
фистулы/свищи визуализируются только из  левого 

Шумовые эффекты Число наблюдений
(всего 66–100 %)

Диаметр
ОАП, мм

Направление потока, шунтируемого 
через ОАП

Классический систоло-диасто-
лический «машинный» шум

13 (19,6 % от всех диа-
гностированных ОАП) 3,5–4,5 Из аорты в легочную артерию

Систолический шум во 2–3-м 
межреберьях слева у грудины и/
или акцент 2-го тона над легоч-

ной артерией

40 (60,6 % от всех диа-
гностированных ОАП) 2,0–3,5

Из аорты в легочную артерию (28 
случаев)

Из легочной артерии в аорту либо 
перекрестный сброс (12 случаев)

Отсутствие шумовых эффектов 13 (19,6 % от всех диа-
гностированных ОАП) 1,0–1,8 Из аорты в легочную артерию

Примечание: ОАП — открытый артериальный проток

Таблица 2
Данные аускультации у обследованных детей с документированным ОАП

Рис. 3.	Эхокардиограммы выполнены из левого парастернального доступа по короткой оси. В зоне интереса ствол легочной 
артерии в режиме цветного допплеровского картирования. Слева и справа визуализируется поток из коронарной фи-
стулы (предположительно бассейн левой коронарной артерии) в ствол легочной артерии. При цветном допплеровском 
картировании аномальный поток окрашен в синий цвет,  движение «от датчика»
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Рис. 4.	Эхокардиограммы выполнены из левого парастернального доступа по короткой оси. В зоне интереса ствол легочной 
артерии в режиме цветного допплеровского картирования. Слева визуализирована зона бифуркации ствола легочной 
артерии на правую и левую ветви. На правой эхограмме визуализируется поток из коронарной фистулы (бассейн левой 
коронарной артерии) в ствол легочной артерии. При цветном допплеровском картировании аномальный поток окра-
шен в синий цвет, движение «от датчика»

Рис. 5.	Эхокардиограммы выполнены из левого парастернального доступа по короткой оси. В зоне интереса восходящая 
аорта и ствол легочной артерии в режиме цветного допплеровского картирования. Слева визуализирована фистула 
небольших размеров между аортой и стволом легочной артерии. На правой эхограмме визуализируется поток через 
фистулу/свищ из аорты в ствол легочной артерии

Рис. 6.	Диастолические потоки, отражающие сбросы крови через коронарную фистулу в ствол легочной артерии, визуализиру-
ются в секторе положительных значений над изолинией между систолическими и могут симулировать допплерограм-
му при классическом открытом артериальном протоке
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парастернального доступа по короткой оси и не ви-
зуализируются из супрастернального.

Также, если позволял возраст ребенка, при об-
наружении  аортолегочных/коронарно-легочных 
фистул нами проводилась ЭХО КГ с нагрузочными 
пробами. Пациент выполнял 20–30 приседаний в бы-
стром темпе, после чего проводилось повторное ЭХО 
КГ с  оценкой изменения патологического сброса. 
У  подавляющего числа пациентов патологический 
сброс прекращался или значительно снижался, тогда 
как при наличии ОАП, наоборот, как правило, уси-
ливался.

В ходе работы было отмечено, что далеко не всег-
да область бифуркации ствола легочной артерии 
является типичным местом дренирования ОАП. 
Данные атипичных мест локализации ОАП пред-
ставлены в  табл.  3. Хочется отметить, что случаи 
нетипичного дренирования ОАП требуют визуали-
зации протока из нескольких ЭХОКГ-позиций.

В ходе работы был выявлен важный эхокар-
диографический диагностический признак. При 
ЭХО КГ сердца из левой парастернальной позиции 
по короткой оси на уровне ствола легочной артерии 

у  51 % детей с  диагностированным ОАП имелся 
«дефицит» ткани аортолегочной связки (ligamentum 
arteriosum), визуализируемой в поперечном сечении 
непосредственно под бифуркацией ствола легочной 
артерии, а у 8 % детей ткань связки вовсе не визуа-
лизировалась (рис. 7).

Итогом данной работы стали следующие предва-
рительные выводы:
1.	 Классический систоло-диастолический («ма-

шинный») шум сопровождает ВПС ОАП лишь 
в 20 % случаев, в 60 % случаев ОАП может со-
провождаться систолическим шумом во втором-
третьем межреберьях слева у  грудины, а  еще 
в 20 % случаев ОАП может быть немым.

2.	 Можно говорить о  наличии еще одной формы 
ВПС ОАП  — ​непрерывно рецидивирующей, 
сопровождающейся, по-видимому, лишь долго-
временным спазмированием (а не облитерацией) 
стенок протока, с последующим их раскрытием 
и  возобновлением патологического шунта. Для 
исключения рецидивирующего открытого арте-
риального протока эхокардиографическое иссле-
дование детям первого года жизни необходимо 
проводить дважды  — ​после рождения и  в  воз-
расте 11–12 месяцев.

3.	 Эхокардиографическая визуализация ОАП мо-
жет осуществляться из  двух доступов  — ​пара-
стернального и  супрастернального; аортопуль-
мональные и  коронарно-пульмональные свищи 
визуализируются лишь из парастернального до-
ступа, что может являться важным ультразвуко-
вым дифференциально-диагностическим при-
знаком.

4.	 При визуализации бифуркации легочной артерии 
из  левого парастернального доступа по  корот-
кой оси дефицит или полное отсутствие ткани 
в  проекции аортолегочной связки (ligamentum 
arteriosum) может свидетельствовать о  наличии 
ВПС ОАП.
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Таблица 3
Локализация дренирования ОАП

Рис. 7.	 Визуализация аортолегочной связки (ligamentum 
arteriosum) в области бифуркации ствола легочной ар-
терии  (отмечено стрелкой). Дефицит или отсутствие 
ткани может указывать на наличие открытого артери-
ального протока
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Эффективность лечения ранней стадии железодефицитных 
состояний у детей
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Дефицит железа является одним из самых распространенных микроэлементозов. Это имеет особенно большое зна-
чение в растущем организме. Существует достаточно обширный набор медикаментозных пероральных средств для 
коррекции дефицита железа. Использование любого из них может сопровождаться нежелательными побочными эф-
фектами. В каждом конкретном случае у педиатра должна быть возможность выбора наиболее оптимального способа 
лечения железодефицитного состояния, в том числе латентного дефицита железа, как профилактики железодефи-
цитной анемии. В работе представлены данные об использовании лечебно-пищевого комплекса «Сидерал» у детей 
в амбулаторных условиях. Препарат получали 44 ребенка в возрасте от 6 месяцев до 3 лет, находившихся под на-
блюдением в поликлиниках города. Все дети имели изменения в клиническом анализе крови, характерные для легкой 
формы железодефицитной анемии или латентного дефицита железа. Результаты оценивались по данным клиническо-
го анализа крови. Положительная динамика была отмечена у 42 из 44 детей. Через месяц от начала терапии была вы-
явлена лишь тенденция к нормализации уровня гемоглобина, а также показателей MCV и МСН, полная нормализация 
имела место через два месяца. Продолжительность использования лечебно-пищевого комплекса «Сидерал» соответ-
ствовала таковой, рекомендуемой при использовании других медикаментозных средств, и составляла при латентном 
дефиците железа 2 месяца, при легких формах железодефицитной анемии — 3 месяца. Сделано заключение о це-
лесообразности использования данного вида лечебного питания при легких формах железодефицитных состояний 
у детей младшего возраста.

Ключевые слова: анемия; дети; дефицит железа; кровь.
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The deficiency of iron is one of the most widespread deficits. This deficiency is most common in the growing organism. There 
is a large quantity of oral therapies to correct deficit of iron. Usage of any of them can cause adverse side effects. In each and 
every case the pediatrician should have options to choose most optimal course of treatment of the iron deficiency state, in-
cluding latent iron deficiency as iron deficiency anemia prophylaxis. The article represents data of using medical food com-
plex “Sideral” in treatment of outpatient children. The drug was used on 44 children in age between 6 months and 3 years, 
who were observed in city’s out-patient hospitals. All of the children had abnormalities in clinical blood analysis, which are 
specific for mild iron deficiency anemia or latent iron deficiency. The treatment results were evaluated by clinical blood 
analysis. The positive dynamics was observed in 42 of 44 children. In a month after the treatment start, a tendency to hemo-
globin, MCV and MCH levels normalization was detected, the complete normalization occurred in two months. The length 
of medical food comples “Sideral” usage was similar to such, recommended length of other drugs usage, and was equal to 
2 months, while using in latent iron deficiency conditions, and equal to 3 month in mild iron deficiency anemia conditions. 
The conclusion was made that using this medical food is viable in therapy of children with mild forms of iron-deficiency.

Keywords: children; anemia; iron deficiency; blood.
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В структуре микроэлементозов, приводящих 
к развитию гематологических заболеваний неонко-
гематологической природы у детей, основное место 
принадлежит дефициту железа [1, 4, 8]. По патоге-

нетическим механизмам различают железодефи-
цитные состояния (ЖДС), развившиеся вследствие 
абсолютного дефицита железа в  организме, вклю-
чая истощение его депо, а  также функциональный 
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дефицит железа и синдром его депонирования, что 
не  сопровождается истинным дефицитом данного 
микроэлемента в  целом [2]. Анатомо-физиологи-
ческие особенности растущего организма в  целом 
и  обмена железа в  частности предрасполагают 
к развитию абсолютного железодефицита в первую 
очередь у детей раннего возраста. Данный вид па-
тологии включает в себя латентный дефицит желе-
за (ЛДЖ) как более раннюю стадию формирования 
патологического процесса и  собственно железоде-
фицитную анемию (ЖДА) [3]. На долю ЛДЖ при-
ходится, как известно, около 70 % всех абсолютных 
железодефицитных состояний, тогда как на  ЖДА, 
имеющую типичные характеристики в виде микро-
цитоза и  гипохромии, соответственно около 30 %. 
Лечение детей с  ЛДЖ и  ранними стадиями ЖДА 
(анемия легкой степени) является единственно воз-
можным путем профилактики формирования тяже-
лых железодефицитных состояний.

Клиническая медицина располагает большим 
разнообразием лечебных средств, содержащих же-
лезо. Приоритетными среди них в  большинстве 
случаев являются современные препараты трехва-
лентного железа благодаря их способности активно 
всасываться, то  есть по  потребности при наличии 
дефицита железа, а также отсутствию зависимости 
от  приема пищи, лучшей комплаентности и  суще-
ственно менее вероятному оксидантному эффек-
ту на  уровне кишечной стенки [3]. Одним из  воз-
можных способов использования трехвалентного 
железа является назначение специализированного 
продукта лечебно-профилактического питания при 
анемии «Сидерал капли». Особенностью данного 
средства является содержание железа внутри ли-
посом, которые всасываются в  кишечнике через 
М-клетки апикальной части Пейеровой бляшки 
в лимфу. Имеющиеся в литературе сведения об эф-
фективности липосомального железа при ЖДА еди-
ничны и касаются в основном взрослых пациентов, 
нередко страдающих сопутствующей хронической 
патологией. В  этой связи нами проанализирована 
эффективность препарата «Сидерал капли» у детей 
Санкт-Петербурга в амбулаторных условиях по ре-
зультатам специального анкетирования, выполнен-
ного педиатрами детских поликлиник.

Цель работы  — ​оценка гематологической эф-
фективности специализированного продукта лечеб-
но-профилактического питания при анемии «Сиде-
рал капли» у детей с ЖДА.

Материа л и методы
Под наблюдением находились 44 ребенка: 

26 мальчиков и 18 девочек. Возраст детей составил 
от 6 мес. до 1 года — ​20 человек, от 1 до 3 лет — ​

19 человек, от 3 до 5 лет — ​5 детей. Все пациенты 
находились под наблюдением участковых педиа-
тров и имели факторы риска по железодефицитно-
му состоянию. Абсолютные факторы риска: недо-
ношенность и/или малый вес при рождении имели 
14 детей. С весом при рождении более 4 кг с после-
дующими высокими прибавками было 10 человек. 
Остальные 20 детей имели известные анамнестиче-
ские факторы риска [5, 7] в виде патологии беремен-
ности у матерей: анемии беременных, гестоз второй 
половины, обострения хронических заболеваний. 
Из  44 пациентов 38 человек (86,3 %) имели ЖДА 
легкой степени в виде микроцитарной гипохромной 
и,  как правило, регенераторной анемии. У 6 детей 
(13,7 %) показатели гемоглобина и  эритроцитов 
оставались в пределах нормы, но имели место ми-
кроцитоз и гипохромия, что в сочетании с перечис-
ленными анамнестическими факторами позволило 
диагностировать ЛДЖ. Выборочно некоторым де-
тям определялись биохимические показатели: сы-
вороточное железо и ферритин, снижение которых 
подтверждало наличие дефицита железа [6]. Паци-
ентам был назначен специализированный продукт 
лечебно-профилактического питания при анемии 
«Сидерал капли», содержащий трехвалентное же-
лезо в  липосомальной форме, в  дозе, соответству-
ющей прилагаемой инструкции: 1 капля (0,7  мг 
железа) на  килограмм веса в  сутки. В  данном со-
общении приводятся результаты наблюдения за па-
циентами и контроль анализов крови в течение двух 
последующих месяцев. Клинический анализ крови 
с определением числа эритроцитов (Эр), показате-
лей гемоглобина (Нb), объема эритроцитов (MCV) 
и среднего содержания гемоглобина в эритроцитах 
(MCH) выполнялся до начала лечения, через 1 ме-
сяц лечения и через 2 месяца на фоне продолжаю-
щегося приема «Сидерала капли». Переносимость 
лечения во всех случаях была хорошей, осложнений 
и побочных эффектов не отмечалось.

Результаты и обсу ж дение
До начала лечения показатели гемоглобина 

у  детей колебались в  пределах 76–111 г/л, состав-
ляя  в  среднем 90,8 ± 8,4 г/л, число эритроцитов 
3,0–4,7 × 1012/л, в среднем 3,7 ± 0,3 × 1012/л. У всех 
пациентов имели место характерные для ЖДС ми-
кроцитоз и гипохромия. Средний объем эритроцитов 
MCV составлял 61–73 фл, в среднем 65,0 ± 3,5 фл, 
среднее содержание гемоглобина в  эритроцитах 
(МСН) 16–28 пг, в среднем 21,5 ± 2,9 пг. В клиниче-
ских анализах крови, выполненных через 2 недели 
от  начала приема «Сидерала капли», отчетливых 
изменений показателей не  отмечено, лишь у  от-
дельных пациентов произошло увеличение уровня 
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гемоглобина на  1–3 г/л. Через месяц общее число 
эритроцитов повысилось незначительно и  состав-
ляло 3,1–4,7 × 1012/л, в среднем же несколько выше 
исходного показателя  — ​4,4 ± 0,3 × 1012/л. Повы-
шение уровня гемоглобина до 109,8 ± 6,2 г/л, MCV 
до 76,5 ± 3,9 пг и МСН до 24,7 ± 2,5 фл (табл. 1) сви-
детельствует об эффективности ферротерапии, ана-
логичной таковой при использовании других медика-
ментозных препаратов железа. Анализ исследуемых 
показателей крови через 2 месяца лечения показал 
их полную нормализацию. Количество эритроцитов 
у детей находилось в пределах 3,6–5,2 × 1012/л, со-
ставляя в  среднем 4,3 ± 0,2 × 1012/л. Уровень гемо-
глобина оставался невысоким у двух детей первого 
года жизни — ​103 г/л, у остальных детей колебался 
в пределах от 111 до 128 г/л, в среднем 118 ± 0,5 г/л. 
Средний объем эритроцитов нормализовался у всех 
и, находясь в пределах 71–93 фл, составил в сред-
нем 81,6 ± 5,0 фл. Гипохромия эритроцитов отсут-
ствовала у всех детей, на что указывают колебания 
МСН в группе 23,0–33,0 пг, в среднем 28,0 ± 2,3 пг. 
Таким образом, в группе детей с ЖДС в виде ЛДЖ 
и легкой формы ЖДА у 42 пациентов из 44 наблю-
далась полная нормализация показателей клини-
ческого анализа крови через 2 месяца применения 
специализированного продукта лечебно-профилак-
тического питания при анемии «Сидерал капли». 
У двоих детей показатели гемоглобина находились 
в пределах возрастной субнормы. Сроки получения 
гематологического эффекта соответствуют тако-
вым при использовании медикаментозных препа-
ратов железа и  обусловлены продолжительностью 
жизни эритроцитов и,  соответственно, временем, 
необходимым для того, чтобы новые эритроциты, 
достаточно насыщенные гемоглобином в условиях 
коррекции железом, составили большую часть цир-
кулирующих красных клеток крови [5].

Зак лючение
«Сидерал капли», являясь специализированным 

продуктом лечебно-профилактического питания 
при анемии, содержащим трехвалентное железо 
в  липосомальной форме, нормализует показатели 
клинического анализа крови у детей с латентным 
дефицитом железа и  легкой формой железоде-

фицитной анемии в сроки не менее двух месяцев 
от  начала лечения. Это указывает на  вероятный 
положительный эффект в  отношении коррекции 
дефицита железа и  позволяет рекомендовать на-
значение «Сидерала капли» детям раннего воз-
раста в  амбулаторных условиях с  необходимым 
контролем эффективности ежемесячно до полного 
восстановления лабораторных показателей. Общая 
продолжительность использования «Сидерала кап-
ли», как и  медикаментозных препаратов железа, 
определяется исходной тяжестью ЖДС и  должна 
составлять по  общепринятым показаниям не  ме-
нее 2 месяцев для профилактики и не менее 3 ме-
сяцев для лечения легких форм железодефицитной 
анемии.
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Дисфункция печени в патогенезе ожоговой болезни 
и  ее  коррекция сукцинатсодержащими препаратами
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Представлен обзор на основе современных публикаций о влиянии обширных и глубоких ожогов на функции пе-
чени, а также о некоторых новых способах ее коррекции препаратами янтарной кислоты. Печень — основной ор-
ган-мишень при обширных ожоговых повреждениях. Проявления цитолитического и холестатического синдромов 
наблюдаются уже в первые сутки заболевания. С целью коррекции этих состояний необходима четкая схема инфу-
зионной интенсивной терапии. При ожоговой болезни затруднительно добиться восстановления объема циркули-
рующей крови лишь инфузиями плазмозамещающих растворов. Нужны препараты, стабилизирующие нарушения 
обмена веществ и понижающие концентрацию провоспалительных цитокинов. Комплексная интенсивная терапия 
при ожогах должна также включать коррекцию энергопроизводства клеток без усиления транспорта кислорода. 
Субстратные антигипоксанты используются с целью снижения потребности тканей в кислороде, стабилизации 
мембран клеток, а также снижения перекисного окисления липидов. К субстратным антигипоксантам относятся 
препараты янтарной кислоты, обладающие дезинтоксикационным, антигипоксическим, антиоксидантным и гепато-
протективным действием. Препараты модифицируют клеточное дыхание, компенсируют метаболический ацидоз, 
снижая концентрацию лактата, пирувата и цитрата, нормализуют содержание гистамина и серотонина, улучшают 
микроциркуляцию, не оказывая влияния на системную гемодинамику. Все эти эффекты являются патогенетически 
обоснованными при лечении пострадавших от ожогов. Данные о результатах применения препаратов янтарной 
кислоты при лечении пострадавших от обширных глубоких, критических и сверхкритических ожогов в различные 
периоды ожоговой болезни, их влияние на выраженность полиорганной дисфункции у таких пациентов, наличие 
гепатопротекторного эффекта представлены в единичных публикациях, выводы которых неоднозначны.

Ключевые слова: дисфункция печени; ожоговая болезнь; ремаксол; реамберин.
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Current information on the effects of extensive and deep burns upon the liver functions as well as some novel methods of 
its correction with succinic acid derivates are reviewed. The liver is the main target organ for extensive burn injuries. Mani-
festations of cytolytic and cholestatic syndrome were observed already on the first days of the disease. To correct these 
conditions a comprehensive layout of the infusion of intensive therapy is needed. In burn disease it is impossible to restore 
the circulating blood volume only by infusion of plasma-substituting solutions. Thus, these cocktails must contain drugs, 
stabilizing metabolic disorders and reducing the concentration of proinflammatory cytokines. Complex intensive therapy 
in case of burns should also include correction of energy production within the cells without increasing oxygen transport. 
Substrate antihypoxic drugs are used in order to reduce the need of tissues for oxygen, stabilization of cell membranes 
and reduction of lipid peroxidation. Succinic acid is a substrate antihypoxic drug capable of detoxification, antihypoxic, 
antioxidant and hepatoprotective effects. Its derivates modify cellular respiration, compensate for metabolic acidosis, re-
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ducing lactate, pyruvate and citrate concentration, normalize histamine and serotonin concentration, improve microcircula-
tion without affecting systemic hemodynamics. All of these effects are pathogenetically substantiated in the treatment of 
patients with burns. Data regarding the use of drugs on the basis of succinic acid in the treatment of patients with extensive 
deep burns, critical and supercritical burns during various periods of burn disease, their influence on the severity of multiple 
organ dysfunction in these patients, the presence of hepatoprotective effect are reported in a few of publications and their 
conclusions are so far ambiguous enough.

Keywords: liver dysfunction; burn disease; remaxol; reamberin.

Ожоги продолжают оставаться одним из наибо-
лее социально значимых аспектов проблемы трав-
матизма. Несмотря на  прогресс комбустиологии 
и интенсивной терапии, результаты лечения такого 
контингента пострадавших остаются зачастую не-
удовлетворительными. Патогенетическое обоснова-
ние и разработка системы коррекции органной дис-
функции у  пострадавших от  обширных глубоких 
ожоговых поражений являются актуальной задачей 
практической медицины.

Патофизиологические ответы, которые посту-
пают непосредственно во время и сразу после ожо-
га, влияют на долгосрочный результат у пациентов 
[26, 48]. Воспалительная реакция запускается сразу 
после ожога и продолжается в течение нескольких 
месяцев [26]. Она характеризуется гипердинамиче-
ским ответом с повышением температуры тела, по-
требления кислорода и глюкозы, производства угле-
кислого газа, гликогенолиза, протеолиза и липолиза 
[27]. Этот процесс начинается на пятый день после 
травмы и продолжается до 24 месяцев, в результате 
чего происходит потеря мышечной массы, костной 
плотности и общее ожоговое истощение [27, 46, 48]. 
Гиперметаболический ответ связан с  выраженным 
синтезом белков острой фазы в течение 8–12 недель 
после травмы [31, 38].

Глубокие ожоги приводят к  значительным на-
рушениям функций печени, при этом уже в первые 
сутки регистрируются лабораторные признаки гепа-
топривного синдрома [44].

Печень играет центральную роль как отдален-
ный орган-мишень вследствие «системного» вос-
палительного компонента ожоговой болезни. Па-
циенты, имеющие патологию печени до получения 
ожоговой травмы, в 2 раза чаще погибают по срав-
нению с пациентами, у которых не было патологии 
печени до травмы [47].

Тепловая травма приводит к повреждению пече-
ни несколькими путями: гипоперфузия, выделение 
провоспалительных цитокинов, отек, жировая дис-
трофия. В базе Американской ожоговой ассоциации 
повреждения печени находятся в списке топ‑10 са-
мых распространенных осложнений среди взрослых 
пациентов ожогового отделения [49]. Смертность 
от печеночной дисфункции составляет 3,5 % [24].

В недавней статье было показано увеличение 
печени и нарушение синтеза белка у детей с ожого-
вой болезнью, что коррелировало с размером ожога. 
АЛТ и АСТ в сыворотке пациентов были увеличены 
в  два – четыре раза сразу после ожога и  вернулись 
к норме к четвертой – ​шестой неделе [19, 38].

Ожог влияет на структуру и функцию почти каж-
дого органа. Поэтому органная недостаточность 
(будь то один орган или несколько) является суще-
ственным фактором для выживаемости пациентов 
с обширными и глубокими ожогами [38]. Гиперме-
таболические процессы, воспалительная реакция, 
связанная с катаболизмом белков, деградацией ами-
нокислот, резистентностью к  инсулину, гипергли-
кемией, а  также липолизом, вносят существенный 
вклад в развитие органной недостаточности, в пер-
вую очередь печени [12, 34, 38].

В последних исследованиях по  изучению вли-
яния различных органов на  формирование поли-
органной недостаточности при ожоговой болезни 
было показано, что уровень общего билирубина 
выше 4  мг/дл является прогностически неблаго-
приятным для выживаемости пациентов с ожогами 
[18, 34, 41]. Метаболические, иммунные и воспали-
тельные процессы в  печени, синтез белков острой 
фазы имеют большое значение для восстановления 
организма после травмы [29, 31, 34]. Изменения 
в синтезе аминокислот в печени приводят к наруше-
ниям транспортных процессов, что, в свою очередь, 
ведет к  изменениям обмена веществ [29, 31, 34]. 
Результаты исследований свидетельствуют, что это 
непосредственно связано с органной недостаточно-
стью [41]. Экспериментальные исследования пока-
зали, что ожог вызывает значительные изменения 
в  эндоплазматической сети и  митохондриях с  ис-
тощением кальциевых запасов, приводящие к апоп-
тозу гепатоцитов и внутриклеточному воспалению 
[33, 36].

Частота органных нарушений (одного или не-
скольких органов) при ожоговой болезни состав-
ляет 20 %. Нарушения функций печени и  почек 
влекут за  собой наиболее неблагоприятный исход. 
Сочетания нарушений трех и более органов всегда 
фатальны и  не  имеют терапевтического эффекта. 
Предполагается разработка маркеров для прогно-
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зирования рисков у ожоговых пациентов для улуч-
шения результатов лечения [41]. Таким образом, 
раннее выявление органной недостаточности и вме-
шательство необходимы для выздоровления паци-
ентов после ожога.

Метаболизм печени как дезинтоксикационно-
го органа имеет большое значение для выживания 
пациентов с  критическими ожогами. Существуют 
доказательства того, что печень подвергается гипер-
трофии после обширной ожоговой травмы, однако 
сроки и  продолжительность этого процесса неиз-
вестны. Таким образом, своевременное лечение 
может обеспечить предотвращение или снижение 
осложнений, сопровождающих увеличение печени 
[19, 30].

Есть доказательства, что термическая травма ин-
дуцирует запрограммированную гибель гепатоци-
тов. Апоптоз характеризуется фрагментацией ДНК, 
разрушением мембраны и  фагоцитозом разрушен-
ных клеток без воспаления в  отличие от  некроза, 
который включает в  себя набухание клетки, фраг-
ментацию ДНК, случайную дегрануляцию лизо-
сом, разрушение мембраны и экструзию клеточного 
содержимого в  интерстиций. Это вызывает воспа-
ление с  миграцией воспалительных клеток и  вы-
свобождением цитокинов и  свободных радикалов, 
что приводит к  дальнейшему разрушению тканей. 
Так, некроз связан с гистологическими признаками 
воспаления, тогда как апоптоз — ​нет, и эти два про-
цесса могут быть дифференцированы по морфоло-
гическим критериям. С  помощью метода TUNEL 
для выявления апоптоза в  эксперименте не  было 
найдено никаких доказательств некроза в  печени 
у обожженных крыс [30]. Таким образом, вероятно, 
тепловое повреждение вызывает апоптоз гепатоци-
тов. Несмотря на компенсационное увеличение ко-
личества гепатоцитов в ответ на активацию апопто-
за, масса печени и концентрация белка значительно 
снижаются [30].

Механизмы, посредством которых ожог индуци-
рует апоптоз гепатоцитов, до конца не ясны. Было 
высказано предположение, что это может быть вы-
звано ишемией органа. Кроме того, ишемия вызы-
вает апоптоз энтероцитов при обширных ожогах. 
После термической травмы скорость кровотока 
в кишечнике уменьшается почти на 60 % от исход-
ного уровня и остается сниженной около 4 ч. Мож-
но предположить, что скорость кровотока в печени 
тоже замедляется, тем самым вызывая запрограмми-
рованную гибель гепатоцитов. Кроме того, провос-
палительные цитокины, такие как интерлейкин‑1 
и фактор некроза опухоли, были описаны в качестве 
сигнала апоптоза [20, 21]. Таким образом, можно 
предположить два возможных механизма индукции 

апоптоза: ишемия и высокий уровень провоспали-
тельных цитокинов [35, 37, 39, 40].

Кроме показателей повышения апоптоза гепато-
цитов и их пролиферации, есть еще свидетельства 
того, что тепловое повреждение приводит к  на-
рушению функций печени. У  крыс сывороточный 
АСТ и АЛТ значительно увеличились после ожога 
по сравнению с контрольной группой [30]. Было от-
мечено, что концентрация в сыворотке АСТ и АЛТ 
достигла своего пика в  течение первого дня после 
ожога. Однако все ферменты вернулись к  базовой 
линии между 5-м и 7-м днем после ожога. Это по-
вреждение печени может быть связано с отеком тка-
ней. В  ходе исследований было установлено, что 
вес печени и отношение массы печени к телу значи-
тельно увеличились [30]. Так как общая концентра-
ция белка в печени значительно снизилась, можно 
предположить, что гепатомегалия связана с отеком 
тканей, а не с увеличением числа гепатоцитов или 
уровнем белка [30].

Таким образом, ожог вызывает запрограммиро-
ванную клеточную гибель гепатоцитов с сопутству-
ющим увеличением их пролиферации. Несмотря 
на  повышенный уровень регуляции пролиферации 
гепатоцитов, содержание белка в печени было сни-
жено после термической травмы.

Жировая дистрофия — ​очень частая находка, как 
правило, является обратимой. Тем не  менее было 
показано, что жировая дистрофия связана с  повы-
шенной бактериальной транслокацией, печеночной 
недостаточностью и эндотоксемией, разграничивая 
решающую роль печени в  ответ на  термическую 
травму [15]. Степень и  продолжительность увели-
чения печени и связанные с этим функциональные 
изменения, однако, не известны.

Степень дисфункции печени и  ее морфологи-
ческие изменения коррелируют с  площадью ожо-
говой поверхности. Это означает, что чем больше 
ожог, тем больше дисфункция и гепатомегалия [38]. 
В эксперименте на крысах было показано, что вес 
печени по отношению к массе тела значительно вы-
рос на 2-е сутки после ожога [38]. Поскольку кон-
центрация белка в  печени значительно снизилась, 
можно предположить, что увеличение массы печени 
вызвано образованием отека, а не увеличением ко-
личества гепатоцитов или уровня белка [38].

Как было показано в эксперименте, наблюдается 
повышение уровня ферментов АЛТ и АСТ в сыво-
ротке крыс в течение 4–6 недель после ожога, что ука-
зывает на то, что печень повреждается сразу после 
ожога [38]. Уровень билирубина увеличился только 
через 2 недели после ожога. Это говорит о том, что 
он не является важным маркером для оценки степе-
ни повреждения печени в данном случае [38].
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Механизмы внутрипеченочного холестаза связа-
ны с ухудшением транспорта желчных кислот и ор-
ганических ионов внутри гепатоцитов. Это, скорее 
всего, обусловлено снижением транспортных бел-
ков. В  ходе исследований [22, 32] было выяснено, 
что уменьшение количества транспортных белков 
связано со снижением желчных кислот, что приво-
дит к увеличению внутрипеченочных повреждений.

В ходе исследования на протяжении 12 месяцев 
были получены данные о  том, что белки острой 
фазы активно синтезируются в период 6–9 месяцев 
после травмы, в то же время снижается концентра-
ция и собственных белков печени. Повышение фер-
ментов АЛТ и АСТ наблюдается в течение 4 недель, 
после чего возвращается к нормальному состоянию. 
Эти данные позволяют предположить, что в  ответ 
на  термическую травму гепатоциты подвергаются 
апоптозу и некрозу, также снижается синтез белка 
и печеночный метаболизм. Это длится от 4 до 6 не-
дель, затем печень регенерирует. Однако синтез бел-
ков острой фазы и  нарушения обмена длятся еще 
в течение 12 месяцев, и потребность в белке приво-
дит к гепатомегалии и отеку [38].

Поскольку интенсивная терапия присутствует 
только в  первые 7 дней после ожога, отек печени 
вызван не  гиперволемией. В  недавнем исследова-
нии при вскрытиях было обнаружено, что гепатоме-
галия главным образом обусловлена увеличением 
внутрипеченочного жира и гипертрофией гепатоци-
тов [18]. Гипертрофия, в свою очередь, вызвана уве-
личением внутрипеченочного отека [18]. На основа-
нии этих исследований можно сделать вывод, что 
лечение должно быть направлено на предотвраще-
ние гепатомегалии и стабилизацию ее функций, что 
приведет к снижению сопутствующих осложнений.

В 2013 году было проведено исследование, целью 
которого было определение влияния голода на ме-
таболический ответ печени при обширном ожоге 
у крыс. Было установлено, что глюконеогенез, гли-
когенолиз и  окисление жирных кислот одинаково 
активны в контрольной и опытной группах. Однако 
в  группе голодавших животных было значительно 
увеличено поглощение глицина, глутамина, аргини-
на и метионина. В целом основным субстратом для 
глюконеогенеза являются аминокислоты, в частно-
сти глутамин и аргинин. Обе эти аминокислоты, как 
сообщалось, являются «условно-незаменимыми» 
при ожоговой травме [23, 51, 52].

Таким образом, стратегии, которые поддержива-
ют или повышают уровень глюкозы, должны быть 
использованы после ожоговой травмы [45]. Преды-
дущие исследования сообщали о реакции изолиро-
ванной перфузии печени, аналогичной в данном ис-
следовании [16, 17, 42, 43].

Типичный ответ на  тяжелую ожоговую травму 
включает разрушение белка скелетных мышц и ис-
пользование высвобожденных аминокислот для 
глюконеогенеза в  печени. Как следствие, происхо-
дит гепатомегалия.

Это также согласуется с  предыдущими резуль-
татами об увеличении транспортеров аминокислот 
глутамина и аргинина в печени [16, 50].

За последние два десятилетия наибольший про-
гресс в  лечении больных с  обширными ожогами 
был достигнут при хирургическом подходе: иссе-
чение поврежденных тканей и скорейшее закрытие 
дефекта аутологичной кожей (если это возможно) 
или аллогенной, или искусственной кожей [27]. 
Этот подход благоприятно сказывается на заболева-
емости и снижении смертности от глубоких ожогов 
и уменьшает многие осложнения от этих травм. Од-
нако, несмотря на это, успех в излечении пациентов 
зависит от многих стойких угроз, таких как гипер-
метаболизм, преобладание катаболических процес-
сов после травмы, и  эти риски нуждаются в даль-
нейших исследованиях. Гиперметаболический 
ответ на термическую травму у взрослых с площа-
дью ожоговой поверхности 25 % колеблется меж-
ду 118 и 210 % [25]. У пациентов с ожоговой площа-
дью более 40 % гиперметаболизм достигает 180 %.

Сразу после термической травмы потребление 
кислорода, толерантность к глюкозе, сердечный вы-
брос снижены, что характерно для шокового состо-
яния. В следующие 5 дней после поражения потре-
бление кислорода, частота дыхания, производство 
двуокиси углерода, частота сердечных сокращений, 
сердечный выброс, катаболизм белков, жиров и гли-
когена постепенно нарастают. Потребление кисло-
рода органами зависит от разницы в его концентра-
ции в артериальной и венозной крови.

Печень и  мышцы являются основными тканя-
ми, которые нуждаются в увеличении потребления 
кислорода. На клеточном уровне у здоровых людей 
90 % расхода кислорода происходит в митохондри-
ях, из которых 70 % связано с образованием АТФ, 
20 % не связано. Стоить отметить, что увеличение 
производства энергии после травмы коррелирует 
с  окислением субстрата. Расчеты показывают, что 
около 22–23 ккал, образующихся при окислении 
субстрата, могут заменить 1 моль АТФ у ожоговых 
больных [27].

Печень выполняет ряд сложных физиологиче-
ских функций, включая обмен липидов, белков 
и  углеводов, а  также синтез желчи и  мочевины. 
Хорошо известно, что в ответ на серьезное повреж-
дение и  другие стрессовые факторы в  печени на-
блюдается увеличение регуляции метаболизма глю-
козы, жирных кислот и  аминокислот [16]. В  ходе 
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исследований было обнаружено, что в  результате 
ожогового повреждения в  печени происходит уве-
личение глюконеогенеза из  лактата и  вовлечение 
пирувата в  оксалоацетатный бассейн. Кроме того, 
отмечено повышение активности экспрессии генов, 
участвующих в образовании мочевины, некоторых 
аминокислот, глюконеогенезе [43].

Согласно исследованиям, проведенным в 2010 го
ду, выраженность глюконеогенеза зависит от  пло-
щади ожогового поражения. Так, у  крыс с  общей 
ожоговой поверхностью 20 % глюконеогенез не-
сколько снизился, у другой группы с ожоговой по-
верхностью 40 % увеличился глюконеогенез и син-
тез аминокислот, участвующих в  окислительном 
фосфорилировании [28]. Это показывает, что харак-
тер метаболического ответа печени зависит от пло-
щади ожогового повреждения. Так, для получения 
ожоговой площади 20 % производили спинальный 
ожог, для получения 40 % ожоговой поверхности 
производили спинальный и вентральный ожог. Па-
раметры оксигенации в  ожоговой группе с  мень-
шей площадью повреждения были очень близки 
к  контрольной группе, в  то  время как они суще-
ственно изменялись в группе с большей площадью 
повреждения. В  последней поглощение кислорода 
и  производство углекислого газа было увеличено 
на  50–60 % по  сравнению с  контролем и  группой 
с 20 % ожогом.

При таких критических состояниях, как ожого-
вая травма, в  тканях большинства жизнеобеспечи-
вающих органов преобладают процессы окисления, 
«окислительный стресс» [14]. Основные механиз-
мы его возникновения  — ​это интоксикация, ише-
мия, инфицирование. На  фоне ожоговой болезни 
при повышении проницаемости сосудистой стенки 
и выходе плазмы в интерстициальное пространство 
формируется централизация кровообращения. Это 
обеспечивает адекватный приток крови к  приори-
тетным органам в условиях стресса (головной мозг, 
легкие, сердце), что вызывает нарушение регионар-
ного кровотока. Гипоксия периферических тканей 
приводит к активации анаэробного гликолиза и об-
разованию активных форм кислорода. Эти реакции 
сопровождаются высвобождением продуктов пере-
кисного окисления липидов, которые не могут ней-
трализоваться в  условиях критического состояния 
организма. Также способствует усугублению окис-
лительного стресса микробный компонент, так как 
в  ответ на  попадание в  кровоток липополисахари-
дов микробных стенок активируются нейтрофилы, 
макрофаги с  образованием активных форм кисло-
рода. В  этой связи представляет интерес возмож-
ность использования препарата реамберин для воз-
действия на  патогенетические механизмы, так как 

в последнее время стало известно, что этот препа-
рат обладает антиоксидантным, антигипоксантным, 
мембраностабилизирующим действием [2]. Это по-
зволит значительно улучшить результаты лечения 
больных с тяжелой термической травмой.

Янтарная кислoта, входящая в состав и являюща-
яся активным действующим веществом препаратoв 
реамберин, ремаксол, является универсальным про-
межуточным метаболитом. В организме она диссо-
циирована и присутствует в виде аниона — ​сукци-
ната. Окисление сукцината является обязательным 
услoвием каталитического действия любой другoй 
из  карбoновых кислот. При экзогеннoм введении 
янтарнoй кислоты в  первую oчередь ускoряются 
реакции цикла трикарбoновых кислот и  снижа-
ются уровни лактата и  цитрата. Непoсредственно 
при введении сукцината мoжет регистрирoваться 
пoвышение пирувата, косвеннo свидетельствую-
щее o снижении скoрости анаэрoбного гликoлиза. 
В экспериментах in vivo показанo, что применение 
янтарнoй кислoты приводило к увеличению потре-
бления кислорода тканями и  увеличению продук-
ции углекислого газа и тепла.

При недостаточной продукции янтарной кис-
лоты происходят торможение цикла Кребса и  ак-
тивация анаэробного гликолиза. Восстановление 
процессов энергетического обмена начинает за-
висеть от  экзогенного поступления сукцината. 
Таким образом, при восстановлении уровня ян-
тарной кислоты возрастает уровень эндогенно-
го НАД, от  которого зависит скорость протека-
ния начальных реакций цикла трикарбоновых 
кислот. К  противoгипоксическим эффектам сук-
цината отнoсят стимуляцию сукцинатоксидазнoго 
oкисления янтарной кислоты с  вoсстановлением 
ее потребления в  дыхательной цепи митoхондрий 
и вoзрастанием активности антиoксидантной функ-
ции глутатиoна, а также стимуляцией белкoвого об-
мена. Эти эффекты oпределяют ведущую рoль сук-
цината среди всех субстратных антигипoксантов.

Развивающаяся при ожоговой болезни гипок-
сия является причиной накoпления продуктов об-
мена, приводя к  эндотоксикозу, который является 
патофизиологической основой тяжелoго критиче-
ского сoстояния. Также поступающие извне ми-
кробные агенты oбусловливают нарушение всех 
звеньев метаболизма и  транспoрта кислорода, что 
определяет необходимость дальнейшего изучения 
антигипoксантов и  их последующее практическое 
применение.

При хрoнической эндогенной интоксикации, ха-
рактерной для ожоговой болезни, вoзрастает ско-
рость окисления субстратов цикла трикарбoновых 
кислот. Пoддержание уровня интермедиатoв явля-
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ется необходимым для поддержания темпов энерго-
образования, сoответствующих потребностям орга-
низма в стрессoвой ситуации.

Высокая скорость протекания метабoлических 
реакций в печени (в покое составляет 30 % энергo
производства во  всем организме) подразумевает ее 
уязвимость при развитии гипоксии. Гепатoтропность 
препаратoв, содержащих янтарную кислoту, яв-
ляется одной из  причин коррекции эндогенной 
интoксикации при интенсивной терапии критиче-
ских состояний.

Таким образoм, в  основе лечебно-профи
лактическoго действия янтарнoй кислоты лежит ее 
влияние на клеточнoе дыхание, систему перекисно-
го окисления липидов, антиоксидантного статуса, 
синтез белкoв. При этом результат зависит от дoзы 
препарата, режима его введения и исхoдного состо-
яния oрганизма.

С целью изучения свойств реамберина как ме-
таболического корректора окислительного стресса 
в 2006 году было проведено клиническое исследо-
вание на  базе отделения реанимации и  интенсив-
ной терапии Республиканского ожогового центра 
(Белоруссия). В  группы не  включались пациенты 
в состоянии ожогового шока. Пациенты были разде-
лены на две клинические группы: в первую группу 
вошли пациенты, которым в интенсивную терапию 
вводили препарат янтарной кислоты — ​реамберин, 
во  вторую группу  — ​пациенты, не  получавшие 
во время комплексной инфузионной терапии реам-
берин.

У ожоговых больных первой и  второй клини-
ческих групп отмечалoсь достоверное увеличение 
в плазме крoви первичных и втoричных прoдуктов 
перекисного окисления липидов уже на третьи сут-
ки после повреждения. Сравнение этих показателей 
на фоне терапии без и с применением реамберина 
на  5-е, 7-е сутки показало существенную разницу. 
У больных второй группы, не получавших реамбе-
рин, наблюдался существенный рост диенкетонов 
на 30 %, диенконъюгатов на 64 %. У больных пер-
вой группы, получавших реамберин, наоборот, про-
изошло снижение диенконъюгатов на  12 % и  ди-
енкетонов на  83 %. Эти данные свидетельствуют 
о  том, что реамберин способствует нормализации 
процесса перекисного окисления липидов.

В 2013 году было проведено экспериментальнoе 
исследование с  участием 120 крыс, которые были 
разделены на  две группы  — ​кoнтроль (получали 
плацебо) и эксперимент (ввoдили препарат янтарной 
кислоты, реамберин)  — ​после ожога 20 %  от  пло-
щади тела. Было установлено, что летальнoсть 
у крыс с 20 % ожоговой пoверхности сoставила око-
ло 60 %. Инфузия реамберина 10  мл/кг пoзволила 

сoкратить летальнoсть до 33 %, 30 мл/кг — ​до 29 %. 
Из  этoго следует, что включение в  интенсив-
ную терапию начальнoго этапа ожогoвой болез-
ни препаратoв, сoдержащих янтарную кислoту, 
пoвышает выживаемoсть обoжженных крыс.

Введение препарата, сoдержащего в  каче-
стве активного компонента янтарную кислоту, 
спосoбствовало снижению кoличества пoвре
жденных гепатоцитов, имеющих признаки жирoвой 
дистрoфии. Через 24 часа пoсле ожoга на фoне инфу-
зии реамберина зерна гликoгена и липидные гранулы 
oказались меньше, чем в  группе, которая получала 
физиологический раствор. Ко втoрым суткам в клет-
ках печени oтмечаются адаптивно-компенсаторные 
реакции. В  прoсвете синусoв найдено бoльшое ко-
личество звездчатых макрофагов, сoдержащих фраг-
менты клетoк крови и пoгибшие гепатoциты. Об ак-
тивации иммунных процессoв говoрят кoнтакты 
звездчатых клеток с мигрирующими лимфoцитами. 
Свидетельствoм гепатoпротективного действия 
реамберина являются данные гистoлогического 
исследoвания  — ​пoвышение числа интактных 
гепатoцитов, уменьшение кoличества гепатoцитов, 
пoдвергшихся жировой и белкoвой дистрoфии.

В 2012 году было проведено исследование, под-
тверждающее антигипоксическую оценку реамбе-
рина. У 12 пациентов, имеющих 30–60 % ожоговой 
поверхности, находящихся в  стадии септикотоксе-
мии, изучали цитотоксическую активность сыво-
ротки крови (определяли содержание в  сыворотке 
продуктов перекисного окисления липидов) [3, 13], 
образование активных форм кислорода (по  содер-
жанию ТБК-активных продуктов в  сыворотке кро-
ви), состояние антиоксидантной системы (по  ак-
тивности супероксиддисмутазы), функциональную 
активность нейтрофилов.

При исследовании эффективности препарата 
было установлено уменьшение содержания продук-
тов перекисного окисления липидов по сравнению 
с исходным в 2,02 раза, ТБК-активных продуктов — ​
на 25 %, но эти значения превышали таковые у здо-
ровых лиц. Также отмечалось увеличение супер
оксиддисмутазной активности в  1,3 раза, которая 
приближалась к уровню у здоровых лиц.

Полученные результаты свидетельствуют об ак-
тивации перекисного окисления липидов при  ус-
ловном недостатке ферментов антиоксидантной 
системы.

При недостаточном синтезе супероксиддисму-
тазы оксид азота вступает во взаимодействие с су-
пероксидными анионами, что приводит к  образо-
ванию пероксинитритов. Оксид азота воздействует 
на клетки-мишени, регулирует тонус сосудов путем 
активации синтеза циклического гуанилатмонофос-
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фата. Пероксинитриты, в  свою очередь, обладают 
мощным вазоконстрикторным и  цитотоксическим 
действием.

При исследовании цитотоксической активности 
сыворотки обнаружено, что токсические свойства 
цельной плазмы обусловлены накоплением в крове-
носном русле токсинов с молекулами средних раз-
меров (10–200 нм). Они распределяются в токсин-
несущей фракции альбуминов плазмы крови, что 
обусловливает декомпенсацию детоксикационной 
способности альбумина у пострадавших от обшир-
ных ожогов.

Из-за накопления в  сыворотке крови продук-
тов перекисного окисления липидов, способных 
повреждать лейкоциты, возникает декомпенса-
ция функции фагоцитов. Вследствие дисфункции 
ферментов нейтрофилов и  макрофагов, наруше-
ния фагоцитоза эти клетки становятся источником 
вторичной интоксикации в  последующие периоды 
ожоговой болезни. Применение реамберина способ-
ствовало снижению цитотоксической активности 
в 1,14 раза. Это обусловлено снижением поврежда-
ющего потенциала фракции токсинов 10–200 нм.

Кроме того, применение реамберина способ-
ствовало сохранению фагоцитирующей функции 
на уровне субкомпенсации.

Применение препарата реамберин у  пострадав-
ших с  обширными ожогами в  стадии септикоток-
семии способствует уменьшению тяжести эндоток-
сикоза и увеличению факторов антиинфекционной 
защиты, что позволяет снизить риск возникновения 
системного воспалительного ответа и синдрома по-
лиорганной недостаточности [8].

Таким образом, реамберин повышает выживае
мoсть экспериментальных живoтных на  22–31,7 %. 
Терапия реамберином позволяет предотвратить 
повреждение «критических органов» (печени, 
почек, сердца) и  развитие грубых нарушений 
гемoдинамики, кислoтно-основного сoстава крoви, 
что благoприятствует активации механизмoв 
срочнoй адаптации oрганизма [6].

К препаратам, обладающим антигипоксантным 
и антиоксидантным действием, относится ремаксол. 
Это гепатопротектор, который стимулирует синтез 
эндогенного адеметионина, что усиливает анаэ-
робный гликолиз и  обеспечивает доставку восста-
новленного НАД, уменьшая проявления жировой 
дистрофии гепатоцитов [11]. Активный компонент 
этого препарата — ​янтарная кислота — ​элемент пя-
той и шестой реакций цикла трикарбоновых кислот, 
является универсальным энергообеспечивающим 
субстратом [1]. Сукцинат позволяет увеличить мощ-
ность энергообразования в сотни раз по сравнению 
с другими системами организма [4, 10]. Были про-

ведены экспериментальные исследования на  при-
мере обтурационной желтухи у крыс, подтвержда-
ющие гепатопротективное действие ремаксола [9], 
а  также на  примере уровня глутатионпероксидазы 
и  каталазы был доказан антиоксидантный эффект 
ремаксола [7]. Клинические исследования ремак-
сола у  пациентов с  циррозом печени доказали по-
ложительное его влияние на  биохимические пока-
затели: зафиксировали снижение АЛТ, АСТ, общего 
и прямого билирубина, ГГТН и ЩФ, что коррели-
ровало с улучшением клинического течения заболе-
вания  [5]. Помимо янтарной кислоты в  состав ре-
максола входят метионин, никотинамид, рибоксин, 
хлориды калия, натрия и магния.

Результаты экспериментального исследования 
2011  года, проведенные на  основе токсикоза, вы-
званного цисплатином, подтвердили предшествую-
щие данные о гепатопротективном действии ремак-
сола и  показали его гемато- и  нефропротекторные 
действия, что доказывает детоксицирующую актив-
ность препарата [2].

Таким образом, результаты оценки динамики 
изменений биохимических показателей сыворотки 
крови, гистологических и  морфологических пара-
метров, характеризующих работу печени при ожого-
вой болезни и влиянии на них препаратов янтарной 
кислоты, позволяют говорить об  гепатопротектив-
ных и дезинтоксикационных эффектах препаратов, 
содержащих янтарную кислоту, при обширном ожо-
ге. Можно сделать вывод, что инфузии метаболи-
ческих корректоров на  основе янтарной кислоты, 
обладающих способностью купировать типовые 
патологические процессы, являются патогенетиче-
ски обоснованными для повышения эффективности 
терапии ожоговой болезни.

ЛИТЕРАТУРА
1.	 Афанасьев В.В., Лукьянова И.Ю. Особенности при-

менения цитофлавина в современной клинической 
практике. – ​СПб.: Тактик-Студио, 2010. [Afanas’ev VV, 
Luk’yanova IYu. Osobennosti primeneniya tsitoflavina 
v sovremennoy klinicheskoy praktike. Saint Peters
burg: Taktik-Studio; 2010. (In Russ.)]

2.	 Безбородова О.А., Немцова Е.Р., Александрова Л.Н., 
и  др. Оценка детоксицирующего действия пре-
парата «Ремаксол» на  модели токсикоза, индуци-
рованного циспластином // Экспериментальная 
и  клиническая фармакология. — 2011. – Т.  74. — 
№ 3. – С.  26–31. [Bezborodova OA, Nemtsova ER, 
Aleksandrova LN, et al. Otsenka detoksitsiruyushchego 
deystviya preparata “Remaksol” na modeli toksikoza, 
indutsirovannogo tsisplastinom. Eksperimental’naya 
i  klinicheskaya farmakologiya. 2011;74(3):26-31. 
(In Russ.)]



обзоры 139

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

3.	 Васильев А.Г., Комяков Б.К., Тагиров Н.С., Мусаев С.А. 
Чрескожная нефролитотрипсия в  лечении коралло-
видного нефролитиаза // Профилактическая и  кли-
ническая медицина. — 2009. — № 4. – С.  183–186. 
[Vasil’ev AG, Komyakov BK, Tagirov NS, Musaev  SA. 
Chreskozhnaya nefrolitotripsiya v lechenii korallo
vidnogo nefrolitiaza. Profilakticheskaya i klinicheskaya 
meditsina. 2009;(4):183-186. (In Russ.)]

4.	 Воробьева В.В., Зарубина И.В., Шабанов П.Д., Про-
шин С.Н. Защитные эффекты антигипоксантов 
метапрота и  этомерзола в  модели интоксикации 
этиленгликолем // Педиатр. — 2015. – Т. 6. — № 6. – 
С.  59–65. [Vorob’yeva VV, Zarubina IV, Shabanov  PD, 
Proshin SN. Protective effects of antihypoxic substances 
of metaprot and etomerzol in model ethylene glycol 
intoxication. Pediatr. 2015;6(6):59-65. (In Russ.)]

5.	 Заричавский М.Ф., Каменский Е.Д., Мурагатов И.Н. 
Оценка эффективности применения ремаксола 
у больных циррозом печени // Хирургия. — 2013. — 
№ 3. – C. 79–82. [Zarichavskiy MF, Kamenskiy ED, 
Muragatov IN. Otsenka effektivnosti primeneniya 
remaksola u bol’nykh tsirrozom pecheni. Khirurgiya. 
2013;(3):79-82. (In Russ.)]

6.	 Зиновьев Е.В., Нестеров Ю.В., Лагвилава Т.О. Экс-
периментальная оценка влияния реамберина и ци-
тофлавина на течение и исходы ожоговой болезни // 
Экспериментальная и клиническая фармакология. — 
2013. – Т. 76. — № 4. – C. 39–44. [Zinov’ev EV, Neste
rov YuV., Lagvilava TO. Eksperimental’naya otsenka 
vliyaniya reamberina i  tsi-toflavina na techenie 
i  iskhody ozhogovoy bolezni. Eksperimental’naya 
i  klinicheskaya farmakologiya. 2013;76(4):39-44. 
(In Russ.)]

7.	 Коваленко А.Л., Власов Т.Д., Чефу С.Г., Смирнова 
Н.Г. Влияние инфузионного гепатопротектора ре-
максол на функцию печени крыс на модели обту-
рационной желтухи // Экспериментальная и клини-
ческая фармакология. — 2010. — № 9. – С. 24–27. 
[Kovalenko AL, Vlasov TD, Chefu SG, Smirnova NG. 
Vliyanie infuzionnogo gepatoprotektora remaksol 
na funktsiyu pecheni krys na modeli obturatsionnoy 
zheltukhi. Eksperimental’naya i  klinicheskaya 
farmakologiya. 2010;(9):24-27. (In Russ.)]

8.	 Козинец Г.П., Осадчая О.И., Цыганков В.П., и  др. 
Коррекция метаболической гипоксии у пострадав-
ших с тяжелой термической травмой в стадии ожо-
говой септикотоксемии // Клиническая хирургия. — 
2012. — № 12. – С. 38–42. [Kozinets GP, Osadchaya OI, 
Tsygankov VP, et al. Korrektsiya metabolicheskoy 
gipoksii u postradavshikh s tyazheloy termicheskoy 
travmoy v stadii ozhogovoy septikotoksemii. 
Klinicheskaya khirurgiya. 2012;(12):38-42. (In Russ.)]

9.	 Сарвилина И.В. Разработка индивидуальных ре-
жимов дозирования реамберина // Вест. Санкт-

Петербургской гос. мед. акад. им. И. И. Мечни-
кова.  — 2006. — № 1. — С. 94-101. [Sarvilina IV. 
Razrabotka individual’nykh rezhimov dozirovaniya 
reamberina. Vest. Sankt-Peterburgskoy gos. med. akad. 
im. I.I. Mechnikova. 2006;1:94-101. (In Russ.)]

10.	 Сологуб Т.В., Горячева Л.Г., Суханов Д.С., и  др. Ге-
патопротективная активность Ремаксола при 
хронических поражениях печени (материалы 
многоцентрового рандомизированного плацебо-
контролируемого исследования) // Клин. мед. — 
2010. — № 1. – С. 62–66. [Sologub TV, Goryacheva LG, 
Sukhanov DS, et al. Gepatoprotektivnaya aktivnost’ 
Remaksola pri khronicheskikh porazheniyakh pecheni 
(materialy mnogotsentrovogo randomizirovannogo 
platsebo-kontroliruemogo issledovaniya). Klin med. 
2010;(1):62-66. (In Russ.)]

11.	 Суханов Д.С., Иванов А.К., Романцов М.Г., Коваленко 
А.Л. Лечение гепатотоксических осложнений про-
тивотуберкулезной терапии сукцинатсодержащими 
препаратами // Рос. мед. журн. — 2009. — № 6. – 
С. 22–25. [Sukhanov DS, Ivanov AK, Romantsov MG, 
Kovalenko AL. Lechenie gepatotoksicheskikh 
oslozhneniy protivotuberkuleznoy terapii suktsinat
soderzhashchimi preparatami. Ros med zhurn. 
2009;(6):22-25. (In Russ.)]

12.	 Тагиров Н.С., Назаров Т.Х., Васильев А.Г., и  др. 
Опыт применения чрескожной нефролитотрипсии 
и  контактной уретеролитотрипсии в  комплексном 
лечении мочекаменной болезни // Профилакти-
ческая и клиническая медицина. — 2012. — № 4. – 
С.  30–33. [Tagirov NS, Nazarov TKh, Vasil’ev AG, et 
al. Opyt primeneniya chreskozhnoy nefrolitotripsii 
i  kontaktnoy ureterolitotripsii v kompleksnom 
lechenii mochekamennoy bolezni. Profilakticheskaya 
i klinicheskaya meditsina. 2012;(4):30-33. (In Russ.)]

13.	 Цыган Н.В., Трашков А.П., Васильев А.Г., и др. Ней-
ропротекция усиливает нейротрофические ме-
ханизмы, предотвращая повреждение нейронов 
и нейроглии при гипоксии мозга // Российские био-
медицинские исследования. — 2016. – Т. 1. — № 1. – 
С. 30–39. [Tsygan NV, Trashkov AP, Vasiliev AG, et al. 
Neuroprotection boosts neurotrophic mechanisms 
preventi ng damage of neurons and neuroglia in 
case of cerebral hypoxia. Russian Biomedical Research. 
2016;1(1):30-39. (In Russ.)]

14.	 Чурилов Л.П., Васильев А.Г. Патофизиология им-
мунной системы: Учебное пособие.  – СПб.: ФО-
ЛИАНТ, 2014. — 664 c. [Churilov LP, Vasil’ev AG. 
Patofiziologiya immunnoy sistemy: Uchebnoe 
posobie. Saint Petersburg: FOLIANT; 2014. 664 p. 
(In Russ.)]

15.	 Anisimov VN, Popovich IG, Zabezhinski MA, et al. Sex 
differences in aging, life span and spontaneous tu-
morigenesis in 129/sv mice neonatally exposed to 



обзоры

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

140

metformin. Cell Cycle. 2015;14(1):46-55. doi: 10.41
61/15384101.2014.973308.

16.	 Banta S, Vemula M, Yokoyama T, et al. Contribution 
of gene expression to metabolic fluxes in hyper-
metabolic livers induced through burn injury and ce-
cal ligation and puncture in rats. Biotechnol. Bioeng. 
2007;97:118-137. doi: 10.1002/bit.21200.

17.	 Banta S, Yokoyama T, Berthiaume F, Yarmush ML. 
Effects of dehydroepiandrosterone administration 
on rat hepatic metabolism following thermal in-
jury. J Surg Res. 2005;127:93-105. doi: 10.1016/j.
jss.2005.01.001.

18.	 Barrow RE, Hawkins HK, Aarsland A, et al. Identifica-
tion of factors contributing to hepatomegaly in se-
verely burned children. Shock. 2005;24:523-528. 
doi: 10.1097/01.shk.0000187981.78901.ee.

19.	 Barrow RE, Mlcak R, Barrow LN, Hawkins HK. In-
creased liver weights in severely burned children: 
comparison of ultrasound and autopsy measure-
ments. Burns. 2004;30:565-568. doi: 10.1016/j.
burns.2004.01.027.

20.	 Billich A, Bornancin F, Mechtcheriakova D, et al. Basal 
and induced sphingosine kinase 1 activity in A549 
carcinoma cells: function in cell survival and IL‑1be-
ta and TNF-alpha induced production of inflamma-
tory mediators. Cell Signal. 2005;17:1203-1217. 
doi: 10.1016/j.cellsig.2004.12.005.

21.	 Boyen GB, Steinkamp M, Geerling I, et al. Proin-
flammatory cytokines induce neurotrophic factor 
expression in enteric glia: a key to the regulation 
of epithelial apoptosis in Crohn’s disease. Inflamm 
Bowel Dis. 2006;12:346-354. doi: 10.1097/01.
MIB.0000219350.72483.44.

22.	 Bolder U, Jeschke MG, Landmann L, et al. Heat stress 
enhances recovery of hepatocyte bile acid and organic 
anion transporters in endotoxemic rats by multiple 
mechanisms. Cell Stress Chaperones. 2006;11:89-100. 
doi: 10.1379/CSC‑143R.1.

23.	 Chen CL, Fei Z, Carter EA, et al. Metabolic fate of 
extrahepatic arginine in liver after burn injury. Me-
tabolism. 2003;52:1232-1239. doi: 10.1016/S0026-
0495(03)00282-8.

24.	 Cumming J, Purdue GF, Hunt JL, O’Keefe GE. Objective 
estimates of the incidence and consequences of mul-
tiple organ dysfunction and sepsis after burn trauma. 
J Trauma. 2001;50:510-5. doi: 10.1097/00005373-
200103000-00016.

25.	 Dickerson RN, Gervasio JM, Riley ML. Accuracy of pre-
dictive methods to estimate resting energy expen-
diture of thermally-injured patients. JPEN J Parenter 
Enteral Nutr. 2002;26:17-29. doi: 10.1177/0148607
10202600117.

26.	 Finnerty CC, Herndon DN, Przkora R. Cytokine expres-
sion profile over time in severely burned pediatric 

patients. Shock. 2006;26:13-19. doi: 10.1097/01.
shk.0000223120.26394.7d.

27.	 Herndon DN, Tompkins RG. Support of the meta-
bolic response to burn injury. Lancet. 2004;363: 
1895-1902. doi: 10.1016/S0140-6736(04)16360-5.

28.	 Izamis M-L, Sharma N, Uygun B, et al. In situ meta-
bolic flux analysis to quantify the liver metabolic re-
sponse to experimental burn injury. Biotechnology and 
Bioengineering. 2011;108(4):839-852. doi: 10.1002/
bit.22998.

29.	 Jeschke MG. The hepatic response to thermal in-
jury: is the liver important for postburn outcomes. 
Mol Med. 2009;15:337-351. doi: 10.2119/mol-
med.2009.00005.

30.	 Jeschke MG, Aili Low JF, Spies M, et al. Gastrointestinal 
and liver physiology. American Journal of Physiology. 
2001:280.

31.	 Jeschke MG, Barrow RE, Herndon DN. Extended hy-
permetabolic response of the liver in severely burned 
pediatric patients. Arch Surg. 2004;139:641-647. 
doi: 10.1001/archsurg.139.6.641.

32.	 Jeschke MG, Bolder U, Chung DH, et al. Gut mucosal 
homeostasis and cellular mediators after severe ther-
mal trauma, the effect of insulin-like growth factor-I 
in combination with insulin-like growth factor bind-
ing protein‑3. Endocrinology. 2006.

33.	 Jeschke MG, Gauglitz GG, Song J. Calcium and ER stress 
mediate hepatic apoptosis after burn injury. J Cell Mol 
Med. 2009;13:1857-1865. doi: 10.1111/j.1582-
4934.2008.00644.x.

34.	 Jeschke MG, Chinkes DL, Finnerty CC. Pathophysiologic 
response to severe burn injury. Ann Surg. 2008;248:387-
401. doi: 10.1097/sla.0b013e3181856241.

35.	 Jeschke MG, Einspanier R, Klein D, Jauch KW. Insulin 
attenuates the systemic inflammatory response to 
thermal trauma. Mol Med. 2002;8:443-450.

36.	 Jeschke MG, Finnerty CC, Herndon DN. Severe injury 
is associated with insulin resistance, endoplasmic 
reticulum stress response, and unfolded protein re-
sponse. Ann Surg. 2012;255:370-378. doi: 10.1097/
SLA.0b013e31823e76e7.

37.	 Jeschke MG, Klein D, Herndon DN. Insulin treat-
ment improves the systemic inflammatory reaction 
to severe trauma. Ann Surg. 2004;239:553-560. 
doi: 10.1097/01.sla.0000118569.10289.ad.

38.	 Jeschke MG, Micak RP, Finnerty CC, Herndon DN. 
Changes in liver function and size after a severe 
thermal injury. Clinical Aspects. 2007;28(2):172-177. 
doi: 10.1097/shk.0b013e318047b9e2.

39.	 Jeschke MG, Rensing H, Klein D, et al. Insulin pre-
vents liver damage and preserves liver func-
tion in lipopolysaccharide-induced endotoxemic 
rats. J Hepatol. 2005;42:870-879. doi: 10.1016/j.
jhep.2004.12.036.



обзоры 141

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

40.	 Klein D, Einspanier R, Bolder U, Jeschke MG. Differ-
ences in the hepatic signal transcription pathway 
and cytokine expression between thermal injury and 
sepsis. Shock. 2003;20:536-543. doi: 10.1097/01.
shk.0000093345.68755.98.

41.	 Kraft R, Herndon DN, Finnerty CC, Shahrokhi S. 
Occurrence of multiorgan dysfunction in pe-
diatric burn patients  — ​incidence and clinical. 
Ann Surg. 2014;259(2):381-387. doi: 10.1097/
SLA.0b013e31828c4d04.

42.	 Lee K, Berthiaume F, Stephanopoulos GN, Yarmush 
ML. Profiling of dynamic changes in hypermeta-
bolic livers. Biotechnol Bioeng. 2003;83:400-415. 
doi: 10.1002/bit.10682.

43.	 Lee K, Berthiaume F, Stephanopoulos GN, et al. Meta-
bolic flux analysis of post-burn hepatic hypermetab-
olism. Metabol Eng. 2000;2:312-327. doi: 10.1006/
mben.2000.0160.

44.	 Nugent N, McCormick PA, Orr DJA. Severe acute hepa-
titis in a burns patient. Burns. 2004;30(6):610-611. 
doi: 10.1016/j.burns.2004.03.003.

45.	 Orman MA, Ierapetritou MG, Androulakis IP, Berthiaume 
F. Effect of fasting on the metabolic response of liver 
to experimental burn injury. PLoS ONE. 2013;8(2):1-15. 
doi: 10.1371/journal.pone.0054825.

46.	 Pereira C, Murphy K, Jeschke M. Post burn muscle 
wasting and the effects of treatments. Int J Biochem 

Cell Biol. 2005;37:1948-1961. doi: 10.1016/j.bio-
cel.2005.05.009.

47.	 Price LA, Thombs B, Chen CL, Milner SM. Liver disease 
in burn injury: evidence from a national sample of 
31,338 adult patients. J Burns Wounds. 2007;7:e1.

48.	 Przkora R, Barrow RE, Jeschke MG. Body composi-
tion changes with time in pediatric burn patients. 
J Trauma. 2006;60:968-971. doi: 10.1097/01.
ta.0000214580.27501.19.

49.	 Steinvall I, Fredrikson M, Bak Z, Sjoberg F. Incidence 
of early burn-induced effects on liver function as 
reflected by the plasma disappearance rate of in-
docyanine green: A prospective descriptive cohort 
study. Burns. 2012;38:214-224. doi: 10.1016/j.
burns.2011.08.017.

50.	 Vemula M, Berthiaume F, Jayaraman A, Yarmush ML. 
Expression profiling analysis of the metabolic and 
inflammatory changes following burn injury in rats. 
Physiol Genomics. 2004;18:87-98. doi: 10.1152/
physiolgenomics.00189.2003.

51.	 Wilmore DW. The effect of glutamine supplementa-
tion in patients following elective surgery and acci-
dental injury. J Nutr. 2001;131:2541-2550.

52.	 Yu YM, Ryan CM, Castillo L, et al. Arginine and orni-
thine kinetics in severely burned patients: increased 
rate of arginine disposal. Am J Physiol Endocrinol 
Metab. 2001;280:509-517.

Татьяна Викторовна Брус — аспирант, кафедра патологиче-
ской физиологии с курсами иммунопатологии и медицинской 
информатики. ФГБОУ ВО «Санкт-Петербургский государ-
ственный педиатрический медицинский университет» Мин
здрава России. E-mail: bant.90@mail.ru.

Tatiana V. Brus — Postgraduate Student, Department of Patho-
logic Physiology Courses Immunopathology and Medical Infor-
matics. St Petersburg State Pediatric Medical University, Minis-
try of Healthcare of the Russian Federation. E-mail: bant.90@
mail.ru.

Николай Валентинович Хайцев — д-р биол. наук, профессор. 
Кафедра патологической физиологии с курсами иммуно-
патологии и медицинской информатики. ФГБОУ ВО «Санкт-
Петербургский государственный педиатрический медицин-
ский университет» Минздрава России. E-mail: nvh195725@
gmail.com.

Nikolay V. Khaytsev — MD, PhD in Biological sciences, Professor, 
Department of Pathologic Physiology Courses Immunopatholo-
gy and Medical Informatics. St Petersburg State Pediatric Medi-
cal University, Ministry of Healthcare of the Russian Federation. 
E-mail: nvh195725@gmail.com.

Алефтина Алексеевна Кравцова — канд. биол. наук, до-
цент. Кафедра патологической физиологии с курса-
ми иммунопатологии и медицинской информатики. 
ФГБОУ ВО «Санкт-Петербургский государственный педиа-
трический медицинский университет» Минздрава России. 
E-mail: aleftinakravcova@mail.ru.

Aleftina A. Kravtsova — PhD, Associate Professor, Department of 
Pathologic Physiology Courses Immunopathology and Medical 
Informatics. St Petersburg State Pediatric Medical University, 
Ministry of Healthcare of the Russian Federation. E-mail: alefti-
nakravcova@mail.ru.

◆ Информация об авторах 	 ◆ Information about the authors



обзоры

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

142
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Диагностика заболеваний генетической природы нередко представляет непростую задачу. В частности, многие бо-
лезни встречаются с настолько низкой частотой, что далеко не все врачи знакомы с их клиническими проявлениями. 
Кроме того, даже если предварительный диагноз удается установить, поиск патогенных мутаций может быть крайне 
затруднен вследствие высокой генетической гетерогенности; более того, во многих случаях первичный дефект неиз-
вестен. Недавно разработанные технологии высокопроизводительного секвенирования (секвенирования нового по-
коления, Next Generation Sequencing, или NGS) позволяют преодолеть эти трудности. Если ранее генетическое тести-
рование сводилось к расшифровке последовательности одного или в лучшем случае нескольких генов, в настоящее 
время появилась возможность широкомасштабного анализа генетической информации. Одной из наиболее популяр-
ных разновидностей NGS является полноэкзомное секвенирование (ПЭС), позволяющее одномоментно расшифровать 
структуру кодирующих последовательностей (экзонов) всех известных генов. Поскольку большинство патогенных 
мутаций затрагивает именно экзоны, такой подход открывает блестящие перспективы в области ДНК-диагностики 
наследственных заболеваний. Несмотря на то, что технология ПЭС существует всего несколько лет, ее использование 
позволило выяснить причины более 150 генетических синдромов. В настоящем обзоре обсуждаются общие принципы 
полноэкзомного секвенирования, а также основные направления применения данной технологии в медицине.

Ключевые слова: полноэкзомное секвенирование; мутации; редкие заболевания.
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Diagnostics of genetic diseases in clinical routine often presents a challenge. In particular, most of hereditary diseases 
are exceptionally rare and therefore unfamiliar to practicing physicians. Furthermore, even if the diagnosis of a particular 
genetic condition appears convincing on the level of clinical evidence, the causative mutation often remains unknown due 
to limitations in DNA testing procedures. Recently developed high-throughput sequencing technologies (Next Generation 
Sequencing, NGS; synonym: massive parallel sequencing) provide a breakthrough in medical genetics. While in the past ge-
netic testing was limited to a single gene or, at best, to a small number of genes, NGS is compatible with a large-scale DNA 
analysis. One of the most popular applications of NGS is whole exome sequencing (WES), which allows simultaneous reading 
of coding sequences (exons) of all known genes. Although this technology exists only for a few years, its use has already led 
to discovery of the causes of more than 150 genetic syndromes. Furthermore, WES may be recommended for the use in clini-
cal routine for selected patients with orphan disease, especially for the families with multiple affected relative. It is likely 
that WES will become a powerful screening tool in the near future. This review discusses general principles of WES as well 
as the applications of this technology in medicine.

Keywords: whole exome sequencing; mutations; rare diseases.
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Появление высокопроизводительного секвени-
рования нового поколения (Next Generation Sequen
cing, NGS) привело к революционному расширению 
возможностей ДНК-диагностики. Если ранее гене-
тическое тестирование было, как правило, ориен-
тировано на единичные гены, то в настоящее время 

стала реальной единовременная оценка состояния 
всего генома.

Термин NGS объединяет различные подходы 
к  крупномасштабной расшифровке генетической 
информации. Помимо собственно технологии сек-
венирования, методы NGS отличаются по  объему 
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выполняемого анализа. Так, полногеномное секве-
нирование подразумевает прочтение практически 
всей геномной ДНК, включая некодирующие после-
довательности. Таргетное секвенирование, напро-
тив, позволяет сконцентрировать усилия на анализе 
определенного набора диагностически значимых 
генов. Наконец, полноэкзомное секвенирование 
(ПЭС) основано на  оценке всех кодирующих по-
следовательностей генома. Именно последний под-
ход, по-видимому, обладает наибольшими перспек-
тивами.

Несмотря на то, что суммарная протяженность эк-
зонов, то есть участков ДНК, кодирующих белки, со-
ставляет всего 1 % генома, известно, что подавляю-
щее большинство мутаций, имеющих медицинскую 
значимость, локализуется именно в  экзонах  [11]. 
Исходя из этого, для решения диагностических за-
дач более дешевое экзомное секвенирование имеет 
преимущества перед геномным. С  экономической 
точки зрения альтернативой может служить созда-
ние диагностических панелей (мультигенное тар-
гетное секвенирование). Однако такой подход под-
разумевает, что все гены, мутации которых связаны 
с риском развития интересующего нас заболевания, 
уже известны. Полноэкзомное секвенирование ли-
шено данного ограничения, поскольку оно не толь-
ко позволяет выявлять дефекты известных генов, 
но и предоставляет шансы открытия новых генети-
ческих элементов, вызывающих болезни. Совмещая 
в  себе диагностические и  исследовательские воз-
можности, эта технология становится важнейшим 
инструментом изучения наследственной патологии.

Принципы полноэкзомного 
секвенирования

Следует заметить, что процедура высокопроиз-
водительного секвенирования параллельно разраба-
тывалась различными компаниями (Illumina, Roche, 
Life Technologies), каждая из  которых предлагает 
собственные технологические решения. В  любом 
случае методика подразумевает одновременное сек-
венирование миллионов коротких фрагментов ДНК 
с последующей «сборкой» индивидуальных прочте-
ний в геном или экзом.

Главной чертой, отличающей экзомное секвени-
рование от других видов NGS, является предвари-
тельное обогащение ДНК в отношении кодирующих 
последовательностей. Таким образом, методика 
ПЭС включает несколько общих этапов: подготовку 
библиотеки, обогащение, секвенирование и биоин-
форматическую обработку данных (рис. 1).

В настоящее время наиболее популярным явля-
ется полноэкзомное секвенирование на  платформе 
фирмы Illumina. Согласно ее протоколу ДНК фраг-
ментируется на  короткие кусочки (300–600 пар 
оснований), к  которым пришиваются адаптеры  — ​
нуклеотидные последовательности, необходимые 
для заякоривания на микрочипе и начала процесса 
секвенирования. Этот этап называется подготовкой 
библиотеки.

Обогащение по  кодирующей последовательно-
сти достигается посредством гибридизации ДНК 
с  биотинилированными зондами, специфичными 
к  экзонам. Фрагменты ДНК, связавшиеся с  зонда-
ми, осаждаются на магнитных частицах, покрытых 

Рис. 1.	Основные этапы полноэкзомного секвенирования

Кровь Геномная ДНК

Секвенирование Экзомное обогощение

Выявление патогенной мутации

Подготовка 
ДНК-библиотеки

Биоинформатическая 
обработка 

данных
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стрептавидином, и  затем используются для секве-
нирования, а прочие (несвязавшиеся) участки уда-
ляются.

Следующие этапы анализа осуществляются не-
посредственно в приборе (секвенаторе), в который 
помещается стеклянный микрочип. На его поверх-
ности фиксированы олигонуклеотиды, последова-
тельность которых комплементарна адаптерам, на-
ходящимся на концах фрагментов ДНК. Связывание 
олигонуклеотидов с  адаптерами инициирует про-
ведение так называемой «мостиковой» ПЦР, в  ре-
зультате которой генерируется огромное количество 
кластеров, или ДНК-клонов.

Размноженные таким образом фрагменты ДНК 
далее подвергаются секвенированию посредством 
синтеза. Оно начинается с  добавления прайме-
ра, комплементарного адаптеру на  одном из  кон-
цов фрагмента; отжиг праймера позволяет ДНК-
полимеразе проводить присоединение нуклеотидов. 
Встраивание нуклеотида, комплементарного матри-
це, вызывает изменение уровня флуоресцентного 
сигнала. Последовательное считывание флуорес-
ценции от каждого встроившегося в цепь нуклеоти-
да дает возможность определить состав короткого 
фрагмента ДНК. В итоге прибор переводит флуорес-
центный сигнал на язык букв (нуклеотидов), проду-
цируя большое число индивидуальных прочтений, 
которые затем сопоставляются с референсным гено-
мом человека. Выявленные отличия подвергаются 
аннотации  — ​оценке их влияния на  аминокислот-
ную последовательность.

В среднем, в результате секвенирования экзома 
обнаруживается около 20 000 генетических вари-
аций [6]; далее они подвергаются фильтрации, за-
дачей которой является отсеивание нейтральных 
вариантов, не обладающих функциональной значи-
мостью. Этот этап представляет наибольшие слож-
ности, поскольку эффект многих генетических ва-
риантов в  отношении функции белка неясен. Для 
успешного выявления искомых патогенных мута-
ций необходимо тесное взаимодействие врача-ге-
нетика и специалистов в области биоинформатиче-
ской обработки данных.

Применение в медицине
За относительно недолгое время своего суще-

ствования ПЭС убедительно продемонстрировало 
свою эффективность в  установлении причин ге-
нетических заболеваний [6, 10, 11, 16]. В  первую 
очередь речь идет о  болезнях, наследование кото-
рых подчиняется законам Менделя. В  таких слу-
чаях наиболее понятна логика поиска патогенных 
мутаций: выявленное повреждение должно при-
сутствовать у больных и отсутствовать у здоровых 

членов семьи. Всего за несколько лет практическо-
го применения (2009–2014) экзомное секвенирова-
ние позволило обнаружить более 150 новых генов, 
причастных к  развитию редких генетических син-
дромов [13], и список открытий продолжает посто-
янно пополняться. Технологический прорыв привел 
к существенному обогащению представлений о не-
которых заболеваниях, этиология которых ранее 
была неясна: в частности, удалось выявить редкие 
мутации, приводящие к  возникновению шизофре-
нии и расстройствам аутистического спектра [2, 15].

ПЭС с  успехом применяется для диагностики 
наследственных опухолевых синдромов [17], эндо-
кринопатий [4], неврологических заболеваний [7, 9] 
и первичных иммунодефицитов [3, 12]. Обсуждает-
ся также целесообразность использования ПЭС для 
неонатального скрининга [5].

Применение полноэкзомного секвенирования 
наиболее оправдано в  двух ситуациях  — ​при диа-
гностике редких (орфанных) заболеваний, а  также 
при ДНК-тестировании в случае болезней, облада-
ющих высокой генетической гетерогенностью.

Число нозологических форм орфанных болезней 
достигает 6000–7000, и большинство из них имеет 
генетическую природу. Есть данные, что около по-
ловины пациентов, несмотря на  огромный объем 
проведенных исследований, так никогда и не полу-
чает конкретного диагноза [14]. Этот факт связыва-
ют с высокой гетерогенностью и атипичной симпто-
матикой более или менее известных заболеваний, 
а также недостаточным знакомством врачей со мно-
гими видами редкой патологии. Экзомное секвени-
рование дает возможность поиска «без гипотезы», 
то есть без предварительного представления о том, 
какие именно гены, сигнальные каскады или мета-
болические пути повреждены в организме пациен-
та. В  этом случае оно служит исследовательским 
инструментом, результатом применения которого 
может стать открытие нового гена или не описанно-
го ранее синдрома. Как показывает опыт, заверше-
ние «диагностической одиссеи», то есть обретение 
пациентом конкретного диагноза, всегда приносит 
семье существенное облегчение.

Учитывая исключительную редкость некоторых за-
болеваний, успех поиска зависит от рациональной ор-
ганизации исследования. Выявить патогенную мута-
цию относительно просто, если удается найти семью, 
у нескольких членов которой присутствуют сходные 
клинические признаки. Если это невозможно, то мож-
но попытаться набрать в исследование спорадические 
случаи заболевания с похожей симптоматикой.

Нередко заболевания генетической природы 
возникают вследствие так называемых мутаций 
de  novo  — ​наследственных дефектов, которые от-
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сутствуют в  экзоме родителей и  возникают непо-
средственно у  ребенка вследствие естественного 
мутагенеза. Для того чтобы выявить такую мута-
цию, требуется провести экзомное секвенирование 
триады «здоровый отец — ​здоровая мать — ​боль-
ной ребенок».

В процессе диагностики болезней с высокой ге-
нетической гетерогенностью использование ПЭС 
может быть продиктовано соображениями эконо-
мической целесообразности. Например, известно 
около 250 генов, причастных к  развитию несин-
дромальной тугоухости; помимо этого, нарушения 
слуха входят в структуру примерно 400 различных 
синдромов [13]. В подобной ситуации выборочный 
анализ отдельных генов крайне редко приводит 
к успеху.

Преимущества полноэкзомного секвенирования 
продемонстрированы авторами при диагностике 
синдрома Барде – Бидля  — ​аутосомно-рецессив-
ного наследственного заболевания, основными 
клиническими проявлениями которого являются 
ожирение, гипогонадизм, пигментный ретинит 
и  патология почек. Сложность генетического те-
стирования в  данном случае связана с  тем, что 
на  сегодняшний момент известно не менее 19 ге-
нов, ответственных за развитие данной болезни [1]; 
при этом каузативные генетические повреждения 
удается выявить лишь у 80 % больных, что свиде-
тельствует о существовании других, еще не откры-
тых генов. В ходе наших исследований секвениро-
вание семейных случаев синдрома Барде – Бидля 
выявило у больных не описанную ранее мутацию 
гена BBS7 в  гомозиготном состоянии. Поскольку 
родители больных детей не являлись родственни-
ками, возникло предположение, что найденная му-
тация может представлять вариант, встречающийся 
в российской популяции с существенной частотой. 
Для проверки этой гипотезы были протестирова-
ны 2823 здоровых донора; носительство мутации 
было  выявлено у  двух индивидуумов (0,07 %). 
Таким образом, выявленный аллель безусловно 
заслуживает внимания при ДНК-диагностике рос-
сийских пациентов с подозрением на синдром Бар-
де – Бидля [18].

Несмотря на  то,  что современные методы 
ПЭС  позволяют установить точный диагноз лишь 
у 16–50 % пациентов с генетическими заболевани-
ями [14, 19], это грандиозный шаг вперед по срав-
нению с  эффективностью традиционных подходов 
(кариотипирование, секвенирование по  Сэнгеру 
и т. п.). Несомненно, процент успешной диагности-
ки будет расти по мере совершенствования техноло-
гии экзомного обогащения, секвенирования и алго-
ритмов обработки данных.

В настоящее время широкому использованию 
ПЭС в лабораторной диагностике препятствует ряд 
факторов: высокая стоимость реагентов и оборудова-
ния, сложность и длительность биоинформатической 
обработки данных, а также необходимость подтверж-
дения обнаруженных мутаций другими методами.

Развитие технологий высокопроизводительного 
секвенирования неизбежно приведет к изменениям 
в работе врачей-генетиков. Сейчас от них требуется 
в первую очередь умение поставить диагноз редкого 
генетического синдрома, ориентируясь на  особен-
ности фенотипа. Учитывая огромное количество 
существующих нозологических форм, накопление 
достаточного опыта обязательно требует много-
летней практической работы. По-видимому, цен-
ность непосредственно клинических навыков будет 
в среднесрочной перспективе несколько снижаться, 
тогда как на первый план выйдут навыки, связанные 
с правильной оценкой функциональной значимости 
выявленных мутаций.

Нельзя не  упомянуть и  этические проблемы, 
связанные с применением ПЭС. Дело в том, что по-
мимо выявления непосредственно интересующего 
нас генетического дефекта, секвенирование экзома 
может в  качестве случайных находок обнаружить 
и другие значимые с медицинской точки зрения му-
тации. Возникает вопрос, нужно  ли доводить эту 
информацию до сведения пациента и его родствен-
ников, и если да, то в какой форме. Специалистами 
Американского колледжа медицинских генетиков 
(ACMG) разработан список из 56 генов, об обнару-
жении мутаций в которых рекомендуется непремен-
но сообщить пациентам, поскольку в таких случаях 
ранняя, досимптоматическая диагностика принесет 
пользу [8]. Однако на сегодняшний день единая точ-
ка зрения на эту проблему пока не выработана.

Работа поддержана грантом РНФ 14-25-00111.
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В неонатальном периоде преимущественно встречается симптоматическая форма эпилепсии, одной из причин ее 
развития может быть неонатальная гипогликемия. В неонатальном периоде среди метаболических нарушений ос-
новное место занимает неонатальная гипогликемия. Неонатальная гипогликемия может привести к развитию нео
натальной гипогликемической энцефалопатии (НГЭ), для которой характерно повреждение задних отделов коры 
головного мозга, развитие симптоматической эпилепсии в раннем возрасте и других тяжелых неврологических 
нарушений, проявляющихся в более отсроченном периоде. Ранняя диагностика НГЭ возможна только при ком-
плексном обследовании ребенка с применением методов нейровизуализации и электроэнцефалограммы. Пред-
ставлен клинический случай симптоматической эпилепсии с НГЭ и результаты клинико-инструментального обсле-
дования. Проведены повторные записи электроэнцефалограммы (с видеозаписью) в остром периоде клинической 
манифестации гипогликемической энцефалопатии. Использована многоканальная запись электроэнцефалограммы 
в неонатальной модификации. Выполнена однократно магнитно-резонансная томография (МРТ) (1,5 Т) в раннем 
периоде заболевания (после купирования судорог) с применением импульсных последовательностей Т1, Т2, FLAIR, 
DWI. Выявлена корреляция региональных изменений биоэлектрической активности и структурных повреждений 
головного мозга, диагностированных МРТ. На электроэнцефалограмме регистрировалась эпилептиформная ак-
тивность (острые тета-волны, спайки) в затылочно-височно-центральных отведениях. На сериях МР-изображений 
определялось изменение МР-сигналов в затылочных, теменных и височных долях обоих полушарий, истончение 
коры затылочных долей без изменения архитектоники.

Ключевые слова: неонатальная гипогликемическая энцефалопатия; симптоматическая эпилепсия; магнитно-резо-
нансная томография; электроэнцефалограмма.
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Symptomatic epilepsy is common disorder in neonatal period. One of the reasons of symptomatic epilepsy can be neonatal 
hypoglycemia. Hypoglycemia is the commonest metabolic disorder in neonatal period. Neonatal hypoglycemia can cause 
neonatal hypoglycemic encephalopathy (NHE) with damage of occipital cortex, symptomatic epilepsy in early postnatal 
period of life and severe neurological impairment in childhood. Early diagnosis of the NHE is possibly by using brain’s MRI 
and EEG in neonatal period. Presented clinical case of symptomatic epilepsy in newborn with NHE and results of his clinical 
examination and findings on brain’s MRI, EEG. There has been performance twice EEG recoding in the acute clinical phase 
of the hypoglycemic encephalopathy with video monitoring. We used multichannel EEG record in the neonatal modification. 
Once there has been fulfillment MRI (1,5T scanner) in early period of the case disease (after the convulsion discontinua-
tion). We routinely used T1 weighted imaging, T2 weighted imaging, DWI and Flair. We show the correlation functional brain 
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discharge and structural brain damages by MRI in the case of the neonatal hypoglycemic encephalopathy. The EEG recorded 
epileptiform activity (sharp theta-waves, spices) in central-occipital and temporal regions. We detected the changes MR-
signal from central-occipital and temporal brains regions and thinning of occipital cortex with normal cortex architecture

Keywords: neonatal hypoglycemic encephalopathy; symptomatic epilepsy; brain MRI; electroencephalogram.

Симптоматическая эпилепсия у  детей раннего 
возраста  — ​частое неврологическое заболевание 
этого периода [5]. Одной из причин развития сим-
птоматической эпилепсии у  детей раннего возрас-
та может быть неонатальная гипогликемия. Среди 
метаболических нарушений неонатального пери-
ода неонатальная гипогликемия занимает первое 
место  [13]. По  данным некоторых исследований, 
симптоматическая эпилепсия диагностируется 
у  23–56 %  детей с  неонатальной гипогликемией 
в анамнезе [12].

Наиболее характерной формой симптоматиче-
ской эпилепсии у детей с неонатальной гипоглике-
мией является фокальная затылочная эпилепсия [4]. 
Сочетание факторов риска, таких как неонатальная 
гипогликемия и  гипоксическая ишемия в  неона-
тальном периоде, увеличивает вероятность возник-
новения эпилепсии у таких детей [11].

Гипогликемия неонатального периода во  мно-
гих случаях вызывает повреждение головного моз-
га у новорожденных детей, развитие неонатальной 
гипогликемической энцефалопатии (НГЭ). Частота 
гипогликемических состояний неонатального пери-
ода составляет 0,1–0,44 % среди доношенных но-
ворожденных, а  по  некоторым данным, достигает 
15 % [12]. В  случаях пролонгированного течения 
гипогликемии в  неонатальном периоде могут раз-
виваться острые и  отсроченные неврологические 
осложнения [4].

Среди основных диагностических критериев 
НГЭ выделены эпизоды гипогликемии (снижение 
уровня глюкозы плазмы крови ниже 2,6  ммоль/л) 
в неонатальном периоде, развитие неврологических 
нарушений на  фоне или после эпизодов гипогли-
кемии и  характерные МРТ-паттерны повреждения 
головного мозга. Исключение других причин раз-
вития неврологических нарушений подтверждает 
гипогликемическую этиологию наблюдаемых нару-
шений [10].

Клиническая картина НГЭ неспецифична, наи-
более часто проявляется изменением поведения 
младенца, преимущественно выявляется синдром 
гипервозбудимости центральной нервной систе-
мы (ЦНС), в тяжелых случаях отмечается синдром 
угнетения ЦНС в виде нарушения сознания, выра-
женной диффузной мышечной гипотонии, угнете-
ния сосательного рефлекса. Судороги развиваются 
в случаях продолжительного течения гипогликемии, 

по некоторым данным, при длительности гипогли-
кемии от 12 и более часов [1]. При резком снижении 
концентрации глюкозы плазмы судороги могут быть 
первым и  единственным клиническим проявлени-
ем НГЭ. В  неонатальном периоде у  детей с  НГЭ 
характерны генерализованные, преимущественно 
тонико-клонические или клонические приступы. 
Показано, что при развитии судорог у новорожден-
ных с НГЭ вероятность появления неврологических 
осложнений в  отдаленном периоде возрастает [6]. 
Также отягощающим фактором развития невроло-
гических осложнений может стать длительное тече-
ние гипогликемии (более 10 часов) [3].

Характерные изменения головного мозга у  де-
тей с  НГЭ могут быть выявлены при проведении 
магнитно-резонансной томографии (МРТ). Прежде 
всего отмечаются изменения парието-окципиталь-
ной области головного мозга, которые, по данным 
некоторых исследований, диагностируются через 
24  часа после эпизода гипогликемии [2]. Впервые 
повреждения парието-окципитальных областей го-
ловного мозга у новорожденных детей с НГЭ опи-
саны в 1994 году J.A. Spar [14]. В данном исследова-
нии выявлено распространенное истончение коры 
окципитальных долей больших полушарий. В слу-
чаях тяжелого течения НГЭ происходит поврежде-
ние субкортикального белого вещества головного 
мозга (с последующим глиозом), внутренней капсу-
лы (геморрагическое пропитывание) [7].

Патогенез повреждения парието-окципитальных 
областей больших полушарий головного мозга при 
НГЭ не  вполне ясен. Существует предположение, 
объясняющее специфическую локализацию цере-
брального повреждения при НГЭ: выраженная мета-
болическая церебральная активность парието-окци-
питальных областей у доношенных новорожденных 
повышает чувствительность к  энергодефициту 
и, следовательно, является наиболее подверженной 
повреждающему фактору — ​гипогликемии [8, 17].

Локализация повреждения головного мозга при 
неонатальной гипогликемии определяет развитие 
характерных для НГЭ неврологических осложне-
ний  — ​нарушение коркового зрения, поведения, 
формирования речи, а  также развитие фокальной 
эпилепсии [9, 15, 16].

Представляем клинический случай развития 
симптоматической эпилепсии у  доношенного ре-
бенка с  поздней неонатальной гипогликемической 
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энцефалопатией, осложненной тяжелой гипоксиче-
ской ишемией.

К линическое наблюдение
Доношенный мальчик на  22-й день жизни по-

ступил на отделение анестезиологии и реанимации 
детской кардиохирургии перинатального центра 
ГБОУ ВПО «СПбГПМУ» в  послеоперационном 
периоде (проведено оперативное лечение врож-
денного порока сердца — ​АВ-канал). В анамнезе: 
ребенок от вторых срочных родов, масса рождения 
3450  г, Апгар 7/8 баллов, неврологической сим-
птоматики не выявлено. В отделении реанимации 
на 2-й день после экстубации у ребенка развилась 
некорригируемая пролонгированная гипогликемия 
(минимальные значения концентрации глюкозы 
плазмы составляли 0,9 ммоль/л). Длительность ги-
погликемического состояния составила пятнадцать 
часов. Через десять часов после начала гипогли-
кемии развились генерализованные клонические 
судороги. В связи с отсутствием терапевтического 
эффекта противосудорожной терапии (внутривен-
ного болюсного введения седуксена 0,5 %, перо-
рального  введения фенобарбитала в  нагрузочной 
дозе 20  мг/кг/сут) ребенок переведен на  искус-
ственную вентиляцию легких. Противосудорож-
ная терапия дополнена внутривенным введением 
конвулекса (10  мг/кг/сут). Купирование судорож-
ных пароксизмов отмечалось через 24 часа после 
старта терапии препаратом вальпроевой кислоты. 
Ребенок экстубирован через 2 суток, противосудо-
рожная терапия продолжена пероральной формой 
конвулекса (15 мг/кг/сут).

Выполнена многоканальная электроэнцефало-
графия (ЭЭГ) с  видеозаписью в  конце первых су-
ток после начала судорожных пароксизмов. На ЭЭГ 
регистрируется нерегулярная активность, отмеча-
ется депрессия ритма в передних отведениях, в за-
дних отделах периодически встречаются группы 
заостренных тета-волн с  включением единичных 
спайков (рис. 1). Зарегистрированы эпилептические 
приступы, сопровождающиеся низкоамплитудным 
тремором конечностей с  акцентом в  правой руке 
и приоткрыванием глаз с отведением глазных яблок 
в правую сторону:
•	 с  появлением высокоамплитудных заостренных 

тета-волн с  включением спайков в правых цен-
тральных отведениях с  последующей генера-
лизацией с  акцентом изменений в центральных 
отделах (регистрируются острые волны, спайки, 
комплексы острая — ​медленная волна), с завер-
шением в  виде диффузной дельта-активности 
с включением спайков с акцентом в височных от-
делах (рис. 2, а, б, в);

Рис. 1.	Электроэнцефалограмма ребенка в конце первых 
суток после начала судорожных приступов: межпри-
ступный период

Рис. 2.	 Электроэнцефалограмма ребенка в конце первых суток 
после начала судорожных приступов: а) начало присту-
па; б) продолжение приступа; в) завершение приступа

а

б

в
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•	 в  виде генерализованной заостренной ритмич-
ной активности альфа-диапазона с  акцентом 
в теменно-височных отделах (рис. 3, а, б).
Повторная ЭЭГ выполнена на  3-и сутки после 

начала судорожных приступов. На  ЭЭГ регистри-
руется достаточно регулярная низковольтажная ак-
тивность, отмечается депрессия ритма в  передних 
отведениях, в задних отделах — ​низкоамплитудная 
дельта- и  тета-активность с  включением спайков 
(рис. 4). Зарегистрированы паттерны эпилептиче-
ских приступов (без какой-либо заметной двига-

тельной активности): с  появлением заостренной 
низкоамплитудной альфа/бета-активности с  вклю-
чением спайков диффузно с акцентом в задних от-
делах, в  последующем с  нарастанием амплитуды 
и  увеличением представленности спайков, появле-
нием тета-волн, с  завершением в  виде диффузной 
дельта-активности с  включением спайков с  акцен-
том в  задних отделах, после регистрируется диф-
фузное уплощение активности (рис. 5, а, б, в).

Выполнена  магнитно-резонансная  томогра-
фия (МРТ) головного мозга через 3 недели по-
сле первого эпизода судорожных приступов (воз-
раст ребенка  на  момент проведения исследования 
6  недель)  на  аппарате Philips Ingenia1, 5  T. По-

Рис. 3.	Электроэнцефалограмма ребенка в конце первых су-
ток после начала судорожных приступов: а) начало 
приступа; б) конец приступа

Рис. 4.	Электроэнцефалограмма ребенка, выполненная на 
3-и сутки после начала судорожных приступов: меж-
приступный период

а

б

Рис. 5.	Электроэнцефалограмма ребенка, выполненная на 
3-и сутки после начала судорожных приступов: а) на-
чало приступа; б) середина приступа; в) конец приступа

а

б

в
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лучены  Т1-   Т2-взвешенные  изображения, 
FLAIR-,  DWI-изображения.  На  изображениях 
МРТ отмечаются зоны диффузных изменений 
МР-сигнала в  теменно-затылочно-височных долях 
(рис. 6–8) без изменения архитектоники борозд 
и извилин. На представленных изображениях МРТ 
в  аксиальной плоскости выявляются диффузные 
атрофические изменения коры головного мозга в за-
тылочных долях, где толщина коры не  превышает 
1 мм, в сравнении с неизмененной корой в других 
отделах (рис. 6). На рис. 7 представлены изменения 
МР-сигнала (FLAIR) от измененной коры в темен-
но-затылочно-височных долях, без изменения ар-
хитектоники извилин. На DWI-картах сохраняются 
диффузные изменения МР-сигнала от структур за-
тылочных долей, а  также более отчетливо видны 
изменения сигнала от колена мозолистого тела (на-
конечник стрелки) (рис. 8).

Зак лючение
Представленный клинический случай неонаталь-

ной гипогликемической энцефалопатии, развившей-
ся у ребенка с перинатальной гипоксической ишеми-
ей, осложненной формированием симптоматической 
эпилепсии, демонстрирует необходимость проведе-
ния комплексного обследования с  использованием 
методов нейровизуализации для уточнения этиоло-
гии заболевания. МРТ является высокочувствитель-
ным методом выявления патологических изменений 
головного мозга, обусловленных длительной гипо-
гликемией в  неонатальном периоде. Отмечена кор-
реляция региональных изменений биоэлектрической 
активности и  структурных повреждений головного 
мозга, диагностированных МРТ. Иктальная актив-
ность у новорожденного ребенка с симптоматической 
эпилепсией представлена заостренной низкоампли-
тудной быстрой активностью, спайками с акцентом 
в задних отделах, диффузная депрессия ритма пред-
шествует и завершает иктальную активность. Пред-
ставленные данные подтверждают целесообразность 
выполнения комплексного исследования, включаю-
щего МРТ головного мозга и ЭЭГ у новорожденных 
детей с клиническими судорогами.
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Колобоматозные кисты зрительного нерва
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Цель публикации: презентация редкого клинического наблюдения из собственной практики. Основные положения: ко-
лобоматозная киста орбиты с микрофтальмом — редкая аномалия эмбрионального развития глазного яблока, форми-
руется вследствие «заполнения» зрительного нерва внутриглазной жидкостью, поступающей в него из стекловидной 
камеры через колобому диска, вследствие нарушений гидродинамики в переднем сегменте глаза. Обычно данная 
аномалия сочетается с микрофтальмом, хотя описаны случаи колобоматозной кисты с нормальным размером глаз-
ного яблока, а также с другими аномалиями развития глаза (колобома сосудистого тракта, сохраненная зрачковая 
мембрана, помутнение роговицы). Клиническое наблюдение: в течение 2015 года в нашем отделении находились двое 
детей, которым после обследования был выставлен диагноз «колобоматозная киста зрительного нерва». В отношении 
первого ребенка была признана целесообразной выжидательная тактика, при повторных осмотрах через 1 и 4 месяца 
какой-либо динамики в офтальмологическом статусе выявлено не было. Второму ребенку, учитывая наличие выра-
женного экзофтальма с лагофтальмом с угрозой перфорации, проведено хирургическое вмешательство — пункция 
и дренирование кисты зрительного нерва. После операции восстановились правильное положение и подвижность 
глазного яблока, уменьшились ксеротические изменения роговицы и конъюнктивы. Выводы: исходя из патогенетиче-
ского механизма кистозного образования орбиты, представляется логичным уточнять клинический диагноз упомина-
нием в нем зрительного нерва: «колобоматозная киста зрительного нерва». Тактика хирургического лечения опреде-
ляется в зависимости от размеров кисты, степени микрофтальма, экзофтальма и наличия осложнений.

Ключевые слова: колобоматозная киста орбиты; киста зрительного нерва; микрофтальм; колобома.

Colobomatous cysts of optic nerve
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Objectives of publication: presentation of a rare clinical observation from our own practice. Key points: colobomatous or-
bital cyst with microphthalmos — rare anomaly of an embryonal development of an eyeball, it is formed owing to “filling” 
of an optic nerve with the intraocular liquid coming to him from a vitreous chamber through сoloboma of disk because of 
violation of hydrodynamics in a forward segment of an eye. Usually this anomaly is combined with microphthalmic eye, 
though cases of a colobomatous cyst with a normal size of an eyeball, and also with other anomalies of development of 
an eye (inferior uveoretinal coloboma, prepupillary membrane, corneal opacity) are described. Сlinical observation: during 
2015 in our department there were two children to whom after the carried-out inspection the diagnosis of a coloboma-
tous cysts of optic nerve has been exposed. Concerning the first child waiting tactics has been recognized expedient, 
at repeated surveys in 1 and 4 months of any dynamics in the ophthalmologic status it hasn’t been revealed. To the 
second child because of the expressed exophthalmos with lagophthalmia, with perforation threat, surgical intervention – 
a puncture and drainage of a cyst of an optic nerve is performed. After operation the correct situation and mobility of an 
eyeball were restored, xerotic changes of a cornea and conjunctiva have decreased. Conclusions: from the pathogenetic 
mechanism of cystous formation of an orbit, it is more logical to specify the clinical diagnosis a mention in him an optic 
nerve – “сolobomatous cysts of optic nerve”. Surgical treatment depends on the sizes of cyst, degree of exophthalmos 
and existence of complications.

Keywords: colobomatous orbital cyst; cyst of optic nerve; microphtalmos; coloboma.

DOI: 10.17816/PED74153-158

Акт уа льность
Колобоматозная киста орбиты с  микрофталь-

мом — ​редкая аномалия эмбрионального развития 

глазного яблока. Как и  все пороки, сопровождаю-
щиеся изменением размеров или отсутствием глаз-
ного яблока, колобоматозные кисты формируются 
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на  2–6-й неделе внутриутробного развития из-за 
нарушения погружения глазного пузыря в  глазной 
бокал или из-за дефектов строения глазного пузыря 
[1, 5, 8, 14]

Образование кисты, вероятно, происходит из-за 
разрастания нейроэктодермальной ткани по  краю 
постоянно открытой зародышевой щели. Это вы-
зывает так называемую «эктазию склеры» в орбиту. 
Сосудистая оболочка в  этой зоне отсутствует (ко-
лобома). Формируется патологическая связь между 
стекловидной камерой и  эндоневральными про-
странствами зрительного нерва через его колобому. 
Таким образом, киста представляет собой своеоб
разный «придаток» глаза, располагающийся в орби-
те в  области бывшей зародышевой щели глазного 
бокала [2, 3, 8, 14].

Подобная аномалия обычно сочетается с микро-
фтальмом, хотя описаны случаи колобоматозной ки-
сты с нормальным размером глазного яблока, а так-
же с другими аномалиями развития глаза (колобома 
сосудистого тракта, сохраненная зрачковая мембра-
на, помутнение роговицы), которые приводят к на-
рушению глазной гидродинамики [12, 14].

Размеры кисты могут варьировать от  микро-
скопических, не  обнаруживаемых клинически, 
до  огромных, занимающих всю полость орби-
ты [12].

Большинство описанных в  литературе случаев 
были спорадическими, реже выявлялись хромосом-
ные аномалии.

Заболевание встречается с одинаковой частотой 
как у мальчиков, так и у девочек. Как правило, оно 
монолатеральное, хотя описаны случаи и  двусто-
ронней его локализации [6, 9, 10, 12].

При этом двусторонняя колобоматозная киста 
может сочетаться с  пороками развития централь-
ной нервной системы, почек, сердечно-сосудистой 
системы, в  то  время как односторонний процесс 
обычно связан с незначительными аномалиями раз-
вития [9, 10].

Оценить частоту встречаемости данного порока 
развития крайне проблематично. В литературе опи-
саны лишь единичные случаи.

В работе J.A. Shields et al. в 2004 году была пред-
ложена следующая классификация врожденных ор-
битальных кист, разработанная на  основании про-
веденных 645 биопсий в течение последних 20 лет 
[12, 16, 17].
•	 Дермоидные кисты — ​это наиболее часто встре-

чающиеся кисты у детей.
•	 Нейральные кисты — ​менингоцеле, цефалоцеле, 

колобоматозные кисты.
•	 Вторичные кисты — ​мукоцеле у детей с фибро-

зированием кисты.

•	 Воспалительные кисты  — ​возникающие вслед-
ствие паразитарной инвазии, характерны для 
тропических климатических зон.

•	 Некистозные новообразования с элементами ки-
сты — ​аденокарциномы, рабдомиосаркомы, лим-
фангиомы и т. д.
При этом авторами выявлено, что частота рас-

сматриваемых нами колобоматозных кист состав-
ляет менее 2 % от всех врожденных орбитальных 
кист.

Диагностика колобоматозной кисты, как прави-
ло, не составляет трудностей. Используя метод маг-
нитной резонансной томографии, можно выявить 
связь между кистой и  глазным яблоком, провести 
дифференциальную диагностику колобоматозной 
кисты с  кистой зрительного нерва, с  цефалоце-
ле, менингоцеле, солидными опухолями орбиты 
[13, 19]. Методика лечения таких пациентов зави-
сит от возраста больного, размеров кисты, степени 
микрофтальма, а также от прогноза для зрительных 
функций. В  литературе предлагаются различные 
способы хирургического вмешательства — ​от про-
стой аспирации содержимого кисты либо иссечения 
кисты с  сохранением глазного яблока до  одномо-
ментной энуклеации микрофтальмического глаза 
вместе с кистой [6, 7, 15].

При патогистологическом исследовании выяв-
ляется, что наружная стенка колобоматозной кисты 
состоит из  плотной волокнистой соединительной 
ткани и является продолжением склеры, а внутрен-
няя ее стенка представлена недифференцированной 
сетчаткой [11, 14, 18].

В случае, описанном корейскими учеными [7], 
при патогистологическом исследовании энуклеи-
рованного микрофтальмичного глаза выявлено, что 
глаз заполнен опухолеподобными массами, которые 
представляют собой дезорганизованные внутри-
глазные ткани. Стенка кисты представлена в  этом 
случае соединительной тканью, напоминающей 
склеру, в  которой есть нейроэктодермальные эле-
менты с ретинальными фоторецепторами.

Цель исс ледования
В  течение 2015  года в  нашем отделении также 

находились двое детей, которым после обследова-
ния был выставлен диагноз «колобоматозная киста 
зрительного нерва». С учетом относительной редко-
сти рассматриваемого заболевания мы сочли целе-
сообразным представить результаты нашего обсле-
дования и лечения таких пациентов.

Материа л
В мае 2015 года в офтальмологическое отделение 

клиники СПбГПМУ была направлена 4-месячная 
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девочка с первичным диагнозом глиомы зрительно-
го нерва левого глаза (рис. 1).

Обратили на  себя внимание нехарактерные 
для глиомы зрительного нерва изменения самого 
глазного яблока: измельченная передняя камера, 
выраженная зрачковая мембрана, значительно за-
трудняющая офтальмоскопию; односторонний ми-
крофтальм (длина переднезаднего размера правого 
глаза — ​18,83 мм, левого глаза — ​17,89 мм).

Кроме того, в ходе эхобиометрии глазного яблока 
выявлены деструкция стекловидного тела и колобо-
ма зрительного нерва (рис. 2).

Была заподозрена киста зрительного нерва, кото-
рая и была выявлена при магнитно-резонансной то-
мографии глазниц и черепа (рис. 3). По-видимому, 
она и явилась причиной дислокации глазного ябло-
ка и некоторого ограничения его подвижности.

В отношении данного ребенка была признана це-
лесообразной выжидательная тактика: при повтор-
ных осмотрах через 1 и 4 месяца какой-либо дина-
мики в  офтальмологическом статусе не  выявлено, 
в связи с чем лечебные мероприятия запланированы 
не были.

Следующее наблюдение: мальчик М., 7 меся-
цев, направлен в  отделение с  диагнозом врожден-
ной глаукомы правого глаза. С месячного возраста 
замечено прогрессирующее увеличение глазного 
яблока; позднее обращение за офтальмологической 
помощью объяснялось множественными сопут-
ствующими заболеваниями ребенка, потребовав-
шими и  хирургического лечения: пороки развития 
мочеполовой системы (экстрофия мочевого пузыря, 
двусторонний крипторхизм, тотальная эписпадия). 
Наблюдается неврологом в связи с постгипоксиче-
ским поражением центральной нервной системы, 
синдромом двигательных нарушений, задержкой 
психомоторного развития.

При обследовании в клинике выявлен выражен-
ный правосторонний экзофтальм со  смещением 
глаза книзу кнаружи, не дающий векам сомкнуть-
ся. Роговица уменьшена в размерах до 8 мм, мут-
ная в оптической зоне. В пределах открытой глаз-
ной щели истончение роговицы ксеротического 
генеза. Колобома радужки на  6 часах (рис. 4, 5). 
Рефлекс с глазного дна резко ослаблен из-за состо-
яния роговицы, неравномерно розовый с желтыми 
участками. Внутриглазное давление (пальпаторно) 
нормальное.

На левом глазу пациента выявлены колобома со-
судистой оболочки и зрительного нерва.

При ультразвуковом сканировании подтверж-
дено  смещение правого глазного яблока кпере-
ди,  выявлена его деформация в  заднем полюсе. 
Ретробульбарно лоцировалось полостное образова-

Рис. 1.	Ребенок А., 4 мес., поступивший с диагнозом глиома 
зрительного нерва

Рис. 2.	Деструкция стекловидного тела и колобома зритель-
ного нерва левого глаза ребенка А. (сонограмма)

Рис. 3.	Результат МРТ глазниц ребенка А. Определяется киста 
в мышечной воронке левой глазницы с жидким содер-
жимым

Рис. 4.	Внешний вид ребенка М. при поступлении в офталь-
мологическое отделение
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Рис. 5.	Ксеротическая язва роговицы правого глаза ребен-
ка М.

Рис. 6.	Результат МРТ глазниц ребенка М. Определяется объ-
емная киста с гомогенным жидким содержимым, за-
полняющая правую глазницу, смещающая и деформи-
рующая правое глазное яблоко

Рис. 7.	Р евизована колобоматозная киста правой глазницы, 
которая затем была пунктирована

Рис. 8.	Внешний вид ребенка М. на седьмые сутки после опе-
рации

ние,  заполненное гомогенной жидкостью, оболоч-
ки которого по толщине соответствуют толщине 
склеры.

Магнитно-резонансная томография (рис. 6) под-
твердила наличие патологического объемного об-
разования правой глазницы. Изменений головного 
мозга не выявлено.

По результатам обследования выставлен диа-
гноз «киста зрительного нерва», вероятнее всего, 
также колобоматозной природы. Учитывая наличие 
лагофтальма, приведшего к развитию ксероза рого-
вицы с  угрозой ее перфорации, было принято ре-
шение об оперативном лечении. В целях получения 
быстрого результата, с  одной стороны, при мини-
мальной инвазивности вмешательства — ​с другой, 
запланирована пункция и дренирование кисты зри-
тельного нерва.

Произведена трансконъюнктивальная орби-
тотомия через верхний конъюнктивальный свод, 
мобилизован участок стенки кисты (рис. 7), после 
пункции получено 7 мл жидкости светло-желтого 
цвета. Выполнено цитологическое исследование 
полученного содержимого кисты  — ​соломен-
но-желтая, прозрачная, белок 2,74 г/л, глюкоза 
1,6  ммоль/л, цитоз 34/3. Цитоз представлен ней-
трофилами, лимфоцитами, единичными макрофа-
гами и неизмененными эритроцитами. От спинно-
мозговой жидкости содержимое кисты отличалось 
значительно более высоким содержанием белка 
(в норме в ликворе до 0,33 г/л), низким уровнем 
глюкозы (в  ликворе 2,8–3,9  ммоль/л) и  высо-
ким содержанием клеток (цитоз ликвора в норме 
6–9/3).

После операции правильное положение и  под-
вижность глазного яблока восстановились, улучши-
лось состояние роговицы и конъюнктивы. Ребенок 
стал более эмоциональным, улучшился сон,  аппе-
тит (рис. 8). На 5-е сутки после операции выполнено 
электрофизиологическое исследование, выявлены 
сглаженность кривой ЗВКП (зрительные вызванные 
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корковые потенциалы), отмечалось резкое удлине-
ние латентности и угнетение активности по сравне-
нию с возрастной нормой [4].

Зак лючение
Исходя из патогенетического механизма кистоз-

ного образования орбиты, представляется логич-
ным уточнять клинический диагноз упоминанием 
в  нем зрительного нерва: «колобоматозная киста 
зрительного нерва».

Применяемая тактика хирургического лечения 
является либо паллиативной, как в  нашем случае, 
либо излишне радикальной, поскольку ни  одна 
не  имеет патогенетической направленности. Ме-
ханизм формирования кисты, приводящей к  эк-
зофтальму, как мы уже упоминали, объясняется 
«заполнением» зрительного нерва внутриглазной 
жидкостью, поступающей в  него из  стекловидной 
камеры через колобому диска, учитывая нарушение 
гидродинамики в  переднем сегменте глаза. Таким 
образом, вполне оправданным могло бы быть хирур-
гическое вмешательство, направленное на устране-
ние этих механизмов. С  одной стороны, гипотен-
зивное вмешательство (реконструкция переднего 
сегмента глаза с восстановлением естественных пу-
тей оттока внутриглазной жидкости либо с форми-
рованием новых, а также операции по уменьшению 
ее продукции); с  другой  — ​создание препятствия 
для попадания внутриглазной жидкости в эндонев-
ральное пространство зрительного нерва. Наиболее 
рациональной видится эндоскопическая тампонада 
колобомы диска зрительного нерва, исходом кото-
рой должна быть самопроизвольная резорбция жид-
кости из  кисты с  последующим восстановлением 
нормального положения глазного яблока.
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Динамика показателей временной нетрудоспособности 
в связи с уходом за больным членом семьи (ребенком)
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Основная цель экспертизы временной нетрудоспособности — оценка состояния здоровья пациента, качества и эф-
фективности проводимого лечения, возможности осуществлять профессиональную деятельность, а также определе-
ние степени и сроков временной утраты трудоспособности. Документом, удостоверяющим временную нетрудоспо-
собность граждан и подтверждающим их временное освобождение от работы, является листок нетрудоспособности. 
Листок нетрудоспособности выдается не только в связи с заболеванием работающих граждан, но и на период отпуска 
по беременности и родам, в связи с карантином, а также при необходимости ухода за больным членом семьи. Экспер-
тиза временной нетрудоспособности проводится лечащим врачом, который единолично выдает гражданину листок 
нетрудоспособности сроком до 15 календарных дней включительно, а в случаях, установленных уполномоченным 
федеральным органом исполнительной власти,  — фельдшером либо зубным врачом, которые единолично выдают 
листок нетрудоспособности на срок до 10 календарных дней включительно. Продление листка нетрудоспособности 
на больший срок (но не более чем на 15 календарных дней единовременно) осуществляется по решению врачебной 
комиссии, назначаемой руководителем медицинской организации из числа врачей, прошедших обучение по вопро-
сам проведения экспертизы временной нетрудоспособности. В данной статье проанализированы динамика заболе-
ваемости детского населения 0–14 лет включительно и случаи ухода за данной возрастной категорией с листком 
нетрудоспособности в Санкт-Петербурге за период с 2011 по 2015 г.

Ключевые слова: дети 0–14 лет; общая заболеваемость; случаи ухода за больным членом семьи (ребенком); листок 
нетрудоспособности.
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Examination of temporary disability is one of the types of medical examination which aims to assess the state of health of 
the patient, the quality and effectiveness of the treatment, the ability to carry out professional activities, as well as deter-
mining the extent and timing of temporary disability. A document certifying temporary disability of citizens and confirming 
their temporary release from work, is sick leave. Piece of disability issued not only in connection with disease of working 
citizens, but for the period of leave for pregnancy and childbirth, in connection with the quarantine and if necessary care for 
a sick family member. Examination of temporary disability is the attending physician who alone gives the citizens a sick leave 
for a period up to 15 calendar days, and in the cases established by the authorized Federal Executive authority, paramedic 
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or dentist that solely give out a leaf of invalidity for the term up to 10 calendar days inclusive. Extension of sick leave for a 
longer period (but not more than 15 calendar days at a time), by the decision of the medical Commission appointed by the 
head of the medical organization the number of doctors trained in carrying out examination of temporary disability. This 
article analyzed the dynamics of morbidity of children population 0-14 years inclusive cases care for this age category with 
sick leave in Saint Petersburg for the period from 2011 to 2015.

Keywords: children 0-14 years; the total incidence of cases of care for a sick family member (a child); sick leave.

ВВЕДЕНИЕ
Экспертиза временной нетрудоспособности яв-

ляется одним из  видов медицинской экспертизы 
и важнейшим разделом практического здравоохра-
нения [5, 6].

В настоящее время вопросы экспертизы временной 
нетрудоспособности регулируются Федеральным за-
коном Российской Федерации от 21.11.2011 № 323-ФЗ 
«Об основах охраны здоровья граждан в Российской 
Федерации»1 (далее — ​Закон № 323-ФЗ). Реализация 
указанного Федерального закона осуществляется 
принятыми в его исполнение Приказом Минздрав-
соцразвития Российской Федерации от  29.06.2011 
№ 624н «Об утверждении порядка выдачи листков 
нетрудоспособности»2 (далее — ​Порядок) и Прика-
зом Минздравсоцразвития Российской Федерации 
от  05.05.2012 № 502н «Об  утверждении порядка 
создания и деятельности врачебной комиссии меди-
цинской организации»3 (далее — ​Приказ № 502н).

В соответствии с частью 1 ст. 59 Закона № 323-ФЗ 
экспертиза временной нетрудоспособности граж-
дан в связи с заболеваниями, травмами, отравления-
ми и иными состояниями, связанными с временной 
потерей трудоспособности, долечиванием в  сана-
торно-курортных организациях, при необходимости 
ухода за  больным членом семьи, в  связи с  каран-
тином, на  время протезирования в  стационарных 
условиях, в  связи с  беременностью и  родами, при 
усыновлении ребенка проводится в целях определе-
ния способности работника осуществлять трудовую 
деятельность, необходимости и сроков временного 
или постоянного перевода работника по состоянию 
здоровья на другую работу, а также принятия реше-
ния о направлении гражданина на медико-социаль-
ную экспертизу.

Оплата листков нетрудоспособности и  размер по-
собия регламентируется статьей  6 Федерального за-
кона Российской Федерации от  25.12.2006 № 255-ФЗ 

1  Федеральный  закон  Российской  Федерации  от  21.11.2011 
№ 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан в Российской 
Федерации».
2  Приказ Минздравсоцразвития Российской Федерации от 
29.06.2011 № 624н  «Об утверждении порядка выдачи листков 
нетрудоспособности».
3  Приказ  Минздравсоцразвития Российской Федерации от 
05.05.2012 № 502н «Об утверждении порядка создания и дея-
тельности врачебной комиссии медицинской организации».

«Об обязательном социальном страховании на слу-
чай временной нетрудоспособности и  в  связи 
с материнством»4 (далее — ​Закон № 255-ФЗ). Изме-
нения, внесенные в  Закон № 255-ФЗ Федеральны-
ми законами от 09.02.2009 № 13-ФЗ, от 25.11.2013 
№ 317-ФЗ, от  31.12.2014 № 495-ФЗ, в  ряде огово-
ренных случаев разрешают выдачу и оплату лист-
ков нетрудоспособности по уходу за больным чле-
ном семьи до 18-летнего возраста (дети 15–17 лет).

Настоящим Федеральным законом установлено, 
что пособие по временной нетрудоспособности вы-
плачивается в следующем размере:
1)	 при страховом стаже 8 и более лет — ​100 % сред-

него заработка;
2)	 при страховом стаже от 5 до 8 лет — ​80 % сред-

него заработка;
3)	 при страховом стаже до 5 лет — ​60 % среднего 

заработка.
Если ребенок лечится дома, то  есть амбулатор-

но, то первые 10 дней листка нетрудоспособности 
будут оплачены в  зависимости от  страхового ста-
жа ухаживающего лица, а все остальные дни будут 
оплачены в размере 50 % его среднего заработка.

Когда листок нетрудоспособности по уходу вы-
дан при лечении ребенка в стационаре, размер по-
собия зависит от  страхового стажа ухаживающего 
лица.

ЦЕЛЬ
Изучить динамику общей заболеваемости детей 

0–14 лет и провести сравнение показателей общей 
заболеваемости детей 0–14  лет и  случаев ухода 
за  данной категорией с  листком нетрудоспособно-
сти в Санкт-Петербурге в 2011–2015 гг.

МАТЕРИАЛЫ  И МЕТОДЫ
В ходе работы применялись аналитический 

и статистический методы. Анализировались данные 
отчетных статистических форм № 16-ВН «Сведе-
ния о  причинах временной нетрудоспособности» 
и  статистической формы № 12 «Сведения о  числе 
заболеваний, зарегистрированных у пациентов, про-
живающих в районе обслуживания медицинской ор-
4 Федеральный закон Российской Федерации от 25.12.2006 
№ 255-ФЗ «Об обязательном социальном страховании на случай 
временной нетрудоспособности и в связи с материнством».
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ганизации», утвержденные5 Приказом Федеральной 
службы государственной статистики от  25.12.2014 
№ 723 «Об  утверждении статистического инстру-
ментария для организации Министерством здра-
воохранения Российской Федерации федерального 
статистического наблюдения в сфере здравоохране-
ния», за 2011–2015 гг. в Санкт-Петербурге.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ 
В ходе исследования нами было проведено срав-

нение показателей общей заболеваемости детей 
0–14 лет и случаев ухода за больными членами се-
мьи (дети 0–14 лет) с листком нетрудоспособности. 
Так как число случаев ухода за  больными члена-
ми семьи (детьми) в  возрасте 0–14  лет составляет 
98,8 % от всех случаев, то случаи ухода за больны-
ми детьми в возрасте 15–17 лет признаны статисти-
чески незначимыми и не рассматривались.

В 2012 г. показатели общей заболеваемости де-
тей повысились по  сравнению с  2011 г. на  0,89 %. 
С  2013 г. наметилась тенденция к  снижению об-
щей заболеваемости детского населения (0–14 лет). 
Темп снижения общей заболеваемости за 3 года со-
ставил 5,1 %. В 2015 г. показатель общей заболева-
емости детей в возрасте 0–14 лет составил 2457,0, 
в 2014 г. — 2565,8, в 2013 г. — 2586,7 на 1000 со-
ответствующего населения. В  структуре заболева-
емости данной возрастной группы в течение всего 
исследуемого периода (2011–2015) ведущее место 
занимают болезни органов дыхания, из них порядка 
95,0 % приходится на ОРВИ и грипп [1, 2].

Форма № 16-ВН «Сведения о причинах времен-
ной нетрудоспособности» не  дает полной инфор-

5  Приказ Федеральной службы государственной статистики от 
25.12.2014 № 723 «Об утверждении статистического инструмен-
тария для организации Министерством здравоохранения Рос-
сийской Федерации федерального статистического наблюдения 
в сфере здравоохранения».

мации о детях (пол, возраст), нуждаемость которых 
в  уходе определялась лечащими врачами и  удо-
стоверялась выдачей листков нетрудоспособности 
лицам, фактически осуществлявшим уход, но дает 
возможность проанализировать половозрастную 
структуру лиц, осуществлявших уход, число дней 
и  случаев временной нетрудоспособности, свя-
занной с уходом за больным членом семьи. Также 
не  представляется возможным проанализировать 
число случаев и дней ухода при различных, в  том 
числе и социально значимых, заболеваниях у детей.

При сравнении темпов снижения показателей 
общей заболеваемости детей 0–14 лет и временной 
нетрудоспособности по уходу за больным ребенком 
получены следующие результаты. В  то  время как 
общая заболеваемость снизилась за анализируемый 
период на 8,6 %, число случаев ухода с листком не-
трудоспособности за  данным контингентом детей 
за тот же период снизилось на 19,1 %. Так, в 2011 г. 
показатель составил 292,6, а  в  2015 г. — 236,7 
на 1000 соответствующего населения.

Таким образом, снижение случаев ухода с лист-
ком нетрудоспособности в  2,2 раза превышает 
снижение общей заболеваемости детей 0–14  лет 
(рис. 1).

Согласно статье  2 Семейного кодекса Россий-
ской Федерации6 (Федеральный закон от 29.12.1995 
№ 223) членами семьи являются: супруги, родители 
и дети (усыновители и усыновленные), а в случаях 
и в пределах, предусмотренных семейным законода-
тельством, и другие родственники. В соответствии 
с  требованиями Порядка листок нетрудоспособно-
сти выдается одному из членов семьи либо опеку-
ну, попечителю или иному родственнику, непосред-
ственно (фактически) осуществляющему уход.

6  Семейный  кодекс  Российской  Федерации  от  29.12.1995 
№ 223-ФЗ.

Рис. 1.	Соотношение общей заболеваемости детей 0–14 лет  и случаев ухода за ними с листком нетрудоспособности в Санкт-
Петербурге (на 1000 детей соответствующего возраста)
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Лечащий врач имеет право выдать листок не-
трудоспособности члену семьи, который будет не-
посредственно осуществлять уход за  больным ре-
бенком. При этом ухаживающее лицо должно быть 
застраховано по  обязательному социальному стра-
хованию, то  есть должно работать по  трудовому 
договору или быть «самозанятым гражданином», 
не находиться в очередном оплачиваемом отпуске, 
отпуске без сохранения содержания (за «свой счет»), 
отпуске по беременности и родам, отпуске по уходу 
за ребенком до достижения им возраста 3 лет.

Если в период отпуска по уходу за ребенком до до-
стижения им возраста 3 лет ухаживающее лицо выпол-
няет работу на условиях неполного рабочего времени 
или на  дому, листок нетрудоспособности по  уходу 
за  ребенком выдается на  общих основаниях. В  слу-
чаях когда члену семьи, имеющему листок нетрудо-
способности по уходу за ребенком, необходимо в силу 
сложившихся обстоятельств срочно приступить к тру-
довой деятельности, а ребенок продолжает нуждаться 
в  уходе в  связи с  заболеванием, листок нетрудоспо-
собности может быть выдан разным членам семьи по-
переменно в пределах установленных общих сроков 
(пункт 36 Порядка). Данные экспертизы временной 
нетрудоспособности в зависимости от диагнозов забо-
леваний (травм), видов медицинской помощи (первич-
ная медико-санитарная; специализированная; скорая, 
паллиативная), условий, в  которых оказывается ме-
дицинская помощь, вносятся лечащим врачом и (или) 
по решению медицинской комиссии в «Историю раз-
вития ребенка» (учетная ф. № 112/у), «Медицинскую 
карту пациента, получающего медицинскую помощь 
в амбулаторных условиях» (учетная ф. № 25/у), «Ме-
дицинскую карту стационарного больного» (учетная 
ф. № 003/у). Оформляется и иная медицинская доку-
ментация в соответствии с утвержденными формами 
и инструкциями по ее ведению и оформлению [3].

Согласно данным отчетной формы № 16-ВН «Све-
дения о  причинах временной нетрудоспособности» 
за период с 2011 по 2015 г. листки нетрудоспособно-
сти по уходу за больным ребенком чаще выдавались 
женщинам. Так, в  структуре лиц, имеющих листок 
нетрудоспособности по уходу за больным ребенком, 
женщины составляли от  90,2 % в  2012 г. до  93,4 % 
в  2011 г. В  среднем за  пятилетний период наблю-

дения женщины составили 91,8 %. Среди всех воз-
растных категорий, включенных в форму № 16-ВН, 
более 70,0 % случаев получения листка нетрудоспо-
собности по уходу приходится на женщин возраст-
ной группы от 25 до 39 лет (можно предположить, 
что это матери больных детей). Работающие лица 
пенсионного возраста (женщины от  55  лет и  муж-
чины от 60 лет и старше) получали листок нетрудо-
способности по уходу за больным ребенком 0–14 лет 
в  1,96 % случаев в  2014 г. до  2,42 % в  2012 г., при 
этом женщинам оформлялся листок нетрудоспособ-
ности в 10–12 раз чаще, чем мужчинам.

Также нами определена длительность одного 
случая ухода за больным ребенком. За период иссле-
дования продолжительность одного случая времен-
ной нетрудоспособности по уходу колебалась от 8,6 
дня в 2015 г. до 10,9 в 2014 г. (рис. 2).

В настоящее время наметилась тенденция к бо-
лее раннему выходу работающих матерей из  де-
кретного отпуска и  отпуска по  уходу за  ребенком 
до 3 лет. Около 27,0 % всех мам выходят на рабо-
ту до окончания декретного отпуска [4]. При таком 
раннем выходе на работу матери ребенок рано на-
чинает посещать дошкольное образовательное уч-
реждение, а  это увеличивает риск возникновения 
заболеваний, особенно в период адаптации к новым 
условиям. В такой ситуации следовало бы ожидать 
увеличения числа листков нетрудоспособности, 
оформленных по  уходу за  больным членом семьи 
(ребенком). Однако, по данным нашего исследова-
ния, наблюдается обратная тенденция.

Полученные результаты могут свидетельствовать 
о  том, что члены семьи, непосредственно осущест-
вляющие уход, в  силу сложившейся экономической 
ситуации не во всех случаях заболевания детей могут 
оставить работу и реализовать свое право на получе-
ние листка нетрудоспособности по уходу за больным 
ребенком, а привлекают к уходу других, неработаю-
щих старших членов семьи, оставляя больного и нуж-
дающегося в уходе ребенка без материнского ухода.

Еще одна причина снижения случаев ухода 
за больным членом семьи с листком нетрудоспособ-
ности может быть связана с ограничениями по опла-
те дней нетрудоспособности по  уходу в  календар-
ном году, установленными Законом № 255-ФЗ:

Рис. 2.	Динамика длительности одного случая временной нетрудоспособности по уходу за больным ребенком
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•	 в случае ухода за больным ребенком в возрасте 
до 7 лет оплата листка нетрудоспособности бу-
дет произведена за весь период лечения ребенка 
в амбулаторных условиях или совместного пре-
бывания с ребенком в медицинской организации 
при оказании ему медицинской помощи в стаци-
онарных условиях, но не более чем за 60 кален-
дарных дней в календарном году по всем случаям 
ухода за этим ребенком, а в случае заболевания 
ребенка, включенного в  перечень заболеваний, 
не более чем за 90 календарных дней в календар-
ном году по всем случаям ухода за этим ребенком 
в связи с указанным заболеванием;

•	 листок нетрудоспособности, выданный по уходу 
за  больным ребенком в  возрасте от  7 до  15  лет, 
будет оплачен за период до 15 календарных дней 
по  каждому случаю лечения ребенка в  амбула-
торных условиях или совместного пребывания 
с ребенком в медицинской организации при ока-
зании ему медицинской помощи в стационарных 
условиях, но не более чем за 45 календарных дней 
в календарном году по всем случаям ухода за этим 
ребенком. Таким образом, исчерпав «лимит» опла-
чиваемых дней, ухаживающие лица ищут альтер-
нативные пути для осуществления ухода.
Нельзя исключить из перечня возможных причин 

и то, что на предприятиях негосударственного сек-
тора экономики еще не изжита система заработной 
платы «в конверте», что значительно снижает вели-
чину среднего заработка и влияет на размер пособия 
по временной нетрудоспособности и на частоту по-
лучения листка нетрудоспособности по уходу.

ЗАК ЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, полученные нами данные свиде-

тельствуют о том, что:
•	 женщины в 10 раз чаще получают листки нетру-

доспособности по  уходу за  больным ребенком, 
и, как правило, это матери;

•	 случаи ухода за больным ребенком с листком не-
трудоспособности, снижаются более высокими 
темпами, чем показатели общей заболеваемости 
детей 0–14 лет, что объясняется непростой соци-
ально-экономической ситуацией, влиянием норм 
законодательства по  ограничению количества 
оплачиваемых дней нетрудоспособности по уходу 
в календарном году, а также «особыми» условиями 

работы на предприятиях негосударственного сек-
тора экономики, таких как зарплата в «конверте» 
и страх работника потерять работу из-за претензий 
работодателя в связи с отсутствием его на работе 
даже по листку нетрудоспособности и др.
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5) Автор гарантирует, что использование Редак-
цией предоставленного им по настоящему Догово-
ру авторского материала не нарушит прав третьих 
лиц;

6) Автор оставляет за собой право использовать 
предоставленный по настоящему Договору автор- 
ский материал самостоятельно, передавать права 
на него по договору третьим лицам, если это не 
противоречит настоящему Договору;

7) Редакция предоставляет Автору возможность 
безвозмездного получения одного авторского эк-
земпляра из вышедшего тиража печатного издания 
с публикацией материалов Автора или получения 
справки с электронными адресами его официаль-
ной публикации в сети Интернет;

8) при перепечатке статьи или ее части ссылка 
на первую публикацию в Журнале обязательна;

9) Редакция вправе издавать Журнал любым ти-
ражом.

ПОРЯДОК ЗАК ЛЮЧЕНИЯ ДОГОВОРА 
И ИЗМЕНЕНИЯ ЕГО УСЛОВИЙ

Заключением Договора со стороны Редакции 
является опубликование рукописи данного Авто-
ра в журнале «Педиатр» и размещение его текста в 
сети Интернет. Заключением Договора со стороны 
Автора, т. е. полным и безоговорочным приняти-
ем Автором условий Договора, является передача 
Автором рукописи и экспертного заключения.

ОФОРМЛЕНИЕ РУКОПИСИ
При направлении статьи в редакцию рекоменду-

ется руководствоваться следующими правилами, 
составленными с учетом «Единых требований к 
рукописям, предоставляемым в биомедицинские 
журналы» (Uniform Requirements for Manuscripts 
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Submitted to Biomedical Journals), разработанных 
Международным комитетом редакторов медицин-
ских журналов (International Committee of Medical 
Journal Editors). Более подробную информацию для 
оформления статьи в соответствии с ГОСТом и 
международными правилами вы можете найти по 
электронному адресу http://journals.eco-vector.com/
index.php/pediatr.

1. Рукопись. Направляется в редакцию в элек-
тронном варианте на электронный адрес редакции 
nl@n-l.ru или через online-формы http://gpma.ru/
science/pediatr, http://journals.eco-vector.com/index.
php/pediatr. Загружаемый в систему файл со ста-
тьей должен быть представлен в формате Microsoft 
Word (иметь расширение *.doc, *.docx, *.rtf).

1.1.	 Объем полного текста рукописи (оригиналь-
ные исследования, лекции, обзоры), в том числе та-
блицы и список литературы, не должен превышать 
7000 слов. Объем статей, посвященных описанию 
клинических случаев, — не более 5000 слов; крат-
кие сообщения и письма в редакцию — в пределах 
1500 слов. Количество слов в тексте можно узнать 
через меню Word («Файл» — «Просмотреть свой-
ства документа» – «Статистика»). В случае если 
превышающий нормативы объем статьи, по мне-
нию автора, оправдан и не может быть уменьшен, 
решение о публикации принимается на заседании 
редколлегии по рекомендации рецензента.

1.2.	 Формат текста рукописи. Текст должен 
быть напечатан шрифтом Times New Roman, иметь 
размер 12 pt и межстрочный интервал 1,5 pt. Отсту-
пы с  каждой стороны страницы 2  см. Выделения 
в тексте можно проводить ТОЛЬКО курсивом или 
полужирным начертанием букв, но НЕ подчерки-
ванием. Из текста необходимо удалить все повто-
ряющиеся пробелы и лишние разрывы строк (в ав-
томатическом режиме через сервис Microsoft Word 
«Найти и заменить»).

1.3.	 Файл с текстом статьи, загружаемый в фор-
му для подачи рукописей, должен содержать всю 
информацию для публикации (в том числе рисун-
ки и таблицы).

2. Структура рукописи должна соответство-
вать приведенному ниже шаблону (в зависимости 
от типа работы).

2.1.	 Русскоязычная аннотация
•  Название статьи.
•  Авторы. При написании авторов инициалы  

имени и отчества ставятся перед фамилией 
(П.С. Иванов, С.И. Петров, И.П. Сидоров).

•  Учреждения. Необходимо привести офици-
альное ПОЛНОЕ название учреждения (без со-
кращений). После названия учреждения через 
запятую необходимо написать название города, 

страны. Если в написании рукописи принимали 
участие авторы из разных учреждений, необхо-
димо соотнести названия учреждений и И. О. Ф. 
авторов путем добавления цифровых индексов 
в верхнем регистре перед названиями учреждений 
и фамилиями соответствующих авторов.

•  Резюме статьи должно быть (если работа 
оригинальная) структурированным: актуальность, 
цель, материалы и методы, результаты, заключе-
ние. Резюме должно полностью соответствовать 
содержанию работы. Объем текста резюме должен 
быть от 100 до 300 слов.

•  Ключевые слова. Необходимо указать клю-
чевые слова — от 3  до 10, они способствуют ин-
дексированию статьи в поисковых системах. Клю-
чевые слова должны попарно соответствовать на 
русском и английском языке.

2.2.	 Англоязычная аннотация
•  Article title. Англоязычное название должно 

быть грамотно с точки зрения английского языка, 
при этом по смыслу полностью соответствовать 
русскоязычному названию.

•  Author names. И. О. Ф. необходимо писать 
в  соответствии с заграничным паспортом или 
так же, как в ранее опубликованных в зарубеж-
ных журналах статьях. Авторам, публикующимся 
впервые и не имеющим заграничного паспорта, 
следует воспользоваться стандартом транслитера-
ции BGN/PCGN http://ru.translit.ru/?account=bgn.

•  Affiliation. Необходимо указывать ОФИ
ЦИАЛЬНОЕ АНГЛОЯЗЫЧНОЕ НАЗВАНИЕ УЧ-
РЕЖДЕНИЯ. Наиболее полный список названий 
учреждений и их официальной англоязычной вер-
сии можно найти на сайте РУНЭБ eLibrary.ru.

•  Abstract. Англоязычная версия резюме статьи 
должна по смыслу и структуре (Aim, Matherials and 
Methods, Results, Conclusions) полностью соответ-
ствовать русскоязычной и быть грамотной с точки 
зрения английского языка.

•  Keywords (в подавляющем большинстве за-
падных статей пишется слитно). Для выбора клю-
чевых слов на английском следует использовать 
тезаурус Национальной медицинской библиотеки 
США — Medical Subject Headings (MeSH).

2.3.	 Полный текст (на русском, английском или 
обоих языках) должен быть структурированным 
по разделам. Структура полного текста рукописи, 
посвященной описанию результатов оригиналь-
ных исследований, должна соответствовать обще-
принятому шаблону и содержать разделы: введе-
ние (актуальность), цель, материалы и методы, 
результаты, обсуждение, выводы.

Все термины на латинском языке выделяются 
в статье курсивом (например, in vivo, in vitro, rete 
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venosus superficialis), а также латинские буквы, ко-
торые используются для обозначения переменных 
и физических величин (например, n = 20, p < 0,05).

Греческие буквы набираются прямым шрифтом.
2.4.	 Дополнительная информация (на русском, 

английском или обоих языках)
•  Информация о конфликте интересов. 
Авторы должны раскрыть потенциальные и яв-

ные конфликты интересов, связанные с рукописью.  
Конфликтом интересов может считаться любая 
ситуация (финансовые отношения, служба или ра-
бота в учреждениях, имеющих финансовый или 
политический интерес к публикуемым материа-
лам, должностные обязанности и др.), способная 
повлиять на автора рукописи и привести к сокры-
тию, искажению данных, или изменить их трак-
товку. Наличие конфликта интересов у одного или 
нескольких авторов НЕ является поводом для от-
каза в публикации статьи. Выявленное редакцией 
сокрытие потенциальных и явных конфликтов ин-
тересов со стороны авторов может стать причиной 
отказа в рассмотрении и публикации рукописи.

•  Информация о финансировании. Необхо-
димо указывать источник финансирования как  
научной работы, так и процесса публикации  
статьи (фонд, коммерческая или государственная 
организация, частное лицо и др.). Указывать раз-
мер финансирования не требуется.

•  Благодарности. Авторы могут выразить бла-
годарности людям и организациям, способство-
вавшим публикации статьи в журнале, но не явля-
ющимся ее авторами.

2.5.  Список литературы. В библиографии 
(пристатейном списке литературы) каждый источ-
ник следует помещать с новой строки под порядко-
вым номером. Подробные правила оформления би-
блиографии можно найти в специальном разделе 
«Оформление библиографии». Наиболее важные 
из них следующие.

•  В списке все работы перечисляются не в ал-
фавитном порядке, а в порядке цитирования.

•  Количество цитируемых работ: в оригиналь-
ных статьях и лекциях допускается до 30, в обзо-
рах — до 60  источников. Желательно цитировать 
произведения, опубликованные в течение послед-
них 5–7 лет.

•  В тексте статьи ссылки на источники приво-
дятся в квадратных скобках арабскими цифрами.

•  Авторы цитируемых источников в списке ли-
тературы должны быть указаны в том же порядке, 
что и в первоисточнике (в случае если у публика-
ции более 4 авторов, то после 3-го автора необхо-
димо поставить сокращение «... , и др.» или “... ,  
et al.”). Недопустимо сокращать название статьи. 

Название англоязычных журналов следует при-
водить в соответствии с каталогом названий базы 
данных MedLine (в названиях журнала точки 
в  сокращениях не ставятся). Если журнал не ин-
дексируется в MedLine, необходимо указывать его 
полное название. Название англоязычного журна-
ла должно быть выделено курсивом. Перед назва-
нием журнала на русском языке ставится знак  //, 
который отделяет название статьи от названия 
журнала. Название отечественного журнала со-
кращать нельзя.

•  Оформление списка литературы должно 
удовлетворять требованиям РИНЦ и междуна-
родных баз данных. В связи с этим в ссылках на 
русскоязычные источники необходимо дополни-
тельно указывать информацию для цитирования 
на латинице. Таким образом:

–  англоязычные источники следует оформлять 
в формате Vancouver в версии AMA (AMA style, 
http://www.amamanualofstyle.com) — подробно  на 
странице «Оформление библиографии»;

–  русскоязычные источники необходимо 
оформлять в соответствии с правилами ГОСТ Р 
7.0.5-2008; после указания ссылки на первоис-
точник на русском языке в квадратных скобках 
должно быть указано описание этого источника на 
латинице — подробно на странице «Оформление 
библиографии».

ПРАВИЛА ПОДГОТОВКИ ЛАТИНОЯЗЫЧ-
НОЙ (АНГЛОЯЗЫЧНОЙ) ЧАСТИ БИБЛИОГРА
ФИЧЕСКИХ ОПИСАНИЙ НЕАНГЛОЯЗЫЧНЫХ 
ИСТОЧНИКОВ (В РОМАНСКОМ АЛФАВИТЕ)

Если статья написана на латинице (на англий-
ском, немецком, финском, датском, итальянском 
и т. д.), она должна быть процитирована в ориги-
нальном виде:

•  Ellingsen AE, Wilhelmsen I. Sykdomsangst blant 
medisin-og jusstudenter. Tidsskr Nor Laegeforen. 
2002;122(8):785-787. (In Norwegian).

Если статья написана НЕ на латинице  — на 
кириллице (в том числе на русском), иероглифа-
ми и т. д., если у статьи есть ОФИЦИАЛЬНЫЙ 
ПЕРЕВОД НАЗВАНИЯ, его нужно вставить в ква-
дратных скобках после оригинального написания 
библиографической ссылки на источник. Проще 
всего проверить наличие официального пере-
вода названия статьи можно, отыскав статью на 
eLibrary.ru. Например:

•  Григорян О.Р., Шереметьева Е.В., Андре
ева Е.Н., Дедов И.И. Планирование беременно-
сти у женщин с сахарным диабетом // Вестник ре-
продуктивного здоровья. – 2011. – № 1. – С. 23–31.  
[Grigoryan OR, Sheremet'eva EV, Andreeva EN, Dedov II. 
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Planning of pregnancy in women with diabetes. Vestnik 
reproduktivnogo zdorov'ya. 2011;(1):23-31. (In Russ).]

Если у статьи нет ОФИЦИАЛЬНОГО ПЕРЕВО-
ДА, то нужно ПРИВЕСТИ ТРАНСЛИТЕРАЦИЮ 
всей ссылки в квадратных скобках сразу после 
правильно оформленной ссылки в оригинальном 
написании. Англоязычная часть библиографиче-
ского описания ссылки на русскоязычный источ-
ник должна находиться непосредственно после 
русскоязычной части в квадратных скобках ( [...] ).  
Фамилии и инициалы всех авторов на латини-
це и название статьи на английском языке следу-
ет приводить так, как они даны в оригинальной 
публикации. Транслитерацию следует приводить 
в стандарте BGN (автоматически транслитерация 
в стандарте BGN производится на странице http://
ru.translit.net/?account=bgn) c сохранением стилево-
го оформления русскоязычного источника. Далее 
следует транслитерированное название русско
язычного журнала в стандарте BGN, далее – вы-
ходные данные: год;том(номер):страницы. 

В самом конце англоязычной части библиогра-
фического описания в круглые скобки помещают 
указание на исходный язык публикации, напри-
мер: (In Russ). В конце библиографического описа-
ния (за квадратной скобкой) помещают doi статьи, 
если таковой имеется. Например:

•  Алексеев Л.П., Дедов И.И., Хаитов Р.М., и др. 
Иммуногенетика сахарного диабета I типа — от фун-
даментальных исследований к клинике // Вестник 
Российской академии медицинских наук. – 2012. – 
Т. 67. – № 1 – С. 75. [Alekseev LP, Dedov II, Khaitov 
RM, et al. Immunogenetika sakharnogo diabeta I tipa — 
ot fundamental’nykh issledovaniy k klinike. Vestnik 
Rossiyskoy akademii meditsinskikh nauk. 2012;67(1):75. 
(In Russ).] doi: 10.15690/vramn.v67i1.114.

Примеры правильного оформления ссылок 
в списках литературы

СТАТЬИ В ЖУРНАЛАХ
Обычная журнальная ссылка (есть переводной 

вариант названия)
•  Шестакова М.В. Современная сахаросни-

жающая терапия // Проблемы эндокринологии. – 
2010. – Т. 58. – № 4. – С. 91–103. [Shestakova MV.  
Moderm hypoglycaemic therapy. Problemy endocri
nologii. 2010;62(4):91-103. (In Russ).] doi: 10.14341/
probl201058491-103.

•  Halpern SD, Ubel PA, Caplan AL. Solid-organ 
transplantation in HIV-infected patients. N Engl J Med. 
2002;347(4):284-287. doi: 10.1056/nejmsb020632.

КНИГИ И МОНОГРАФИИ
У книги один или несколько авторов
•  Гиляревский С.Р. Миокардиты: современные 

подходы к диагностике и лечению. – М.: Медиа Сфе-

ра, 2008. [Gilyarevskii SR. Miokardity: sovremennye 
podkhody k diagnostike i lecheniyu. Moscow: Media 
Sfera; 2008. (In Russ).]

•  Murray PR, Rosenthal KS, Kobayashi GS, Pfaller 
MA. Medical microbiology. 4th ed. St. Louis: Mosby; 2002.

•  Ringsven MK, Bond D. Gerontology and leadership 
skills for nurses. 2nd ed. Albany (NY): Delmar 
Publishers; 1996.

У книги один или несколько редакторов
•  Инфекции, передаваемые половым путем /  

Под ред. В.А. Аковбяна, В.И. Прохоренкова, Е.В. Со
коловского. – М.: Медиа Сфера, 2007. [Infektsii, 
peredavaemye polovym putem. Ed by V.A. Akovbyan, 
V.I. Prokhorenkov, E.V. Sokolovskiy. Moscow: Media 
Sfera; 2007. (In Russ).]

•  Gilstrap LC, Cunningham FG, VanDorsten JP,  
editors. Operative obstetrics. 2nd ed. New York: 
McGraw-Hill; 2002.

Материалы конференции
•  Пархоменко А.А., Дейханова В.М. Оказание 

медицинской помощи больным, перенесшим ин-
фаркт головного мозга, на амбулаторно-поликли-
ническом этапе / Всероссийская научно-практи-
ческая конференция «Пути развития первичной 
медико-санитарной помощи»; Ноябрь 13–14, 2014; 
Саратов. [Parkhomenko AA, Deikhanova VM. Okazanie 
meditsinskoi pomoshchi bol'nym, perenesshim infarkt 
golovnogo mozga, na ambulatorno-poliklinicheskom 
etape. (Conference proceedings) Vserossiiskaya nauchno-
prakticheskaya konferentsiya “Puti razvitiya pervichnoi 
mediko-sanitarnoi pomoshchi”; 2014 nov 13-14; Saratov. 
(In Russ).] Доступно по: http://medconfer.com/node/4128. 
Ссылка активна на 12.12.2014.

•  Harnden P, Joffe JK, Jones WG, editors. Germ 
cell tumours V. Proceedings of the 5th Germ Cell 
Tumour Conference; 2001 Sep 13-15; Leeds, UK. New 
York: Springer; 2002.

Тезисы в материалах конференции
•  Christensen S, Oppacher F. An analysis of Koza's 

computational effort statistic for genetic programming. 
In: Foster JA, Lutton E, Miller J, Ryan C, Tettamanzi AG,  
editors. Genetic programming. EuroGP 2002: 
Proceedings of the 5th European Conference on Genetic 
Programming; 2002 Apr 3-5; Kinsdale, Ireland. Berlin: 
Springer; 2002. p. 182-91.

Диссертации
•  Бузаев И.В. Прогнозирование изменений 

центральной гемодинамики и выбор метода пла-
стики левого желудочка при хронических анев-
ризмах сердца: Дис. ... канд. мед. наук. – Новоси-
бирск, 2006. [Buzaev IV. Prognozirovanie izmenenii 
tsentral'noi gemodinamiki i vybor metoda plastiki 
levogo zheludochka pri khronicheskikh anevrizmakh 
serdtsa. [dissertation] Novosibirsk; 2006. (In Russ).] 



информация170

◆ Педиатр 2016  том 7   Выпуск 4 ISSN 2079-7850

Доступно по: http://www.buzaev.ru/downloads/disser.
pdf. Ссылка активна на 12.12.2014.

•  Borkowski MM. Infant sleep and feeding: a 
telephone survey of Hispanic Americans [dissertation]. 
Mount Pleasant (MI): Central Michigan University; 2002.
ОТВЕТСТВЕННОСТЬ ЗА ПРАВИЛЬНОСТЬ БИБ
ЛИОГРАФИЧЕСКИХ ДАННЫХ НЕСЕТ АВТОР.

2.6.	 Информация об авторах. Последовательно 
указываются все авторы рукописи: Ф. И. О. (полно-
стью), ученая степень, ученое звание, должность, ме-
сто работы (включая город и страну). Отдельно следу-
ет выделить (значком *) автора для связи с авторским 
коллективом и только для него указать контактный 
e-mail. Адреса и телефоны, а также e-mail других ав-
торов в полном тексте рукописи указывать не следует.

Английский язык и транслитерация. При пу-
бликации статьи часть или вся информация должна 
быть дублирована на английский язык или транс-
литерирована (написана латинскими буквами). 
При транслитерации следует использовать стан-
дарт BGN/PCGN (United States Board on Geographic 
Names /Permanent Committee on Geographical Names 
for British Official Use), рекомендованный междуна-
родным издательством Oxford University Press, как 
“British Standard”. Для транслитерации текста в со-
ответствии со стандартом BGN можно воспользо-
ваться ссылкой http://ru.translit.ru/?account=bgn.

Таблицы следует помещать в текст статьи, они 
должны иметь нумерованный заголовок и чет-
ко обозначенные графы, удобные и понятные для 
чтения. Данные таблицы должны соответствовать 
цифрам в тексте, однако не должны дублировать 
представленную в нем информацию. Ссылки на та-
блицы в тексте обязательны.

Рисунки (графики, диаграммы, схемы, чертежи 
и другие иллюстрации, рисованные средствами 
MS Office) должны быть контрастными и четкими. 
Объем графического материала минимальный (за 
исключением работ, в которых это оправдано ха-
рактером исследования). Каждый рисунок должен 
быть помещен в текст и сопровождаться нумеро-
ванной подрисуночной подписью. Ссылки на ри-
сунки в тексте обязательны.

Фотографии, отпечатки экранов мониторов 
(скриншоты) и другие нерисованные иллюстрации 
необходимо загружать отдельно в специальном раз-
деле формы для подачи статьи в виде файлов фор-
мата *.jpeg, *.bmp, *.gif (*.doc и *.docx  — в случае, 
если на изображение нанесены дополнительные 
пометки). Разрешение изображения должно быть 
> 300 dpi. Файлам изображений необходимо при-
своить название, соответствующее номеру рисунка 
в тексте. В  описании файла следует отдельно при-
вести подрисуночную подпись, которая должна со-

ответствовать названию фотографии, помещаемой 
в текст. (пример: Рис. 1. Иван Михайлович Сеченов).

Сокращения. Все используемые аббревиатуры и 
символы необходимо расшифровать в примечаниях 
к таблицам и подписям к рисункам с указанием на 
использованные статистические критерии (методы) 
и параметры статистической вариабельности (стан-
дартное отклонение, стандартная ошибка среднего 
и проч.). Статистическую достоверность/недосто-
верность различий данных представленных в та-
блицах, рекомендуется обозначать надстрочными 
символами *, **, †, ††, ‡, ‡‡ и т. п. 

Соответствие нормам этики. Для публикации 
результатов оригинальной работы необходимо ука-
зать, подписывали ли участники исследования ин-
формированное согласие. В случае проведения ис-
следований с участием животных — соответствовал 
ли протокол исследования этическим принципам и 
нормам проведения биомедицинских исследований 
с участием животных. В обоих случаях необходимо 
указать, был ли протокол исследования одобрен эти-
ческим комитетом (с  приведением названия соот-
ветствующей организации, ее расположения, номе-
ра протокола и даты заседания комитета). Подробно 
о принципах публикационной этики, которыми при 
работе руководствуется редакция журнала, изложе-
ны в разделе «Этические принципы журнала».

РЕЦЕНЗИРОВАНИЕ
Статьи, поступившие в редакцию, обязатель-

но рецензируются. Если у рецензента возникают 
вопросы, то статья с комментариями рецензента 
возвращается Автору. Датой поступления статьи 
считается дата получения Редакцией окончатель-
ного варианта статьи. Редакция оставляет за собой 
право внесения редакторских изменений в  текст, 
не искажающих смысла статьи (литературная и 
технологическая правка). 

АВТОРСКИЕ ЭКЗЕМПЛЯРЫ ЖУРНАЛА 
Редакция обязуется выдать Автору 1 экземпляр 

Журнала с опубликованной рукописью. Авторы, 
проживающие в Санкт-Петербурге, получают 
авторский экземпляр Журнала непосредственно 
в Редакции. Иногородним Авторам авторский эк-
земпляр Журнала высылается на адрес автора, от-
ветственного за получение пробных оттисков и ав-
торского экземпляра Журнала.

АДРЕС  РЕДА КЦИИ
191186, СанктПетербург, Аптекарский пер., д. 3, ли-

тера А, пом. 1Н. Тел.: (812) 6488360. Еmail: nl@nl.ru. 
Сайт журнала: http://journals.eco-vector.com/index.
php/pediatr, http://pediatr.gpma.ru.


