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ОПТИМИЗАЦИЯ СОСТАВА ИНЪЕКЦИОННОГО 
РАСТВОРА ФЕНТАНИЛА ДЛЯ ПЕДИАТРИИ

Абдуллина Ю.А.
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань

Ключевые слова: фентанил; учёт; дозирование

OPTIMIZATION OF THE COMPOSITION  
OF FENTANYL INJECTION SOLUTION  
FOR PEDIATRICS

Abdullina Yu.A.
Kazan State Medical University of the Ministry of Health  
of Russia, Kazan

Keywords: fentanyl; accounting; dosage

Актуальность. Проблема оптимизации состава лекар-
ственных препаратов (ЛП) в специальных уменьшенных 
дозировках является актуальной для педиатрии. В настоя-
щее время на отечественном фармацевтическом рынке от-
сутствуют инъекционные ЛП в специальных детских до-
зировках и концентрациях, что приводит к рискам: ошибки 
при дозировании (разбавление концентрации, использова-
ние одного флакона/ампулы на несколько пациентов), ми-
кробная контаминация ЛП при хранении вскрытой упа-
ковки, а также к потерям части ЛП и финансовым затра-
там. Особое значение проблема детских дозировок имеет 
для наркотических ЛП, подлежащих предметно-количе-
ственному учёту.

Целью исследования явилась разработка предложений 
по специальной детской дозировке инъекционного раство-
ра наркотического анальгетика фентанила.

Материалы и методы. В исследовании были исполь-
зованы методы анкетирования и логического анализа. Раз-
работана анкета, содержащая социально-демографический 
блок и вопросы по практике дозирования наркотических 
растворов детям. Респондентами выступили 10 врачей-а-
нестезиологов, оказывающих медицинскую помощь детям 
(100% специалистов данного профиля). Обработка полу-
ченных данных проводилась с использованием стандарт-
ных программ «Microsoft Office Excel 2016».

Результаты. Респонденты имели опыт работы от 1 го-
да до более 20 лет. 62% респондентов имели квалифика-
ционную категорию. 70% врачей-анестезиологов отмети-
ли, что в своей практике используют часть объёма ампу-
лы или флакона инъекционных растворов. На оформление 
документации по предметно-количественному учёту нар-
котических средств врачи-анестезиологи затрачивают от  
30 мин до 1,5 ч в смену. 80% респондентов отметили слож-
ности при дозировании ЛП «Фентанил, раствор для вну-
тривенного и внутримышечного введения, 50 мкг/мл в ам-
пулах 1 (2) мл». Поскольку режим дозирования фентанила 
в инъекциях у детей подбирается индивидуально и может 
составлять от 1 мкг/кг, предложена фармацевтическая раз-
работка инъекционного раствора фентанила в ампулах в 
уменьшенной концентрации 10 мкг/мл. 

Заключение. Фармацевтическая разработка и промыш-
ленный выпуск ЛП для детей «Фентанил, раствор для вну-

тривенного и внутримышечного введения, 10 мкг/мл в ам-
пулах 1 (2) мл» позволит уменьшить риски при дозиро-
вании ЛП детям, сократить материальные и финансовые 
потери и оптимизировать предметно-количественный учёт.

* * *

РАЗРАБОТКА НОМЕНКЛАТУРЫ ДЕТСКИХ 
ДОЗИРОВОК НАРКОТИЧЕСКИХ 
ЛЕКАРСТВЕННЫХ СРЕДСТВ ДЛЯ 
ПАРЕНТЕРАЛЬНОГО ВВЕДЕНИЯ

Абдуллина Ю.А.
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань

Ключевые слова: фентанил; учёт; дозирование

DEVELOPMENT OF NOMENCLATURE  
FOR CHILDREN’S DOSAGES OF NARCOTIC 
DRUGS FOR PARENTERAL ADMINISTRATION

Abdullina Yu.A.
Kazan State Medical University of the Ministry of Health  
of Russia, Kazan

Keywords: fentanyl; accounting; dosage

Актуальность. Лекарственное обеспечение является 
одной из основ оказания медицинской помощи. В стацио
нарах парентеральные лекарственные средства являются 
обязательным компонентом фармакотерапии. В настоящее 
время в педиатрии отсутствуют инъекционные лекарствен-
ные препараты (ЛП) в специальных детских дозировках. 
Это приводит к риску возникновения ошибок при дозиро-
вании и увеличению финансовых затрат медицинских уч-
реждений.

Целью исследования явилось определение мнения дет-
ских врачей — анестезиологов о необходимости разработ-
ки растворов для парентерального введения в специальных 
детских дозировках. 

Материалы и методы. Исследование проводилось ме-
тодом заочного анкетирования. Разработана анкета, содер-
жащая социально-демографический блок, и вопросы по 
практике дозирования средств для наркоза детям. Респон-
дентами выступили 10 врачей-анестезиологов, оказываю-
щих медицинскую помощь детям (все являются специали-
стами анестезиологического профиля). Обработка получен-
ных данных проводилась с помощью программ «Microsoft 
Office Excel 2016».

Результаты. Участники анкетирования имели боль-
шой опыт работы — от 1 года до 20 лет. Врачи-анестези-
ологи указали, что ингаляционный (72%), внутривенный 
(84%) и внутримышечный (75%) типы наркоза используют 
чаще всего у детей младше 5 лет. 74% врачей отметили, что 
в своей практике используют 1/2 ампулы или флакона, что 
приводит к нерациональному использованию ЛП. В ходе 
интервьюирования выявлено, что наркотические ЛС состо-
ят на предметно-количественном учёте и требует длитель-
ного времени на списание (в среднем 30–90 мин в день). 
У 79% респондентов возникали трудности при дозирова-
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нии ЛП «Фентанил, раствор для внутривенного введения, 
50 мкг/мл, ампулы по 2 мл № 10». Фентанил, согласно ин-
струкции по медицинскому применению, разрешён к при-
менению у детей старше 1 года, режим дозирования у де-
тей 3–5 мкг/кг. 

Заключение. Использование в практике анестезиоло-
га парентеральных растворов в унифицированных фор-
мах приводят к потерям дорогостоящих препаратов, риску 
ошибок при дозировании и потере рабочего времени. Необ-
ходима фармацевтическая разработка раствора фентанила  
50 мкг/мл, ампулы по 1 мл № 10 и разработка программы для 
ЭВМ «Учёт наркотических и психотропных веществ» для 
сокращения времени на списание наркотических средств.

* * *

РОЛЬ ИММУННОЙ СИСТЕМЫ В ПОЛИМОРФИЗМЕ 
КЛИНИЧЕСКИХ ПРОЯВЛЕНИЙ У ДЕВОЧКИ  
С МУКОПОЛИСАХАРИДОЗОМ I ТИПА

Аведова А.Я.
Национальный медицинский исследовательский центр 
детской гематологии, онкологии и иммунологии имени 
Дмитрия Рогачёва Минздрава России, Москва

Ключевые слова: мукополисахаридоз; БЦЖ-инфекция; 
фагоцитоз

THE ROLE OF THE IMMUNE SYSTEM  
IN THE POLYMORPHISM OF CLINICAL 
MANIFESTATIONS IN A GIRL WITH TYPE I 
MUCOPOLYSACCHARIDOSIS

Avedova A.Ya.
Dmitry Rogachev National Medical Research Center for 
Pediatric Hematology, Oncology and Immunology of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: mucopolysaccharidosis; BCG infection; 
phagocytosis

Актуальность. Мукополисахаридоз (МПС) I типа от-
носится к числу распространённых болезней лизосомаль-
ного накопления у детей. В основе иммунных дефектов 
при МПС I типа лежит снижение фагоцитарной активно-
сти при дисфункции лизосом. 

Описание клинического случая. При осмотре девоч-
ки М., 1 год, обращал на себя внимание специфический фе-
нотип: гипертелоризм, антимонголоидный разрез глаз, ши-
рокие брови, широкая седловидная переносица, раздвоен-
ная увула, низкопосаженные уши, выступающие лобные 
бугры, гипертрихоз. Были выявлены аномалии развития: 
врождённый порок сердца (открытый артериальный про-
ток), краниосиностоз, глиоз вещества головного мозга. При 
обследовании больной были диагностированы следующие 
очаги инфекции: регионарная БЦЖ-инфекция. При гисто-
логическом исследовании кистозного образования мягких 
тканей левого плеча выявлены признаки гранулематозно-
го поражения дермы. Проводилась комплексная противо-
туберкулёзная терапия: левофлоксацин, изониазид, этам-
бутол. По данным мультиспиральной компьютерной то-
мографии (МСКТ) выявлены воспалительные изменения 

в нижних отделах обоих лёгких органов грудной клетки 
(ОГК). Учитывая вероятное течение аспергиллеза лёгких 
по данным микробиологического исследования бронхо-
альвеолярного лаважа была инициирована терапия итро-
коназолом. Однако в связи с течением локального БЦЖи-
та, а также отрицательной динамикой по данным МСКТ 
ОГК после самостоятельной отмены противотуберкулёз-
ных препаратов нельзя также исключить специфическое 
микобактериальное поражение лёгочной ткани. 

Пациентке было проведено комплексное иммунологиче-
ское обследование (иммунофенотипирование лимфоцитов пе-
риферической крови, определение содержания сывороточных 
иммуноглобулинов, TREC/KREC, BURST-тесты), значимых 
отклонений не выявлено. Для верификации диагноза паци-
ентке было проведено полноэкзомное секвенирование ново-
го поколения, по результатам которого выявлена гомозигот-
ная патогенная мутация в гене IDUA (c.208C > T, p.Gln70Ter).

Заключение. Учитывая возможное наличие дефекта фа-
гоцитоза при лизосомальных болезнях накопления, стано-
вится объяснимой патофизиологическая основа течения 
БЦЖ-инфекции и воспалительных изменений в лёгких у 
наблюдавшейся нами больной. Однако нельзя полностью 
исключить развитие БЦЖита в результате неправильной 
техники введения вакцины. Наличие иммунного дефекта 
у пациентов с МПС требует проведения комплексного об-
следования, в частности микробиологического, и своевре-
менного начала противомикробной терапии. 

* * *

ДИАГНОСТИКА И ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ 
СТЕНОЗОВ ГОРТАНИ У ДЕТЕЙ

Алхасов А.Б., Русецкий Ю.Ю., Комина Е.И.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: стеноз гортани; интубация; 
эндоскопические методы

DIAGNOSTICS AND SURGICAL TREATMENT  
OF LARYNGEAL STENOSIS IN CHILDREN

Alkhasov A.B., Rusetsky Yu.Yu., Komina E.I.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: laryngeal stenosis; intubation; endoscopic 
methods

Актуальность. Стеноз гортани (СГ) является одной из 
самых частых причин обструкции верхних дыхательных 
путей. В 90% случаев СГ у детей развивается в результате 
эндотрахеальной интубации. Частота постинтубационных 
стенозов верхних дыхательных путей варьирует от 0,9 до 
24,5%. В связи с повышением выживаемости детей с очень 
низкой и экстремально низкой массой тела, нуждающихся 
в длительной искусственной вентиляции лёгких, увеличи-
лось число детей с постинтубационными СГ, что определя-
ет актуальность выбора хирургической тактики их лечения 

Цель: улучшить результаты лечения детей с постинту-
бационными СГ.
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Материалы и методы. В хирургическом торакальном 
отделении за 2019–2021 гг. было пролечено 54 пациента с 
постинтубационными СГ. Возраст пациентов — от 3 мес 
до 17 лет 9 мес. Диагностика: трахеобронхоскопия и МСКТ 
для оценки протяжённости зоны СГ. У 26 пациентов при-
меняли эндоскопические методы лечения, у 34 — рекон-
структивные операции. У 6 больных реконструктивные 
операции были выполнены после безуспешных попыток 
эндоскопического лечения. 4 пациентам была проведена 
повторная пластика гортани со стентированием Т-трубкой 
после самостоятельного удаления ребёнком Т-трубки. Од-
ному больному была выполнена пластика гортани со стен-
тированием Т-трубкой после пластики гортани реберным 
хрящом. Пластика гортани со стентированием Т-трубкой 
выполнялась при неэффективности эндопросветных мето-
дов, грубом рубцовом СГ, полной непроходимости горта-
ни, парезе гортани.

Результаты. Использование эндоскопических мето-
дов при лечении СГ позволило избежать трахеостомии у 
16 пациентов. Один больной был деканюлирован после 
выполнения бужирования гортани и лазерной вапориза-
ции рубца; 18 пациентов после пластики гортани со стен-
тированием Т-образной трубкой деканюлированы на дан-
ный момент. Результаты лечения у деканюлированных па-
циентов хорошие.

Заключение. Эндоскопические методы лечения СГ у 
детей являются альтернативой реконструктивной хирур-
гии, позволяют достичь хорошего результата и избежать 
трахеостомии у определённой группы больных. Необхо-
дим персонализированный подход к выбору метода лече-
ния пациентов с СГ. При сочетании стеноза и пареза горта-
ни у детей показано выполнение пластики гортани со стен-
тированием Т-трубкой.

* * *

ИЗМЕНЕНИЯ ЭЛЕКТРОКАРДИОГРАММЫ У ДЕТЕЙ 
С ОСЛОЖНЁННЫМ ТЕЧЕНИЕМ COVID-19

Ахмедова Э.Э., Кожевникова О.В.,  
Абашидзе Э.А., Логачёва О.С., Пальцева А.Е.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: COVID-19; пневмония, 
электрокардиография

CHANGES IN THE ELECTROCARDIOGRAM  
IN CHILDREN WITH COMPLICATED COURSE  
OF COVID-19

Akhmedova E.E., Kozhevnikova O.V.,  
Abashidze E.A., Logacheva O.S., Paltseva A.E.
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: COVID-19; pneumonia, electrocardiography

Актуальность. У взрослых с тяжёлым течением 
COVID-19 доказано влияние инфекционного процесса на 
сердечно-сосудистую систему. У детей заболевание проте-
кает легче, однако в настоящее время отмечен рост числа 
госпитализаций, а также утяжеление течения заболевания. 
Постковидный синдром с наличием сердечно-сосудистых 
жалоб наблюдается у 25% детей и подростков. Поэтому не-
обходим поиск ранних маркёров нарушений функции серд-
ца по данным ЭКГ.

Цель: определить изменения параметров ЭКГ у детей с 
диагнозом COVID-19 для выявления ранних маркёров на-
рушений функций сердца.

Материалы и методы. Проведён анализ 124 ЭКГ де-
тей 7–17 лет (57 мальчиков, 67 девочек) без сопутствую-
щей хронической соматической патологии с серологически 
подтверждённым диагнозом COVID-19. Состояние сред-
ней тяжести было отмечено у 96% детей. Дыхательная не-
достаточность (ДН) наблюдалась у 10% детей. По резуль-
татам КТ пневмония была выявлена у 29%. При поступле-
нии в стационар регистрировалась 12-канальная ЭКГ на 
аппарате «Mortara ELI-350». Оценивали показатели: ЧСС, 
продолжительность и амплитуда Р, PQ, QRS, R, S, Т, QT, 
QTc, нарушение внутрижелудочкового проведения, уровень 
сегмента ST, признаки ранней реполяризации желудочков, 
а также индекс Макруза, TpTe, TpTe/QTcmax. Определя-
лись клинические и биохимические маркёры воспаления.

Результаты. У детей с пневмонией установлены опре-
делённые изменения параметров ЭКГ, отражающих актив-
ность левых отделов сердца и проводимость: уширение Р, 
QRS, более высокие R в aVL, более глубокий S в III, по-
вышение индекса Макруза. Также было выявлено значи-
мое увеличение QTcmin (р = 0,044). У детей с признаками 
ДН на фоне относительно увеличенных показателей мар-
кёров воспаления чаще выявлялась тахикардия (р = 0,001), 
повышение амплитуды R aVL (р = 0,027), инвертирован-
ный Т (р = 0,005), маркёр риска развития жизнеугрожаю-
щих аритмий TpTe/QTcmax был значительно повышен. 
Отмечено снижение R в V5 и aVF, увеличение амплитуды 
R в V1 — признак «заинтересованности» правых отделов 
сердца у детей с ДН.

Заключение. У детей с осложнённым течением 
COVID-19 при пневмонии и ДН выявлено изменение по-
казателей ЭКГ, отражающих нарушение возбудимости и 
проводимости левых отделов сердца, что, возможно, обу-
словлено системным воспалением. Для профилактики ос-
ложнений, независимо от тяжести заболевания, всем де-
тям с COVID-19 необходим контроль ЭКГ не только при 
госпитализации, но и в динамике.

* * *
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СЕМЕЙНЫЙ СЛУЧАЙ СИНДРОМА БЛАУ

Безменова М.Д.
Саратовский государственный медицинский университет 
имени В.И. Разумовского Минздрава России, Саратов

Ключевые слова: синдром Блау; генно-инженерные 
биологические препараты; аутовоспалительные 
болезни

FAMILIAL CASE OF BLAU SYNDROME
Bezmenova M.D.
V.I. Razumovsky Saratov State Medical University of the 
Ministry of Health of Russia, Saratov

Keywords: Blau’s syndrome; genetically engineered biological 
preparations; autoinflammatory diseases

Актуальность. К заболеваниям, составляющим груп-
пу аутовоспалительных болезней (АВЗ), в последние го-
ды привлечено пристальное внимание врачей различных 
специальностей. Расширение возможностей медицинской 
генетики позволяет идентифицировать новые и редкие бо-
лезни и синдромы, которые до этого времени скрывались 
под маской иной соматической патологии. Одним из форм 
такой патологии является синдром Блау, представляющий 
собой моногенное наследственное заболевание, возникаю-
щее вследствие мутации в гене паттерн-распознающего ре-
цептора NOD2/CARD15 и имеющее аутосомно-доминант-
ный тип наследования. Данный синдром впервые описан 
в 1985 г., а генетически верифицирован в 2001 г. Первое 
описание пациента с данным синдромом в отечественной 
литературе относится к 2016 г. В классификации АВЗ син-
дром Блау входит в группу гранулематозных нарушений.

Описание клинического случая. К классическим 
критериям синдрома Блау относят дебют на 1-м году 
жизни и триаду симптомов: артрит, увеит, поражение 
кожи. В представляемом нами случае в семье, где име-
ется 3 детей (все мальчики) дебют заболевания у 2-го и 
3-го ребёнка зафиксирован примерно в одинаковом воз-
расте 2 лет. В этот период у обоих детей (разница в воз-
расте составляет 12 лет) отмечалось появление множе-
ственных образований вокруг крупных и средних суста-
вов, которые в обоих случаях трактовались как гигромы. 
Только спустя длительное время первый из этих детей 
попал в поле зрения ревматологов, где в дальнейшем 
прошёл классический путь ребёнка с ювенильным артри-
том от лечения нестероидными противовоспалительны-
ми средствами до назначения генно-инженерных биоло-
гических препаратов (ГИБП). В этот период был осмо-
трен и старший ребёнок в семье, считавшийся условно 
здоровым, у которого были выявлены уже сформировав-
шиеся контрактуры мелких суставов кисти. Путь млад-
шего ребёнка к терапии ГИБП был, по понятным причи-
нам, значительно короче. С учётом торпидно текущего 
суставного синдрома дети были консультированы специ-
алистами НИИ ревматологии им. В.А. Насоновой и по 
их рекомендации дополнительно обследованы. Методом 
прямого автоматического секвенирования был проведён 
анализ гена NOD2 и верифицирован синдром Блау, тог-
да же выявлены признаки увеита. 

Заключение. В настоящее время все дети получают раз-
личные варианты ГИБП. Представляемый нами случай от-
личается от описанной классической картины течения дан-
ной болезни, именно это позволяет говорить о важности 
клинического обследования и возможностях расширения 
диагностического поиска при нестандартных клиниче-
ских ситуациях.

* * *

ПАУЦИАРТИКУЛЯРНЫЙ ЮНОШЕСКИЙ АРТРИТ, 
ОСЛОЖНЁННЫЙ ДВУСТОРОННИМ 
ПАРАТОНЗИЛЛЯРНЫМ АБСЦЕССОМ

Бидуля А.С., Егиазарян Д.К.
Российский национальный исследовательский 
университет имени Н.И. Пирогова Минздрава России, 
Москва

Ключевые слова: юношеский артрит; 
иммуносупрессивная терапия; паратонзиллярный 
абсцесс

PAUCIARTICULAR JUVENILE ARTHRITIS 
COMPLICATED BY BILATERAL PARATONSILLAR 
ABSCESS

Bidulya A.S., Egiazaryan D.K.
Pirogov Russian National Research University of the Ministry 
of Health of Russia, Moscow

Keywords: juvenile arthritis; immunosuppressive therapy; 
paratonsillar abscess

Актуальность. Юношеский артрит — идиопатический 
артрит, возникающий у детей до 16 лет, продолжающийся 
более 6 нед, когда другая патология суставов исключена. 
При высокой степени активности воспалительного процес-
са возникает необходимость проведения поликомпонент-
ной иммуносупрессивной терапии, что ассоциируется с бо-
лее частым возникновением инфекционных осложнений.

Описание клинического случая. Пациент А., 15 лет, 
поступил в стационар с жалобами на боль в горле, гнуса-
вость, тризм, гиперсаливацию, повышение температуры 
тела до 39oC. 

Из анамнеза: с июня 2017 г. больной наблюдается с ди-
агнозом юношеский идиопатический артрит, пауциартику-
лярный вариант. Получал метотрексат. В связи с сохране-
нием суставного синдрома с 2019 г. инициирована терапия 
этанерцептом. Также с детства были частые ангины. На-
блюдается у врача-оториноларинголога с диагнозом хро-
нический тонзиллит. Общее состояние средней тяжести. 
Температура тела 38,5oC. Ребенок вялый. Кожные покро-
вы бледные. ЧСС 105 уд/мин, ЧДД 23 в минуту. При фа-
рингоскопии правая нёбная дужка гиперемирована, асим-
метрия зёва за счёт выбухания левой нёбной миндалины к 
центру, гиперемия левой передней нёбной дужки. Минда-
лины увеличены, 2 степени. Лабораторно: нейтрофильный 
лейкоцитоз (16,2 × 109/л), С-реактивный белок — 194 мг/л, 
антистрептолизин О — 617 МЕ/мл. Назначена внутривен-
ная антибактериальная терапия (амоксициллин + клавула-
новая кислота). Произведено вскрытие паратонзиллярного 
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абсцесса справа и слева. В связи с неадекватным дрениро-
ванием выполнена двусторонняя тонзиллэктомия. На 10-е 
сутки пребывания в стационаре появились жалобы на боли 
в области левого предплечья. При проведении ультразвуко-
вого исследования с допплерографией выявлены эхо-при-
знаки флебита. Назначен далтепарин натрия. В связи с раз-
витием бактериально-воспалительного процесса введение 
этанерцепта и метотрексата было отложено. При болях в 
суставах назначен диклофенак. На фоне проведённой те-
рапии гнойно-воспалительный процесс купирован, общее 
состояние удовлетворительное, температура тела нормали-
зовалась, явления интоксикации отсутствуют.

Заключение. Описание клинического случая показыва-
ет значимость своевременной диагностики и лечения ин-
фекционных осложнений на фоне проведения поликомпо-
нентной иммуносупрессивной терапии.

* * *

ПРОВЕДЕНИЕ НЕЙРОМОНИТОРИНГА  
ПРИ ХИРУРГИЧЕСКОЙ КОРРЕКЦИИ 
ДЕФОРМАЦИИ ПОЗВОНОЧНИКА 

Богатырев М.А., Арестова Ю.С.
Национальный медицинский исследовательский центр 
травматологии и ортопедии имени академика  
Г.А. Илизарова Минздрава России, Курган

Ключевые слова: деформация позвоночника; 
интраоперационный нейромониторинг; моторные 
вызванные потенциалы

NEUROMONITORING FOR SURGICAL 
CORRECTION OF SPINAL DEFORMITY

Bogatyrev M.A., Arestova Yu.S.
National Medical Research Center of Traumatology  
and Orthopedics named after Academician G.A. Ilizarov  
of the Ministry of Health of Russia, Kurgan

Keywords: spinal deformity; intraoperative neuromonitoring; 
motor evoked potentials

Актуальность. Проблема предотвращения возникно-
вения неврологического дефицита после хирургической 
коррекции деформации позвоночника у детей является 
актуальной. Дополнительную сложность создают трудно-
сти получения моторных вызванных потенциалов (МВП) 
у детей в связи незавершённостью созревания коры голов-
ного мозга.

Цель: определить возможности проведения интраопе-
рационного нейромониторинга (ИОНМ) при нестабиль-
ных МВП у детей. 

Описание клинического случая. Пациент Ш., 8 лет, 
с диагнозом: сколиоз верхнегрудного отдела позвоночника 
на фоне нарушения и сегментации позвонков с диспласти-
ческой противодугой. С целью хирургической коррекции 
позвоночника был прооперирован под ИОНМ с исполь-
зованием системы «ISIS IOM» («Inomed Medizintechnik 
GmbH», Германия).

На начальном этапе операции при проведении транс-
краниальной электростимуляции получены нестабильные 

МВП в отведениях от мышц всех конечностей. Характер 
МВП в начале операции делает процесс ИОНМ ненадёж-
ным. В процессе операции постепенно усилилась неста-
бильность формы и характеристик МВП, перешедшая в от-
ведениях справа в конце операции в полное их угнетение. 
Уровень нестабильности МВП в отведениях слева оста-
вался высоким до конца операции. В конце операции МВП 
мышц левой нижней конечности также полностью исчез-
ли. При возникновении признаков нарушения функции мо-
торных проводящих путей спинного мозга пациенту были 
введены глюкокортикоиды и уменьшена интенсивность на-
пряжения в системе транспедикулярной фиксации позво-
ночника. В отведениях от мышц верхней конечности слева 
МВП соответствовали базовому уровню, справа отсутство-
вали. Время ИОНМ составило 2 ч 24 мин. Интенсивность 
тестового раздражения в процессе мониторинга увеличи-
лась на 20%. После окончания операции были отмечены 
слабость и ограничения движений в конечностях справа. 
Слева клинических признаков неврологического дефици-
та не выявлено. Все нарушения носили транзиторный ха-
рактер и через 1 сут после операции исчезли.

Заключение. Даже при наличии нестабильных и нере-
гулярно возникающих моторных ответов в процессе опе-
рации с помощью ИОНМ удалось выявить возникновение 
опасности нарушения функции МВП спинного мозга при 
коррекции деформации позвоночника, что необходимо учи-
тывать при определении тактики лечения.

* * *

БОЛЕЗНЬ КАВАСАКИ У ПАЦИЕНТА  
С ТРОМБОЦИТОПАТИЕЙ БЕРНАРА–СУЛЬЕ

Богачева В.М., Абдиева К.Е., Галкина Е.В., 
Ларина Л.Е.
Российский национальный исследовательский 
университет имени Н.И. Пирогова Минздрава России, 
Москва

Ключевые слова: синдром Бернара–Сулье; болезнь 
Кавасаки; геморрагический синдром

KAWASAKI DISEASE IN A PATIENT WITH 
BERNARD–SOULIER THROMBOCYTOPATHY

Bogacheva V.M., Abdieva K.E., Galkina E.V.,  
Larina L.E.
Pirogov Russian National Research University of the Ministry 
of Health of Russia, Moscow

Keywords: Bernard–Soulier syndrome; Kawasaki disease; 
hemorrhagic syndrome

Актуальность. Синдром Бернара–Сулье (СБС) изве-
стен как геморрагическая тромбоцитарная дистрофия, яв-
ляется наследственным дефектом созревания мегакариоци-
тов и проявляется геморрагическим синдромом по микро-
циркуляторному и смешанному типам. В основе патогенеза 
СБС лежит количественный дефект или уменьшение функ-
циональной активности комплекса GPIb-IX–V на поверх-
ности тромбоцитов и мегакариоцитов. Наличие тромбоци-
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топатии Бернара–Сулье затрудняет диагностику и дезагре-
гантную терапию, требующуюся при болезни Кавасаки.

Описание клинического случая. Пациент И., 2 го-
да, поступил с жалобами на геморрагический синдром и 
лихорадку, длившуюся более 5 дней. Отмечались инъек-
ции склер, рвота без примеси крови. На 6-й день заболе-
вания — носовое кровотечение. Госпитализирован в Мо-
розовскую ДГКБ. 

Из анамнеза: мальчик от 2-й беременности, 1-х родов. 
В периоде новорождённости — тромбоцитопения 8 тыс/
мкл без геморрагического синдрома, купированная внутри-
венным иммуноглобулином. Далее количество тромбоци-
тов от 60 до 269 тыс/мкл без значительного геморрагиче-
ского синдрома. Количество тромбоцитов при определении 
анализатором было меньше, чем при подсчёте по Фонио. 
Отмечался макроанизоцитоз тромбоцитов. Семейный ана-
мнез по кровоточивости отягощён с материнской стороны. 
В возрасте 1,5 года больной был обследован: в плазме об-
наружен растворимый гликокалицин, ристоцетинзависимая 
агрегация тромбоцитов отсутствуют, диагностирован СБС.

При настоящей госпитализации состояние тяжёлое. Ре-
бенок вялый, субфебрилитет. Перед осмотром обильная рво-
та. Кожа чистая, сухая, хейлит, геморрагии на языке, инъек-
ции склер. Лимфатические узлы без изменений. Тоны сердца 
ясные, ритмичные, шумы не выслушиваются. Лабораторно: 
гемоглобин 86 г/л, тромбоцитопения (анализатор 48 тыс/
мкл, по Фонио 85 тыс/мкл), макроцитоз тромбоцитов, СОЭ 
103 мм/ч, увеличение белков острой фазы. Диагностирована 
неполная форма болезни Кавасаки: лихорадка более 5 дней, 
инъекции склер, хейлит. По данным эхокардиографии при-
знаки поражения коронарных сосудов отсутствуют. Ребёнку 
с тромбоцитопатией назначение ацетилсалициловой кисло-
ты противопоказано. Отсутствие тромбоцитоза и поражения 
коронарных артерий определило необходимость ограничить 
терапию внутривенным иммуноглобулином.

Заключение. Редкое сочетание двух противоположных 
по патогенезу поражения кроветворения заболеваний (ма-
кротромбоцитопении и тромбоцитоза) потребовало ин-
дивидуального подхода и значительной коррекции тера-
пии больного.

* * *

РАЗВИТИЕ СЕСТРИНСКИХ ИССЛЕДОВАНИЙ  
С УЧЁТОМ ТЕОРИИ ПОКОЛЕНИЙ

Борисов И.А., Бирюкова Е.Г, Модестов А.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: медицинская сестра; опрос; теория 
поколений

DEVELOPMENT OF NURSING RESEARCH TAKING 
INTO ACCOUNT THE THEORY OF GENERATIONS

Borisov I.A., Biryukova E.G., Modestov A.A.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: nurse; survey; generational theory

Актуальность. Эволюция развития сестринского дела 
за рубежом и в России в значительной степени связана с 
расширением функций медицинских сестёр, что является 
ответом на вызовы профессиональной деятельности, обу-
словленные развитием технологий, совершенствованием 
диагностической и лечебно-реабилитационной работы. 
Исследовательская деятельность медицинских сестёр яв-
ляется неотъемлемой составной частью модели современ-
ной медицинской сестры, направленной на повышение эф-
фективности и качества их работы.

Цель: выявить факторы, влияющие на формирование 
сестринских исследований у медицинских сестёр с учётом 
теории поколений.

Материалы и методы. По специально разработан-
ной анкете был проведён опрос 486 медицинских сестёр, 
принимавших участие в форумах детских медицинских 
сестёр России. Респондентам была предложена табли-
ца, включающая 9 факторов, влияющих на участие в се-
стринских исследованиях. Анализ и интерпретация по-
лученных данных осуществлялись с использованием те-
ории поколений, разработанной американскими учёными 
Н. Хоувом и В. Штраусом (1991), описывающей повторя-
ющиеся поколенческие циклы в истории. В основе теории 
лежит представление о том, что ценности и их сходство, 
а не возраст, формируют и определяют поколение. В ра-
боте участвовали представители следующих поколений:

•	 поколение беби-бумеров (1943–1963 г.р.) — 56 лет и 
старше (83 человека — 17,1%); 

•	 поколение Х (1963–1984) — 35–55 лет (299 человек —  
61,6%);

•	 поколение Y (миллениум или миллениалы), предста-
вители поколения Y, люди, родившиеся в период с 
1982 по 2004 г. (в России рамки немного смещены: с 
1985 по 2003 г.) — до 35 лет (104 человека — 21,3%).

Результаты. Установлено, что в качестве главного фак-
тора, влияющего на включение медицинских сестёр в се-
стринские исследования, представители всех поколений от-
метили наличие в учреждении лиц, ответственных за эту 
работу. При этом было выявлено, что возможность участия 
в научно-практических конференциях, вебинарах и разви-
тие лидерских и коммуникативных компетенций занимают 
у представителей поколения Y 2-е и 3-е места по значимо-
сти, а у старшего поколения 2-е и 3-е места занимают не-
хватка личного времени и отсутствие навыков проведения 
сестринских научных исследований. 

Заключение. Изучение мнения медицинских сестёр о 
факторах, влияющих на приверженность к исследованиям, 
показало, что ведущей компонентой является наличие в ме-
дицинской организации лица/подразделения, курирующего 
этот процесс и способного оказать реальную помощь. Эф-
фективным способом включения в исследования является 
побуждение в виде эффективного контракта, участия в на-
учно-практических конференциях, возможность публика-
ции полученных результатов. Использование теории поко-
лений позволяет целенаправленно мотивировать сестрин-
ский персонал на проведение медицинских исследований.

* * *
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ОСОБЕННОСТИ ТРОМБОЦИТОВ У ГЛУБОКО 
НЕДОНОШЕННЫХ НОВОРОЖДЁННЫХ  
С ГЕМОРРАГИЧЕСКИМИ НАРУШЕНИЯМИ
Будалова А.В.
Ивановский научно-исследовательский институт 
материнства и детства имени В.Н. Городкова Минздрава 
России, Иваново

Ключевые слова: недоношенные; тромбоциты; 
геморрагические нарушения

FEATURES OF PLATELETS IN EXTREMELY 
PREMATURE INFANTS WITH HEMORRHAGIC 
DISORDERS

Budalova A.V. 
V.N. Gorodkov Ivanovo Research Institute of Motherhood and 
Childhood of the Ministry of Health of Russia, Ivanovo

Keywords: premature; platelets; hemorrhagic disorders

Актуальность. Разработка новых способов выхажи-
вания глубоко недоношенных новорождённых и прогно-
зирование состояний, отягощающих течение раннего не-
онатального периода, необходимы для уменьшения инва-
лидизации и смертности детей.

Цель: определить морфометрические особенности 
тромбоцитов у глубоко недоношенных новорождённых с 
геморрагическими нарушениями.

Материалы и методы. На базе отделения реанимации 
и интенсивной терапии было обследовано 132 недоношен-
ных ребёнка с гестационным возрастом до 32 нед, на 3–5-е  
сутки жизни выполнен развёрнутый клинический анализ 
венозной крови на анализаторе «Advia 2120i» с определе-
нием параметров тромбоцитов: PLT, РСТ, PDW, LargePlt, 
MPC, МРМ. Анализ полученных данных проведён при 
помощи прикладных программ «Statistica 13.0» («StatSoft 
Inc.»). В зависимости от особенностей протекания ран-
него неонатального периода, дети были распределены на  
2 группы: 58 (43,9%) глубоко недоношенных детей имели 
геморрагические нарушения и составили основную груп-
пу, у 74 (56,1%) новорождённых (группа контроля) нару-
шения отсутствовали.

Результаты. Гестационный возраст глубоко недоно-
шенных новорождённых составил 30,5 [28,6; 31,3] нед. 
Масса тела при рождении 1371,0 [1151,0; 1480,0] г, дли-
на тела 39 [36; 41] см. Окружность головы 28 [26; 29] см. 
Окружность груди 24 [23; 26] см. При обследовании ново-
рождённых получены следующие данные по параметрам 
тромбоцитов: PLT — 236,0 [177,0; 273,0] × 109/л, PDW — 
63,3 [59,8; 67,0]%, РСТ — 0,20 [0,16; 0,25]%, LargePlt — 
7,0 [5,0; 9,0] × 103/л, MPC — 24,4 [23,2; 25,4] г/дл, МРМ — 
1,9 [1,9; 2,1] пг. Среди геморрагических нарушений у обс 
ледованных детей встречались как отдельные формы на-
рушений, так и их сочетания: внутрижелудочковые крово-
излияния I степени — у 24 новорождённых, II степени —  
у 20, III степени — у 2, лёгочное кровотечение — у 8 , же-
лудочное кровотечение — у 12, гематома печени — у 6.  
У глубоко недоношенных новорождённых с геморрагиче-
скими нарушениями в течение раннего неонатального пе-
риода было выявлено значимое снижение гранулярности 

тромбоцитов (МРС) (р < 0,006) — 23,7 [22,6; 25,1] г/дл, в 
группе контроля — 25,3 [24,3; 25,9] г/дл. 

Заключение. Особенностью системы гемостаза глубо-
ко недоношенных новорождённых с геморрагическими на-
рушениями в раннем неонатальном периоде является об-
разование тромбоцитов с низкой средней концентрацией 
компонентов тромбоцитов (МРС), что, возможно, связано 
с выраженной незрелостью системы. Можно полагать, что 
низкогранулированные тромбоциты являются менее функ-
ционально активными. 

* * *

ОПРЕДЕЛЕНИЕ ЗАДНЕГО ДИСТАЛЬНОГО 
БЕДРЕННОГО УГЛА ДЛЯ ДИНАМИЧЕСКОЙ 
ОЦЕНКИ ПРОВЕДЕНИЯ ПЕРЕДНЕГО 
ГЕМИЭПИФИЗИОДЕЗА

Волкова М.О., Жердев К.В., Челпаченко О.Б., 
Тимофеев И.В.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: детский церебральный паралич; 
передний гемиэпифизиодез; динамическая оценка

DETERMINATION OF THE POSTERIOR DISTAL 
FEMORAL ANGLE FOR DYNAMIC ASSESSMENT 
OF THE PERFORMING ANTERIOR 
HEMIEPIPHYSIODESIS

Volkova M.O., Zherdev K.V., Chelpachenko O.B., 
Timofeev I.V.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: cerebral palsy; anterior hemiepiphysiodesis; 
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Актуальность. Передний гемиэпифизиодез (ПГ) — это 
эффективная миниинвазивная методика коррекции сгиба-
тельных контрактур коленных суставов у детей с детским 
церебральным параличом (ДЦП). Однако динамический 
рентгеновский контроль в послеоперационном периоде 
и интерпретация эффектов лечения требуют доработки и 
стандартизации этой методики.

Цель: установить универсальный критерий для дина-
мической оценки по рентгенограммам коррекции сгиба-
тельной контрактуры коленного сустава у детей с ДЦП 
методом ПГ. 

Материалы и методы. В основную группу были вклю-
чены 20 детей со сгибательными контрактурами коленных 
суставов на фоне ДЦП, которым был проведён ПГ дисталь-
ного эпифиза бедренной кости (прооперировано 37 колен-
ных суставов). В группу сравнения были включены 40 детей 
(собраны данные 59 коленных суставов) без контрактуры хо-
тя бы одного коленного сустава на фоне ДЦП с ортопедиче-
ской патологией одной нижней конечности. Всем детям до 
коррекции проводилось измерение заднего дистального бе-
дренного угла (ЗДБ угла), образуемого анатомической осью 
бедренной кости и суставной линией бедренной кости. На 
основании сравнения среднего ЗДБ угла, полученного у де-



Russian pediatric journal (Russian journal). 2021; 24. Supplement
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2021-24-S

«STUDENIKIN READINGS» (MOSCOW, DECEMBER 2, 2021)  
16

тей основной группы до ПГ, и среднего ЗДБ угла, получен-
ного у детей группы сравнения, было определено влияние 
спастичности мышц-сгибателей голени у пациентов с ДЦП 
на конфигурацию дистального сегмента бедренной кости.

Результаты. В группе сравнения средний ЗДБ угол со-
ставил 88 ± 3° (82–95°). В группе ПГ средний ЗДБ угол до 
операции составил 89,5 ± 2,5° (88–92°; p > 0,05), т.е. суще-
ственных изменений не выявлено.

Заключение. Спастичность мышц не вызывает костных 
деформаций дистального сегмента бедренной кости. Следо-
вательно, спастичность мышц не влияет на темпы костной 
коррекции методом ПГ. Поскольку ЗДБ угол не меняется 
под влиянием спастики, его изменение в послеоперацион-
ном периоде обусловлено только временным эпифизиоде-
зом. Измерение и отслеживание динамики ЗДБ угла в пе-
риод наблюдения пациента необходимо для динамической 
оценки коррекции контрактуры и контроля положения ме-
таллоконструкции при выполнении ПГ. 

* * *

ЭОЗИНОФИЛЬНЫЙ ЭЗОФАГИТ КАК 
ДИАГНОСТИЧЕСКАЯ НАХОДКА У БОЛЬНЫХ  
С ПОЛЛИНОЗОМ

Вязанкина С.С., Макарова С.Г., Лохматов М.М.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: эозинофильный эзофагит; поллиноз; 
элиминационная диета

EOSINOPHILIC ESOPHAGITIS AS A DIAGNOSTIC 
FINDING IN PATIENTS WITH HAY FEVER

Vyazankina S.S., Makarova S.G., Lokhmatov M.M.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: eosinophilic esophagitis; hay fever; elimination diet

Актуальность. Пищевая аллергия влияет на развитие 
и тяжесть течения эозинофильного эзофагита (ЭоЭ), поэто-
му элиминационная диета относится к основным методам 
лечения таких пациентов. Из-за стёртой клинической сим-
птоматики, характерной для течения этого заболевания у 
детей, ЭоЭ нередко является случайной находкой при про-
ведении эзофагогастродуоденоскопии, в том числе у паци-
ентов с поллинозом.

Цель: определить влияние аллергенов пыльцы расте-
ний и перекрёстной пищевой аллергии на развитие ЭоЭ 
и установить значимость проведения аллергологическо-
го обследования у больных при ЭоЭ и поллинозе для под-
бора элиминационной диеты с учётом перекрёстной ре-
активности.

Материалы и методы. В исследование включены  
17 детей в возрасте 5–17 лет (средний возраст 11,9 года) с 
эндоскопически и морфологически подтверждённым ЭоЭ. 
Оценка выраженности симптомов эзофагеальной дисфунк-
ции проводилась на основе опросника по оценке дисфагии. 
Уровень специфических sIgE к пищевым и пыльцевым ал-

лергенам определялся иммунофлюоресцентным методом 
на анализаторе «ImmunoCAP250».

Результаты. У 4 детей ЭоЭ имел субклиническое те-
чение, у 13 имелись признаки эзофагеальной дисфункции 
лёгкой и умеренной степени. 11 из 17 обследованных де-
тей имели сопутствующую аллергопатологию: атопический 
дерматит, бронхиальную астму, аллергический ринит. Сре-
ди этой группы пациентов выделено 7 детей с проявления-
ми поллиноза. При аллергологическом обследовании сенси-
билизация к аллергенам, перекрёстным с пыльцой деревь-
ев и злаковых трав, выявлена у 6 пациентов с поллинозом. 
Все больные с ЭоЭ и сезонными проявлениями поллино-
за имели симптомы дисфагии, усиливающиеся в период 
цветения причинно-значимых растений. Этой группе па-
циентов была назначена элиминационная диета с учётом 
перекрёстной реактивности к причинно-значимым пыль-
цевым аллергенам, при соблюдении которой у всех была 
достигнута выраженно положительная динамика со сторо-
ны симптомов дисфагии. 

Заключение. Воздействие пищевых аллергенов, пере-
крёстных с пыльцой растений, играет модифицирующую 
роль в развитии и поддержании симптомов ЭоЭ при пол-
линозе у детей. Проведение аллергологического обследо-
вания с целью выявления причинно-значимых аллергенов 
и подбора персонализированной элиминационной диеты 
повышает эффективность лекарственной терапии и может 
сокращать сроки достижения ремиссии.

* * *

ЭНДОСКОПИЧЕСКАЯ БАЛЛОННАЯ ДИЛАТАЦИЯ 
ПРИ ПЕРВИЧНОМ ОБСТРУКТИВНОМ 
МЕГАУРЕТЕРЕ У ДЕТЕЙ: СТАНДАРТИЗАЦИЯ 
МЕТОДА И ПРОГНОСТИЧЕСКИ ЗНАЧИМЫЕ 
ФАКТОРЫ

Галузинская А.Т., Зоркин С.Н.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: обструктивный мегауретер; 
баллонная дилатация высокого давления;  
пузырно-мочеточниковый сегмент

ENDOSCOPIC BALLOON DILATION IN PRIMARY 
OBSTRUCTIVE MEGAURETER IN CHILDREN: 
STANDARDIZATION AND PROGNOSTICALLY 
SIGNIFICANT FACTORS OF THE METHOD

Galuzinskaya A.T., Zorkin S.N.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: obstructive megaureter; high pressure balloon 
dilatation; vesicoureteral segment

Актуальность. В лечении врождённого первичного 
обструктивного мегауретера (ПОМ) у детей эндоскопиче-
ская баллонная дилатация высокого давления (БДВД) пу-
зырно-мочеточникового сегмента (ПМС) зарекомендовала 
себя как успешный метод лечения первой линии. Однако, 
несмотря на общую эффективность 75–85%, по данным ли-
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тературы, в настоящий момент БДВД не имеет чётких по-
казаний и недостаточно предсказуема.

Цель: определить эффективность лечения ПОМ с по-
мощью эндоскопической БДВД ПМС в зависимости от ха-
рактеристик зоны стеноза.

Материалы и методы. В проспективном анализе 
представлен опыт применения БДВД ПМС у детей в 
2019–2021 г. В исследование включены 64 ребёнка с под-
тверждённым диагнозом одностороннего ПОМ. Сред-
ний возраст детей на момент операции составлял 8 мес. 
БДВД ПМС выполнялась с помощью баллонных катете-
ров с последующей временной установкой низкого моче-
точникового стента с нитями. Катамнестическое обсле-
дование проводили через 6 мес и 1,5 года. Критериями 
эффективности лечения являлось уменьшение диаме-
тра дистального размера мочеточника по данным УЗИ 
и улучшение показателей по данным экскреторной уро-
графии. Были определены параметры стенозированного 
участка мочеточника: его протяжённость, диаметр моче-
точника и введённые нами новые диагностические по-
казатели приверженности мочеточника к дилатации: ко-
эффициент и площадь стеноза, которые определяются в 
момент проведения БДВД. 

Результаты. Все пациенты были распределены на 
группы в зависимости от коэффициента стеноза и пло-
щади стеноза на расправленном баллоне. У больных во 
всех группах была достигнута общая эффективность 85%.  
В качестве положительных интраоперационных призна-
ков, при достижении которых возможно достоверно про-
гнозировать успех БДВД ПМС, были определены коэффи-
циент стеноза менее 20% и площадь стеноза менее 30% 
на расправленном баллоне (успех проведённого лечения 
достиг 100%). Прогностические признаки неэффективно-
сти БДВД: участок обструкции более 1,5 см, коэффици-
ент стеноза выше 40% и площадь стеноза выше 50% на 
расправленном баллоне. 

Заключение. Эндоскопическая оценка зоны обструкции 
при выполнении БДВД, по нашим данным, является необ-
ходимым диагностическим методом для прогнозирования 
исходов и выбора оптимальной интраоперационной такти-
ки лечения детей с ПОМ. При неблагоприятных параме-
трах мы рекомендуем незамедлительно выполнять реим-
плантацию мочеточника с целью предотвращения необра-
тимого повреждения почек.

* * *

ЛЕЧЕНИЕ НЕДОНОШЕННЫХ НОВОРОЖДЁННЫХ 
С ДЛИТЕЛЬНОЙ ЗАВИСИМОСТЬЮ ОТ 
ИСКУССТВЕННОЙ ВЕНТИЛЯЦИИ ЛЁГКИХ

Гибазова О.Р.1, Козлов А.А.1, Завьялов А.Е.1,2

1Алтайский краевой клинический центр охраны 
материнства и детства, Барнаул  
2Алтайский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Барнаул

Ключевые слова: недоношенные; искусственная 
вентиляция лёгких; сурфактант

TREATMENT OF PREMATURE INFANTS WITH 
LONG-TERM ADDICTION TO MECHANICAL 
VENTILATION DEPENDENCE

Gibazova O.R.1, Kozlov A.A.1, Zavyalov A.E.1, 2

1Altai Regional Clinical Center for Maternity and Childhood 
Protection, Barnaul  
2Altai State Medical University of the Ministry of Health  
of Russia, Barnaul

Keywords: premature; artificial ventilation of the lungs; 
surfactant

Актуальность. Одной из основных причин длительной 
зависимости от искусственной вентиляции лёгких (ИВЛ) 
у недоношенных детей является дефицит сурфактанта — 
как первичный, вызванный незрелостью сурфактантной си-
стемы лёгких, так и вторичный, обусловленный длитель-
ной ИВЛ и регулярными санационными мероприятиями в 
периоде выхаживания. 

Цель: определение целесообразность позднего введе-
ния экзогенного сурфактанта (ЭС) в комплексном лечении 
зависимости от ИВЛ у недоношенных детей с очень низ-
кой и экстремально низкой массой тела.

Материалы и методы. Проводилось выхаживание 8 не-
доношенных новорождённых с длительной зависимостью от 
ИВЛ. Гестационный возраст больных — 24,2–28 нед с мас-
сой тела при рождении 620–1223 г. У всех наблюдаемых де-
тей имелся комплекс факторов риска, предрасполагающих к 
развитию респираторного дистресс-синдрома новорождён-
ных, которые были выявлены до рождения и на первых ми-
нутах жизни. Первичная реанимация и раннее введение ЭС 
в родильном зале с дальнейшей респираторной поддерж-
кой проводились каждому ребёнку из группы исследова-
ния. Дыхательная недостаточность в неонатальном перио-
де была обусловлена респираторным дистресс-синдромом 
новорождённых, пневмонией. Отсроченное введение ЭС 
проводилось при массе тела 1047–1852 г на 28–35-й неделе 
постконцептуального возраста при используемых параме-
трах ИВЛ: режим SIMV + РС c FiO2 30–50%, PiP 19–21 H2O 
PEEP 4–6 H2O. На фоне проводимой терапии индекс окси-
генации (PaO2/FiO2) сохранялся на уровне 160 ± 17 усл. ед. 

Результаты. Введение ЭС проводилось эндотрахеаль-
но, в дозе 100 мкг/кг, без отсоединения ребёнка от аппара-
та ИВЛ при неизменных параметрах вентиляции. Эксту-
бация проводилась с переходом на спонтанное дыхание с 
поддержкой увлажнённым кислородом через кислородную 
палатку: на 2-е сутки от момента введения ЭС — 12,5%, 
3–4-е сутки — 62,5%, 5–6-е сутки — 25%. К моменту пе-
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ревода на спонтанное дыхание соотношение PaO2/FiO2 был 
стабильно выше 340. При этом выявлено, что больные, ко-
торым проводилась гормонотерапия дексаметазоном, бы-
ли экстубированы и переведены на спонтанное дыхание в 
более короткий срок.

Заключение: повторное позднее введение ЭС у недоно-
шенных новорождённых при исключении вторичных при-
чин дыхательной недостаточности является целесообраз-
ным при отлучении от ИВЛ. 

* * *

ОСОБЕННОСТИ КЛИНИКИ И ТАКТИКИ ЛЕЧЕНИЯ 
НОВОЙ КОРОНАВИРУСНОЙ ИНФЕКЦИИ 
COVID-19 У РЕБЁНКА С ОСТРЫМ 
ЛИМФОБЛАСТНЫМ ЛЕЙКОЗОМ

Гладкова А.В., Ильясова Н.Б., Чудакова Т.К.
Саратовский государственный медицинский университет 
имени В.И. Разумовского Минздрава России, Саратов

Ключевые слова: COVID-19; острый лимфобластный 
лейкоз

FEATURES OF CLINICAL PICTURE  
AND TREATMENT TACTICS FOR THE NEW 
CORONAVIRUS INFECTION COVID-19 IN A CHILD 
WITH ACUTE LYMPHOBLASTIC LEUKEMIA

Gladkova A.V., Ilyasova N.B., Chudakova T.K.
V.I. Razumovsky Saratov State Medical University of the 
Ministry of Health of Russia, Saratov

Keywords: COVID-19; acute lymphoblastic leukemia

Актуальность. Пандемия новой коронавирусной ин-
фекции (COVID-19) является одной из самых актуальных 
проблем здравоохранения в мире. COVID-19 представляет 
угрозу здоровью и жизни больных с гемобластозами, сре-
ди которых острый лимфобластный лейкоз (ОЛЛ) занима-
ет 1-е место по частоте встречаемости у детей. 

Описание клинического случая. Пациент, 17 лет, 
госпитализирован 22.05.2020 с диагнозом: COVID-19. 
Внебольничная пневмония. Сопутствующие заболева-
ния: ОЛЛ. Панцитопения (анемия, лейкопения, тромбо-
цитопения). Установлено, что ребёнок наблюдается ге-
матологом с возраста 1 год с диагнозом: ОЛЛ. Проводи-
лись трансплантация гемопоэтических стволовых клеток 
и повторные гемотрансфузии. Заболел 17.05.2020 с по-
вышения температуры до 38,7ºС, появления кашля и но-
сового кровотечения. В носоглоточных мазках методом 
ПЦР обнаружена РНК SARS-CoV-2. На рентгенограм-
ме лёгких установлена интерстициальная пневмония. 
При поступлении состояние больного тяжёлое за счёт 
интоксикации, пневмонии с дыхательной недостаточ-
ностью 2 степени, коморбидной патологии. Кашель ма-
лопродуктивный. В лёгких определялось жёсткое ды-
хание, мелкопузырчатые влажные хрипы в базальных 
отделах. Сатурация кислорода в крови (SatO2) была сни-
жена до 92%. Через 1 сут отмечено нарастание одышки 
и снижение SatO2 до 87%. Ребёнок переведён в ОРИТ, 

где находился 5 дней. В клиническом анализе крови со-
хранялась панцитопения (WBC 1,2 × 109/л, RBC 2,38 × 
1012/л, Ht 19%, Hb 68 г/л, PLT 77 × 109/л). В биохимиче-
ском анализе крови отмечено повышение уровня С-ре-
активного белка до 24 мг/л. На рентгенограмме груд-
ной клетки установлена двусторонняя полисегментар-
ная пневмония S-4,5,9,10 слева; S-4 справа. Проведено 
лечение: оксигенотерапия 7 дней, дезинтоксикационная 
(400 мл 0,9% NaCl 7 дней внутривенно), антибактери-
альная (цефепим/сульбактам 1,5 г 2 раза в день 10 дней 
внутривенно), противовирусная (умифеновир 0,2 4 раза 
в день 5 дней), заместительная (эритроцитарная масса 
540 мл) и иммунокорригирующая (внутривенный им-
муноглобулин 50 мл № 4) терапия. Состояние больного 
улучшилось. Продолжительность лихорадки составила 
15 дней, слабости и кашля — 22, одышки — 11. Ребёнок 
выписан домой с выздоровлением на 23-й день болезни.

Заключение. Коморбидность CОVID-19 и ОЛЛ у де-
тей приводит к тяжёлому течению заболевания. Больные 
нуждаются в интенсивной терапии, включающей оксиге-
нотерапию, компоненты крови, наряду с антибактериаль-
ными препаратами. 

* * *

МЕЖКИШЕЧНЫЕ АНАСТОМОЗЫ В ДЕТСКОЙ 
ХИРУРГИИ

Головко В.И., Смирнов А.К., Тен К.Ю.
Алтайский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Барнаул

Ключевые слова: кишечная непроходимость; кишечный 
анастомоз; новорождённые

ENTEROENTEROANASTOMOSES IN PEDIATRIC 
SURGERY

Golovko V.I., Smirnov A.K., Ten K.Yu.
Altai State Medical University of the Ministry of Health  
of Russia, Barnaul

Keywords: intestinal obstruction; intestinal anastomosis; 
newborns

Актуальность. В клинике детской хирургии Алтайско-
го ГМУ предложен оригинальный способ создания одно-
рядного асимметричного инвагинационного несквозного 
разобщающего межкишечного анастомоза.

Цель: оптимизировать способ создания кишечного 
анастомоза.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный 
анализ историй болезни 156 детей раннего возраста с син-
дромом кишечной непроходимости, требующей резекции 
кишки и наложения анастомоза. Среди пролеченных боль-
ных около 50% составили новорождённые и дети до 1 года.

Результаты. Показаниями к резекции кишки и фор-
мированию анастомоза толстой и тонкой кишок у новоро-
ждённых являлись: инвагинация кишечника с некрозом, 
странгуляционная непроходимость, заворот кишок, дивер-
тикул Меккеля, опухоли кишки, опухоли и кисты брыжей-
ки, удвоение кишки, закрытие тонко- и толстокишечных 
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свищей, создание непрерывной пищеварительной труб-
ки при пластике пищевода, формирование кологастроана-
стомоза. Анастомозы накладывались однорядным асимме-
тричным инвагинационным несквозным разобщающим и 
классическим двухрядным швом.

Заключение. Проведённое исследование показало 
преимущество применения однорядного асимметрич-
ного инвагинационного несквозного разобщающего ана-
стомоза в хирургическом лечении детей раннего возрас-
та и периода новорождённости с синдромом кишечной 
непроходимости по сравнению с традиционными спо-
собами формирования межкишечных соустий и выяви-
ло выраженный позитивный эффект в виде отсутствия 
послеоперационных осложнений и летальных исходов, 
сокращения продолжительности операций и срока ле-
чения, возможности более раннего энтерального корм-
ления больных.

* * *

ТРОМБОЛИТИЧЕСКАЯ ТЕРАПИЯ 
ИШЕМИЧЕСКОГО ИНСУЛЬТА У РЕБЁНКА 3 ЛЕТ

Грипас Д.Ю., Ямбулатова Е.М., Ларина Л.Е.
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва

Ключевые слова: детский инсульт; прозопарез; 
тромболитическая терапия

THROMBOLYTIC THERAPY OF ISCHEMIC STROKE 
IN A 3-YEAR-OLD CHILD

Gripas D.Yu., Yambulatova E.M., Larina L.E.
Pirogov Russian National Research Medical University  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: children’s stroke; prosoparesis; thrombolytic 
therapy

Актуальность: трудности в диагностике и лечении дет-
ского инсульта связаны с неспецифической симптоматикой, 
наличием «масок» инсульта, возрастными особенностями 
гемостаза, сосудистой и нервной систем.

Цель: показать важность своевременной диагностики 
и эффективность тромболитической терапии.

Описание клинического случая. Девочка П., 3 года, 
госпитализирована в отделение реанимации с жалобами 
на головные боли, появление плаксивости и неустойчивой 
походки. Заболевание: острое, впервые. Ребёнок от физи-
ологических беременности и родов. Развитие по возрасту.  
В мае 2021 г. перенесла ветряную оспу, ангину.

При поступлении состояние тяжёлое, центральный 
прозопарез, гемипарез слева. По данным МРТ головно-
го мозга 20.09.2021: ишемический инсульт в бассейнах 
правых средней мозговой (СМА) и внутренней сонной 
(ВСА) артерий. Назначены: алтеплаза 0,2 мг/кг в тече-
ние 10 мин, 0,9 мг/кг в течение часа; гепарин 10 ЕД/кг в 
час внутривенно непрерывно; 21.09.2021 отмечена неко-
торая положительная динамика в виде нарастания объё-
ма движений в левых руке и ноге. Дозы гепарина увели-

чены до 28 ЕД/кг в час. По данным МРТ головного моз-
га 21.09.2021 отмечено появление кровотока по правым 
ВСА и СМА. На 22.09.2021 речь с элементами дизар-
трии, лицо симметричное в покое, при нагрузке лёгкая 
асимметрия носогубных складок. 01.10.2021: централь-
ный прозопарез, объём активных движений снижен в ле-
вых руке и ноге; ходит самостоятельно. 01.10.2021 МРТ 
головного мозга: уменьшение размеров ранее выявлен-
ных обширных ишемических участков. 05.10.2021 девоч-
ка выписана из стационара. Состояние ребёнка с поло-
жительной динамикой в виде регресса левостороннего 
гемипареза и прозопареза, рисунок походки удовлетво-
рительный, сохраняется асимметрия сухожильных реф-
лексов, затруднение при опоре на левую ногу.

Заключение. Представленное описание подтверждает 
важность своевременной диагностики ишемического ин-
сульта, что позволило эффективно провести тромболити-
ческую терапию и улучшить прогноз восстановления на-
рушенных функций. 

* * *

СОВРЕМЕННЫЕ ПОДХОДЫ К ПРОФИЛАКТИКЕ 
ТУБЕРКУЛЁЗА У ПАЦИЕНТОВ, ПОЛУЧАЮЩИХ 
ИММУНОДЕПРЕССАНТЫ

Дементьева Е.К., Аксенова В.А., Клевно Н.И., 
Казаков А.В.
Национальный исследовательский медицинский центр 
фтизиопульмонологии и инфекционных заболеваний 
Минздрава России, Москва

Ключевые слова: туберкулёз; аутоиммунные 
заболевания; иммунодепрессанты

MODERN APPROACHES TO THE PREVENTION  
OF TUBERCULOSIS IN PATIENTS RECEIVING 
IMMUNOSUPPRESSANTS

Dementyeva E.K., Aksenova V.A., Klevno N.I., 
Kazakov A.V.
National Research Medical Center for Phthisiopulmonology 
and Infectious Diseases of the Ministry of Health of Russia, 
Moscow
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immunosuppressants

Актуальность. В настоящее время всё более широ-
кое распространение получает терапия с помощью имму-
нодепрессантов (генно-инженерных биологических пре-
паратов (ГИБП), цитостатиков, глюкокортикоидов, блока-
торов фактора некроза опухоли-α и др.). ГИБП оказывают 
мощное воздействие на иммунную систему. И, как след-
ствие, увеличивается риск инфекционных заболеваний, в 
том числе туберкулёза. 

Цель: разработать подходы к диагностике и профилак-
тике туберкулёза у детей с системными аутоиммунными за-
болеваниями, получающих иммунодепрессанты.

Материалы и методы. Консультационные карты 279 
пациентов с системными заболеваниями, получающих им-
мунодепрессанты.
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Результаты. В структуре системных заболеваний в 
большинстве случаев был диагностирован ревматоидный 
артрит (95%). Также встречались болезнь Крона, систем-
ная склеродермия, неспецифический язвенный колит, си-
стемная красная волчанка. Пациенты получали адалиму-
маб, инфликсимаб, тоцилизумаб, этанерцепт. Всем боль-
ным проводили скрининг на туберкулёзную инфекцию  
2 раза в год (проба Манту с 2 ТЕ, проба с аллергеном ту-
беркулезным рекомбинантным, рентгеновское исследо-
вание органов грудной клетки. При длительном лечении 
иммунодепрессантами в 65% случаев иммунологические 
пробы были отрицательными. По данным скринингово-
го обследования при отсутствии заболевания туберкулё-
зом и наличии латентной туберкулёзной инфекции (поло-
жительные иммунологические пробы) или других факто-
ров риска назначали превентивное лечение 2 препаратами 
H+R/Z в течение 3–6 мес. Всего превентивное лечение по-
лучили 167 пациентов из 279 (59,8%). Туберкулёз органов 
дыхания был выявлен у 15 (5,4%) из 279 детей, которым 
дальнейшая терапия иммунодепрессантами была приоста-
новлена на время получения основного курса лечения по 
поводу туберкулёза. Из 112 детей, не получавших превен-
тивное лечение, заболело туберкулёзом 14 детей (12,5%), 
а из 167 детей, получавших профилактическое лечение, за-
болевание туберкулёзом было выявлено у 1 (0,59%) ребён-
ка (χ2 = 18,665; р < 0.01).

Заключение. Дети, получающие иммунодепрессанты, 
относятся к группе риска по туберкулёзу. Скрининг на ту-
беркулёз необходимо проводить 2 раза в год. Превентивное 
лечение перед назначением иммунодепрессантов детям с 
латентной туберкулёзной инфекцией существенно умень-
шает вероятность заболевания туберкулёзом.

* * *

ПОВТОРНЫЕ ОПЕРАЦИИ У ДЕТЕЙ  
С АНОРЕКТАЛЬНЫМИ ПОРОКАМИ РАЗВИТИЯ

Доценко А.В., Хворостов И.Н.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: аноректальные пороки развития; 
повторные операции; дефекты операций

REOPERATIONS IN CHILDREN WITH ANORECTAL 
MALFORMATIONS

Dotsenko A.V., Khvorostov I.N.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: anorectal malformations; repeated operations; 
defects in operations

Актуальность. Несмотря на значительный прогресс 
в хирургическом лечении аноректальных пороков разви-

тия (АПР) у детей, число повторных или этапных опера-
ций остаётся значительным.

Цель: определить показания и эффективность повтор-
ных операций у детей с АПР.

Материалы и методы. Проведено нерандомизирован-
ное неконтролируемое исследование, включающее 90 боль-
ных с АПР, которым ранее были выполнены радикальные 
операции. В протоколе обследования использовали мето-
ды визуального осмотра, МРТ, УЗИ, электромиографию, 
рентгеновские исследования.

Результаты. У 10 пациентов (6 мальчиков, 4 девочки) 
в связи с внесфинктерным низведением кишки на промеж-
ность выполнена повторная аноректосфинктеропласти-
ка заднесагиттальным доступом. У 9 больных (все девоч-
ки) проведена реконструкция промежности под защитой 
колостомы. В 46 случаях (38 мальчиков, 5 девочек) по-
требовалась проктопластика в связи с пролапсом стенки 
низведённой кишки как сегментарного, так и циркуляр-
ного характера. У 3 больных из этой группы проведена 
проктопластика с демукозацией и пликацией мышечного 
футляра по технологии De La Torre. Стеноз наоануса был 
обнаружен у 15 больных. У 4 больных этой группы при 
отсутствии эффекта от бужирования при развитии пато-
логического мегаректума была выполнена резекция дис-
тальных отделов толстой кишки с ренизведением её на 
промежность. У 6 мальчиков с клинически значимой куль-
тей прямой кишки, сохранившейся после удаления рек-
тоуретрального свища, было выполнено иссечение куль-
ти заднесагиттальным доступом. 4 больным с ретракцией 
низведённой кишки после лапароскопически ассистиро-
ванной операции потребовалось брюшно-промежностное 
ренизведение кишки на промежность с повторным фор-
мированием анального и ректального каналов заднесагит-
тальным доступом. 

Заключение. Полученные данные позволили объяснить 
причины неудовлетворительных результатов оперативно-
го лечения АПР у детей и определить показания к повтор-
ным операциям. Нами установлено, что повторные опера-
ции при АПР у детей связаны с техническими дефектами 
первичных операций: отсутствием электромиоидентифи-
кации в ходе первичной операции для достоверного опре-
деления топики запирательного аппарата прямой кишки, 
низведением кишки на фоне явных нарушений микроцир-
куляции, с высокой обработкой дистальных отделов тол-
стой кишки с оставлением культи при ректоуретральном 
свище, отсутствием циркулярного освобождения низводи-
мой кишки от капсулы Денон–Вилье. 

* * *
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АСПЕКТЫ ОТКРЫТОЙ ПАХОВОЙ ГЕРНИОРАФИИ 
У ДЕТЕЙ

Елькова Д.А., Тен Ю.В.
Алтайский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Барнаул
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лапароскопия

ASPECTS OF OPEN INGUINAL HERNIORRHAPHY 
IN CHILDREN

El’kova D.A., Ten Yu.V.
Altai State Medical University of the Ministry of Health  
of Russia, Barnaul

Keywords: inguinal hernia; herniorrhaphy; laparoscopy

Актуальность. В последние годы все чаще выполня-
ются лапароскопические операции при врождённых пахо-
вых грыжах. В нашей работе внимание уделено открытой 
герниорафии у детей, которая в настоящее время выполня-
ется наравне с лапароскопическими методами. 

Цель: оптимизировать открытый метод паховой гернио
рафии при врождённых паховых грыжах у детей.

Материалы и методы. Выполнен ретроспективный 
анализ 1410 историй болезни пациентов клиники детской 
хирургии с паховой грыжей за 2013–2020 гг. Проведён этап-
ный разбор 900 случаев открытого метода паховой герни-
орафии, применяемого в клинике. 

Результаты. В основу открытых операций положен ме-
тод В. Дюамеля, но при воспроизведении оперативной тех-
ники в клинике применяется ряд действий, которых класси-
ческая методика не подразумевает. Наиболее благоприятные 
условия, служащие предпосылкой к быстрому заживлению 
послеоперационной раны первичным натяжением и образо-
ванию минимального нежного и подвижного нормотрофи-
ческого рубца, создаются при косопоперечном разрезе кожи. 
Основной массе пациентов производится перевязка грыже-
вого мешка без его прошивания, которое служит дополни-
тельным травмирующим фактором и может привести к ре-
цидиву грыжи. Уровень затягиваемого узла лигатуры при-
ходится на узкую часть проксимального участка отростка со 
стороны брюшины. Слишком низкая перевязка грыжевого 
мешка может приводить к образованию «воронки» и реци-
диву грыжи. Во избежание прорезывания завязанной лига-
туры вначале срезается она над затянутым узелком, а затем 
грыжевой мешок с оставлением культи около 0,5 см. Дис-
тальная часть мешка при пахово-мошоночных грыжах не 
иссекается. Пластика пахового канала по классической ме-
тодике Бассини требовалась в отдельных случаях: у паци-
ентов возраста 16–17 лет, если имеются данные за слабость 
внутренней косой и поперечной мышц, поперечной фас-
ции, отягощённый анамнез заболевания — рецидивы грыж.

Заключение. Открытый метод паховой герниорафии, 
подразумевающий выделение и перевязывание вагиналь-
ного отростка брюшины без его прошивания и вскрытия 
пахового канала, позволяет уменьшить частоту рецидивов, 
достичь хорошего косметического эффекта.

* * *

ЭТАПЫ ФОРМИРОВАНИЯ МИКРОБИОТЫ 
КИШЕЧНИКА У РЕБЁНКА 

Емельянова А.В., Никитина А.В.,  
Корсунский А.А., Смирнова Г.И.
Первый Московский государственный медицинский 
университет им. И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва
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Актуальность. Кишечная микробиота играет ключе-
вую роль в физиологии и поддержании гомеостаза орга-
низма человека. 

Цель: установить закономерности формирования ми-
кробиоты кишечника у детей на ранних этапах развития ра-
стущего организма и факторы, влияющие на этот процесс.

Материалы и методы. Проведён анализ данных 20 
систематических обзоров и 12 метаанализов, посвящён-
ных определению этапов формирования микробиоты ки-
шечника у детей раннего возраста и факторов, влияющих 
на этот процесс.

Результаты. С использованием молекулярно-генетиче-
ских методов исследования микробиоты доказано, что плод 
не стерилен и получает микробиоту матери в течение всей 
беременности. Установлено, что микробиота обнаруживает-
ся в плаценте, амниотической жидкости, пуповине и меко-
нии. При этом непрерывные контакты микробиоты плода с 
материнскими бактериями способствуют формированию не-
обходимого уровня иммунной толерантности плода. Cамая 
значимая микробная колонизация происходит во время ро-
дов и после рождения. При естественных родах здоровая ми-
кробиота влагалища матери является основой формирования 
неонатальной микробиоты кишечника и кожи новорождён-
ного. Дети, рождённые естественным путём, в срок, полу-
чающие грудное вскармливание, приобретают оптимальный 
состав кишечной микробиоты с высоким популяционным 
уровнем бифидобактерий и низким содержанием Clostridium 
difficile и E. coli. На формирование микробиоты кишечни-
ка детей, рождённых путём кесарева сечения и недоношен-
ных, большое влияние оказывают больничные микроор-
ганизмы. Внутриутробный и неонатальный периоды —  
критические этапы формирования микробиоты кишечника 
ребёнка, от которых во многом зависит состояние его здоро-
вья в течение всей жизни. Микробная колонизация кишеч-
ника младенца происходит в несколько этапов: тип вскарм-
ливания и факторы окружающей среды оказывают наибо-
лее значимое влияние на развитие микробиоты кишечника 
младенца. Кишечная микробиота ребёнка, получающего 
исключительно грудное вскармливание, характеризуется 
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высоким уровнем бифидобактерий и низким содержанием  
C. difficile и E. сoli. У детей на искусственном вскармлива-
нии в кишечном микробиоценозе преобладают энтерокок-
ки и клостридии, уменьшено количество бифидобактерий. С 
введением прикормов состав кишечной микробиоты стано-
вится более разнообразным с преобладанием лактобацилл, 
увеличивается количество строгих анаэробов. В дальней-
шем пищевой рацион, применение антибиотиков, стрессы, 
географические особенности, образ жизни имеют решаю-
щее значение для микробиоты ребёнка. Примерно к 3 го-
дам жизни ребёнка его микробиота подобна составу взрос-
лого человека с преобладанием бактерий родов Firmicutes, 
Bacteroidetes, Proteobacteria и Actinobacteria. 

Заключение. Нормальное течение беременности и ро-
дов, раннее прикладывание ребёнка к груди и грудное 
вскармливание способствуют формированию оптималь-
ного состава микробиоты кишечника, предотвращают за-
держку развития ребёнка и обеспечивают его здоровье в 
течение всей жизни. 

* * *

ФИЗИЧЕСКОЕ РАЗВИТИЕ И НУТРИТИВНЫЙ 
СТАТУС ДЕТЕЙ С ТЯЖЁЛОЙ ФОРМОЙ 
АТОПИЧЕСКОГО ДЕРМАТИТА И ПИЩЕВОЙ 
АЛЛЕРГИЕЙ

Емельяшенков Е.Е., Макарова С.Г.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва
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STATUS OF CHILDREN WITH SEVERE ATOPIC 
DERMATITIS AND FOOD ALLERGY

Emelyashenkov E.E., Makarova S.G.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: atopic dermatitis; food allergy; diet

Актуальность. Самыми частыми триггерами обострения 
атопического дерматита (АД) у детей являются пищевые ал-
лергены. Назначение элиминационной диеты при недоста-
точно сбалансированном рационе может приводить к дефи-
циту различных нутриентов, что отрицательно сказывается на 
физическом развитии детей и может утяжелять течение АД. 

Цель: определить влияние различных факторов на фи-
зическое развитие и нутритивный статус детей с тяжёлой 
формой АД и пищевой аллергии (ПА). 

Материалы и методы. Обследован 161 ребёнок с тя-
жёлой формой АД и ПА в возрасте от рождения до 11 лет 
11 мес (медианный возраст 70 (34; 117) мес. Проанализи-
рованы данные анамнеза, антропометрии (программа «An-
throPlus»), клинического анализа крови, определения со-
держания в крови витамина D и уровней общего и специ-
фических IgE. 

Результаты. IgE-опосредованная ПА была под-
тверждена у 92 (57,1%) пациентов. У 29 (18%) больных бы-

ла выявлена белково-энергетическая недостаточность лёг-
кой степени, у 5 (3,1%) — средней, у 2 (1,2%) — тяжёлой. 
Существенной разницы между показателями физического 
развития детей с IgE-опосредованной и не-IgE-опосредо-
ванной ПА не выявлено. При этом обнаружена отрицатель-
ная корреляция между возрастом детей и количеством ис-
ключённых продуктов (r = –0,36; p = 0,01) и между уров-
нем гемоглобина и числом исключённых групп продуктов 
(r = –0,15; p = 0,04). Не было выявлено корреляции меж-
ду антропометрическими показателями и числом исклю-
чённых из рациона групп продуктов, а также длительно-
стью заболевания. Уровень витамина D был ниже нормы 
у 51,6% больных при положительной корреляцим между 
показателями индекса массы тела по возрасту и уровнем 
витамина D (r = 0,38; p = 0,03). 

Заключение. Назначение и состав элиминационной ди-
еты должны быть строго обоснованы. При назначении дие-
ты с исключением нескольких групп продуктов дети нужда-
ются в пристальном внимании педиатров и консультации 
диетологов. При этом нужно учитывать связи между тя-
жесть течения АД, составом диет и физическим развити-
ем детей, страдающих ПА.

* * *

АЛЬТЕРНАТИВНЫЕ МЕТОДЫ ЛОКАЛЬНОЙ 
ТЕРАПИИ САРКОМЫ ЮИНГА КОСТЕЙ ТАЗА  
У ДЕТЕЙ 

Ефизова Е.В., Кулева С.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
онкологии имени Н.Н. Петрова Минздрава России,  
Санкт-Петербург

Ключевые слова: саркома Юинга; полихимиотерапия; 
облучение

ALTERNATIVE METHODS OF LOCAL THERAPY 
FOR EWING’S SARCOMA OF THE PELVIC BONES 
IN CHILDREN

Efizova E.V., Kuleva S.A.
N.N. Petrov National Medical Research Center of Oncology of 
the Ministry of Health of Russia, St. Petersburg

Keywords: Ewing’s sarcoma; polychemotherapy; irradiation

Актуальность. Опухоли семейства саркомы Юинга 
(СЮ) у детей и подростков занимают 2-е место в струк-
туре злокачественной патологии опорно-двигательно-
го аппарата, уступая лишь остеогенной саркоме. Распро-
странённость заболевания обусловливает актуальность 
индивидуального подхода к комплексной терапии. При-
менение системного противоопухолевого лечения и ме-
тодов локального контроля регламентировано и является 
стандартом терапии детей с СЮ. В ряде случаев особен-
ности локализации опухоли, инвазивный рост, охват ма-
гистрального сосудисто-нервного пучка ограничивают 
выбор метода локального контроля ввиду невозможно-
сти радикального удаления образования. Тогда альтерна-
тивным подходом, учитывая биологические особенности 
сарком, является лучевая терапия.
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Цель: представление опыта комбинированной терапии 
пациентки с местнораспространённой формой СЮ левой 
подвздошной кости.

Описание клинического случая. Девочка, 9 лет, с ди-
агнозом СЮ левой подвздошной кости поступила в детское 
отделение в октябре 2020 г. В дебюте заболевания по данным 
визуализирующих методов исследования у ребёнка опре-
делялось образование в левой подвздошной кости объёмом 
629,9 см3 с инвазией в близлежащие мыщцы, прорастани-
ем в мягкие ткани ягодичной области и оттеснением орга-
нов малого таза. Согласно протоколу EuroEwing-2012 была 
проведена индукционная полихимиотерапия по схеме VIDE. 
После 6 курсов по данным контрольного обследования бы-
ло зафиксировано уменьшение объёма опухоли на 82%. Не-
смотря на достигнутый результат, выполнение оперативного 
вмешательства было сопряжено с большим риском хирурги-
ческих осложнений и несло выраженный инвалидизирую-
щий характер. Междисциплинарной группой, руководству-
ясь принципами протокола EuroEwing-2012, было принято 
решение в пользу альтернативного метода локального кон-
троля в объёме конформной дистанционной лучевой тера-
пии в СОД 54 Гр. По результатам контрольной КТ в пост-
лучевом периоде была отмечена положительная динамика 
в виде уменьшения образования (объём фиброзированной 
опухоли составил 37,8 см3). Тем самым объём образования 
от первоначального уменьшился на 95%.

Результаты. На сегодняшний день завершается этап 
консолидирующей терапии по протоколу EuroEwing-2012. 
У ребёнка сохраняется стойкая частичная ремиссия. Период 
наблюдения составил 12 мес.

Заключение. Альтернативные подходы к выполнению 
локального этапа лечения саркомы Юинга имеют большие 
перспективы при лечении опухолей, имеющих труднодо-
ступные локализации. Данный метод делает возможным 
признание тяжёлых клинических случаев курабельными.

* * *

ЛЕЧЕНИЕ РЕКТАЛЬНОГО ПРОЛАПСА ПУТЁМ 
ЭНДОРЕКТАЛЬНОЙ ДЕМУКОЗАЦИИ  
И ПЛИКАЦИИ МЫШЕЧНОГО ФУТЛЯРА

Звонарева А.В., Хворостов И.Н.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: аноректальные пороки развития; 
выпадение прямой кишки; операция Delorme

TREATMENT OF RECTAL PROLAPSE BY 
ENDORECTAL DEMUCOSATION AND MUSCLE 
SHEATH PLICATION

Zvonareva A.V., Khvorostov I.N.
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: anorectal malformations; prolapse of the rectum; 
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Актуальность. Лечение стойкого или рецидивирую-
щего идиопатического выпадения прямой кишки у детей 
после радикальной терапии аноректальных пороков разви-
тия (АПР) требует хирургического вмешательства. Мы со-
общаем о нашем опыте использования операции Delorme 
в модификации Luis De La Torre.

Цель: определить эффективность операции Delorme 
в модификации Luis De La Torre для лечения пролапса 
низведённой кишки после радикальной коррекции АПР 
у детей.

Материалы и методы. Хирургическое лечение про-
лапса низведенной кишки по технологии Delorme в моди-
фикации Luis De La Torre проведено 3 детям (все мальчи-
ки) в возрасте 3,5–4,0 лет. В протоколе обследования пе-
ред операцией использовали методы визуального осмотра, 
МРТ, УЗИ, электромиографию, рентгеновские исследова-
ния. Всем больным была проведена предоперационная де-
контаминация кишечника метронидазолом. Техника опе-
рации: в положении больного на животе с приподнятым 
тазом, после наложения ретрактора «Lone-Star®» («Cooper 
Surgical, Inc.») на границе кожи с анодермой на слизистую 
кишки, отступя 0,5 см от анодермы, накладывали узло-
вые швы по всей окружности выпадающей кишки. После 
циркулярного рассечения слизистой кишки, сразу за на-
ложенными швами, проводили демукозацию на протяже-
нии 4–5 см. После демукозации накладывали продольные 
нерассасывающиеся швы на серозно-мышечный футляр 
в положении 3, 6, 9, 12 ч по циферблату, после затягива-
ния которых добивались сокращения мышечной манже-
ты и формирования втянутого неоануса. Дополнительные 
продольные швы накладывали по необходимости, если не 
удавалось добиться втяжения мышечного футляра. После 
этого формировали колоректальный анастомоз узловы-
ми швами PDS 4/0. В послеоперационном периоде про-
водили парентеральное питание в течение 5–7 дней. По-
сле появления самостоятельного стула больной получал 
полную энтеральную нагрузку. Осложнений в ходе опера-
ции и послеоперационных осложнений не было. Все па-
циенты достигли удовлетворительного послеоперацион-
ного фекального удержания. 

Заключение. Применение новой технологии позволя-
ет избавить больного от необходимости повторных брюш-
но-промежностных операций, создать эстетический вид 
промежности, предотвратить осложнения в виде крово
течения, эрозий слизистой оболочки выпадающей киш-
ки, улучшить держание кала после радикальной коррек-
ции АПР у детей. 

* * *
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УЛУЧШЕНИЕ КАЧЕСТВА УПРАВЛЕНИЯ 
ПОСТУРАЛЬНЫМ БАЛАНСОМ У ДЕТЕЙ  
С ЭКВИНО-ПЛОСКО-ВАЛЬГУСНОЙ 
ДЕФОРМАЦИЕЙ СТОП НА ФОНЕ ДЦП

Зубков П.А., Ревина А.А., Жердев К.В.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: эквино-плоско-вальгусная деформация 
стоп; детский церебральный паралич; постуральный 
баланс

IMPROVING THE QUALITY OF POSTURAL 
BALANCE CONTROL IN CHILDREN  
WITH EQUINO-PLANO-VALGUS DEFORMITY  
OF THE FEET ON THE BACKGROUND  
OF CEREBRAL PALSY

Zubkov P.A., Revina A.A., Zherdev K.V.
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: equino-plano-valgus deformity of the feet; cerebral 
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Актуальность. Эквино-плоско-вальгусная деформа-
ция стоп (ЭПВДС) встречается у более чем 25% детей с 
детским церебральным параличом (ДЦП). Существующие 
методы оперативного лечения обеспечивают недостаточное 
улучшение опороспособности стоп и постурального 
баланса.

Цель: определить динамику управления постуральным 
балансом у детей с ДЦП после различных методов опера-
тивного лечения деформации стоп.

Материалы и методы. Проведена оценка качества 
управления балансом тела у 20 детей (от 4 до 12 лет) со спа-
стическими формами ДЦП, I–III уровня двигательных на-
выков по GMFCS, прооперированных в нашем отделении 
в 2018–2021 гг. Больные были распределены на 2 группы 
по методу оперативной коррекции: пациентам 1-й группы 
(n = 10) был выполнен таранно-пяточный артродез по ме-
тодике Grice–Green; пациентам 2-й группы (n = 10) — мо-
дифицированная операция таранно-пяточного артродеза 
(Патент РФ № 2734992). Балльную оценку качества управ-
ления балансом до и через 26 ± 3 мес после оперативно-
го лечения проводили при помощи стабилометрии на ап-
парате «Мера ST-150» в программе «STPL». Все получен-
ные данные обработаны статистически. 

Результаты. Установлено, что до коррекции медиана 
качества управления балансом у больных 1-й группы со-
ставила 13,6 ± 8,8 балла, после оперативного лечения — 
16,2 ± 8,2 балла. Увеличение балльной оценки у больных 
1-й группы в среднем составило 3,4 балла, однако эти дан-
ные до и после оперативного лечения существенно не раз-
личались (p = 0,084). У больных 2-й группы до оперативно-
го лечения медиана оценки качества управления балансом 
составила 14,1 ± 8,7 балла, после хирургической коррекции 
оценка увеличилась до 21,9 ± 8,9 балла. Повышение оцен-
ки на 7,8 балла после операции у больных 2-й группы бы-
ло значимым (p = 0,0005), что свидетельствует о большей 

эффективности хирургической коррекции ЭПВДС модифи-
цированным методом подтаранного артродеза.

Заключение. Метод хирургической коррекции, разрабо-
танный нами на базе классического подтаранного артродеза 
по Grice–Green, существенно улучшил качество управления 
постуральным балансом у детей с ЭПВДС на фоне ДЦП.

* * *

СОЧЕТАНИЕ ПОРОКОВ РАЗВИТИЯ  
И МОЧЕКАМЕННОЙ БОЛЕЗНИ У РЕБЁНКА 2 ЛЕТ

Ибрагимов А.Х., Мейланова Ф.В., Муртузалиев З.Н.
Дагестанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Махачкала

Ключевые слова: мочекаменная болезнь; пороки 
развития; хирургическое лечение

COMBINATION OF MALFORMATIONS AND 
UROLITHIASIS IN A 2-YEAR-OLD CHILD

Ibragimov A.Kh., Meilanova F.V., Murtuzaliev Z.N.
Dagestan State Medical University of the Ministry of Health  
of Russia, Makhachkala
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Актуальность. Мочекаменная болезнь (МКБ) — рас-
пространённое урологическое заболевание, встречающее-
ся как у взрослых, так и у детей. Республика Дагестан яв-
ляется эндемичным регионом с большим числом детей с 
МКБ. Особую сложность представляют дети с множествен-
ными и коралловидными камнями в сочетании с врождён-
ными пороками развития. МКБ встречается у детей раз-
личного возраста, в основном от 3 до 12 лет, у мальчиков 
в 2–3 раза чаще. 

Описание клинического случая. Нами проведена де-
монстрация пациента со сложным вариантом МКБ в соче-
тании с пороком развития мочевыделительной системы 
и сердца. В урологическое отделении в тяжёлом состоя-
нии поступил ребёнок в возрасте 2 лет с диагнозом: МКБ. 
Камни обеих почек и дистального отдела левого мочеточ-
ника. Врождённый гидронефроз справа, состояние после 
пункционной нефростомии. Клапанный стеноз лёгочной 
артерии. Дисплазия створок лёгочной артерии. Недоста-
точность кровообращения 2А степени. Состояние после 
транслюминальной баллонной вальвулопластики клапан-
ного стеноза лёгочной артерии. Грубая задержка психомо-
торного и физического развития. Учитывая тяжесть состо-
яния больного и проявления блока левой почки, с целью 
стабилизации общего состояния при предоперационной 
подготовке были произведены цистоскопия, ретроградная 
катетеризация левой почки. В последующем произведена 
операция: люмботомия слева, пиелолитотомия, уретероли-
тотомия, нефростомия. Послеоперационный период проте-
кал гладко, осложнений не наблюдалось. Ребёнок выписан 
домой с рекомендацией повторной госпитализации через 
3–6 мес для пластики пиелоуретрального сегмента справа 
и удаления камней правой почки. Коррекция порока серд-
ца планируется после достижения больным возраста 5 лет.
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Заключение. Несмотря на прогресс современных тех-
нологий в вопросах лечения МКБ у детей, в определённых 
сложных случаях следует использовать открытые оператив-
ные вмешательства, которые не теряют своих преимуществ 
и могут быть эффективными методами лечения.

* * *

ДИНАМИКА УРОВНЯ ЭРИТРОПОЭТИНА  
И РАСТВОРИМЫХ РЕЦЕПТОРОВ 
ТРАНСФЕРРИНА В ТЕЧЕНИЕ НЕОНАТАЛЬНОГО 
ПЕРИОДА У НЕДОНОШЕННЫХ ДЕТЕЙ

Иваненкова Ю.А.
Ивановский научно-исследовательский институт 
материнства и детства имени В.Н. Городкова Минздрава 
России, Иваново
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DYNAMICS OF THE LEVEL OF ERYTHROPOIETIN 
AND SOLUBLE TRANSFERRIN RECEPTORS 
DURING THE NEONATAL PERIOD IN PREMATURE 
INFANTS

Ivanenkova Yu.A.
V.N. Gorodkov Ivanovo Research Institute of Motherhood and 
Childhood of the Ministry of Health of Russia, Ivanovo

Keywords: premature; erythropoietin; soluble transferrin 
receptors 

Актуальность. Состояние эритропоэза недоношенных 
новорождённых все ещё недостаточно изучено. Эритропоэ-
тин (ЭПО) играет основную роль в эритропоэзе, регулируя 
дифференцировку клеток — предшественников эритроида 
в сторону зрелых эритроцитов. Растворимые трансферри-
новые рецепторы (РТР) являются полезным параметром, 
который определяет эритропоэтиновую активность у детей. 

Цель: определить динамику ЭПО, РТР в динамике нео
натального периода у недоношенных детей, родившихся с 
очень низкой и экстремально низкой массой тела для уточ-
нения характеристики процесса эритропоэза у данной ка-
тегории новорождённых.

Материалы и методы. Обследовано 129 недоношен-
ных новорождённых с массой тела при рождении менее 
1500 г и гестационным возрастом 24–33 нед включитель-
но. На 3–5-е сутки жизни и через 1 мес в венозной крови 
определяли уровни ЭПО, РТР, ферритина.

Результаты. Установлено, что уровни ЭПО в кро-
ви обследованных детей в возрасте 3–5 дней и в возрасте  
1 мес существенно не различались. Нами выполнена ко-
личественная оценка ЭПО-ответа на гипоксию по опре-
делению индекса Hb×log ЭПО. У обследованных детей 
значения этого индекса к месячному возрасту достоверно 
снижались, несмотря на то, что именно в этом возрасте ма-
нифестирует ранняя анемия новорождённых. Уровни РТР 
в динамике наблюдения у недоношенных новорождённых 
снижались в 1,7 раза (р < 0,05), что указывает на сниже-
ние ЭПО-активности к 1 мес жизни. При этом показано, 
что индекс РТР/log ферритина в динамике неонатального 

периода у детей снижается, что также свидетельствует об 
уменьшении ЭПО-активности.

Заключение. У недоношенных новорождённых, родив-
шихся до 34 нед гестации с экстремально низкой и очень 
низкой массой тела, выявлено существенное уменьшение 
ЭПО-активности в динамике неонатального периода; зна-
чимое снижение уровня РТР и вычисляемого индекса уро-
вень РТР/log ферритина, установлено также уменьшение 
Hb × log ЭПО — независимого параметра оценки ЭПО-от-
вета на гипоксию.

* * *

ГЕНЕРАЛИЗОВАННАЯ ФОРМА ГЕМОФИЛЬНОЙ 
ИНФЕКЦИИ У РЕБЁНКА С ТУБЕРОЗНЫМ 
СКЛЕРОЗОМ

Иванова А.В., Чудакова Т.К.
Саратовский государственный медицинский университет 
имени В.И. Разумовского Минздрава России, Саратов

Ключевые слова: туберозный склероз; гемофильная 
инфекция; интенсивная терапия

GENERALIZED FORM OF HEMOPHILIC INFECTION 
IN A CHILD WITH TUBEROUS SCLEROSIS

Ivanova A.V., Chudakova T.K.
V.I. Razumovsky Saratov State Medical University of the 
Ministry of Health of Russia, Saratov

Keywords: tuberous sclerosis; hemophilic infection; intensive 
therapy

Описание клинического случая. Мальчик 1 год 4 мес 
с отягощённым преморбидным фоном (тимомегалия III сте-
пени, туберозный склероз, симптоматическая эпилепсия) 
поступил с проявлениями генерализованной формы гемо-
фильной инфекции (ГИ): сепсис с септическим шоком, ме-
нингоэнцефалит, двусторонняя пневмония. Заболел остро 
22.03.2020, с повышения температуры до 38oС, появления 
вялости и насморка. На фоне продолжающейся гипертер-
мии на 3-й день болезни у ребёнка отмечались тонико-кло-
нические судороги в течение 20 мин. Профилактические 
прививки ребёнку не проводили из-за отказа матери. Боль-
ной доставлен в стационар в тяжёлом состоянии за счёт 
симптомов интоксикации. При поступлении у ребёнка не 
было судорог, очаговых и менингеальных симптомов. Про-
ведено комплексное обследование, установлен диагноз: 
острое респираторное заболевание, ринофарингит. Острый 
бронхит. Фебрильные судороги. В связи с отказом матери 
ребёнку не была выполнена люмбальная пункция и анти-
бактериальная терапия. Больному проводили инфузион-
ную, противовирусную (интерферон назально) и противо-
судорожную терапию. На 4-й день заболевания у больного 
появились геморрагические элементы на дистальных отде-
лах конечностей на фоне бледности и мраморности кож-
ных покровов. Проведена люмбальная пункция. В ликво-
ре обнаружен нейтрофильный плеоцитоз 180 клеток в  
1 мкл. Из ликвора и крови выделена ДНК гемофильной па-
лочки типа В. Назначена антибактериальная терапия ме-
ронемом. Диагностирован септический шок. Проводилась 
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противошоковая терапия. Ребёнок переведён на ИВЛ. Уста-
новлен ДВС-синдром. На 6-й день болезни, учитывая поли-
органную недостаточность и анурию, больной переведён 
в ОРИТ областной ДКБ для проведения гемодиализа. При 
КТ лёгких установлена двусторонняя пневмония. Больно-
му проведены 2 сеанса гемодиализа, трансфузии свежеза-
мороженной плазмы и эритроцитарной взвеси, противошо-
ковая и антибактериальная терапия (меронемом). Несмо-
тря на интенсивную терапию, наступил летальный исход. 

Заключение. ГИ является чрезвычайно опасным забо-
леванием для детей с отягощённым преморбидным фоном, 
часто сопровождается генерализацией процесса с пораже-
нием различных органов и может заканчиваться летально. 
Необходимо охватить вакцинацией всех детей, начиная с 
первого полугодия жизни, сделав иммунизацию против 
ГИ обязательной.

 * * *

ТРУДНОСТИ ПОДБОРА СИСТЕМНОЙ 
АНТИКОАГУЛЯНТНОЙ ТЕРАПИИ У МАЛЬЧИКА  
С СИНДРОМОМ КЛИППЕЛЯ–ТРЕНОНЕ–ВЕБЕРА–
РУБАШОВА

Имшенецкая С.К., Дончик Е.И., Ларина Л.Е.
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва

Ключевые слова: cиндром Клиппеля–Треноне–Вебера–
Рубашова; ангиодисплазия; патогенетическая терапия

DIFFICULTIES IN ADJUSTING SYSTEMIC 
ANTICOAGULANT THERAPY IN A BOY WITH 
KLIPPEL–TRENONE–WEBER–RUBASHOV 
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Imshenetskaya S.K., Donchik E.I., Larina L.E.
Pirogov Russian National Research Medical University of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow
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Актуальность. Синдром Клиппеля–Треноне–Вебера–
Рубашова (СКТВР) — врождённая ангиодисплазия перифе-
рических сосудов с формированием патологических арте-
риовенозных соустий. СКТВР клинически характеризуется 
появлением сосудистых пятен, атипичных варикозных вен, 
гипертрофией мягких тканей и костей. Ангиодисплазия вен 
может приводить к тромбофлебиту у детей, что представ-
ляет потенциальный риск потери конечности и угрозы для 
жизни больного. Поэтому необходимо определить индиви-
дуальный подбор терапии, что позволит избежать серьёз-
ных осложнений тромбоза, ассоциированного с СКТВР.

Описание клинического случая. Мальчик, 4 года  
8 мес, поступил в инфекционное отделение для хирурги-
ческих больных с жалобами на лихорадку до 40°С и бо-
лезненность в правой нижней конечности. Из анамнеза из-
вестно, что ребёнок наблюдается в РДКБ с СКТВР с 1 года. 
Длительно получает терапию рапамуном 1,5 мг/сут. На КТ 
картина распространённого тромбоза глубоких вен правой 

ноги, инфильтрация и увеличение в объёме мягких тканей. 
Диагностирован острый тромбофлебит, была необходима 
антикоагулянтная терапия. Лабораторно: повышение уров-
ней D-димера (0,88 мг/л), С-реактивного белка (163 мг/л), 
ферритина (266 мкг/л). Проводились антибиотикотерапия, 
антипиретическая и антикоагулянтная терапия гепарином 
45 ЕД/кг/ч, затем далтепарином натрия 180 МЕ/кг 2 раза в 
день. На фоне проводимой терапии купированы лихорад-
ка, интоксикация, болевой синдром, достигнута целевая ги-
покоагуляция. Ребёнок был выписан домой с продолжени-
ем подобранной антикоагулянтной терапии.

Заключение. Массивная ангиодисплазия у ребёнка со-
провождается формированием активного сочетанного тром-
богеморрагического состояния, опасного как кровотече-
ниями, так и тромбозами, что требует индивидуально-
го подбора своевременной патогенетической терапии для 
обеспечения баланса гемостаза. 

 * * *

ВОЗНИКНОВЕНИЕ ОСЛОЖНЕНИЙ ВЕТРЯНОЙ 
ОСПЫ У ДЕТЕЙ

Исмаилова К.А., Рагимова Д.М.
Дагестанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Махачкала
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THE OCCURRENCE OF COMPLICATIONS  
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Ismailova K.A., Ragimova D.M.
Dagestan State Medical University of the Ministry of Health  
of Russia, Makhachkala
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Актуальность. Ветряная оспа (ВО), являясь одной из 
распространённых детских инфекций, приводит к заболева-
емости детей всех возрастов, включая новорождённых и де-
тей 1-го года жизни. Несмотря на редкость ВО у детей груд-
ного возраста, зарегистрированы случаи трансплацентарной 
передачи инфекции, возникновения неонатальной ВО. Среди 
осложнений ВО отмечается высокий процент гнойно-бакте-
риальных инфекций кожи и мягких тканей (образование аб-
сцессов, флегмон, рожи, стрептодермии), поражений нерв-
ной системы. Регистрируют случаи сочетания неврологиче-
ских и гнойно-бактериальных осложнений ВО у детей, что 
определяет наличие иммунодефицитных состояний и возмож-
ность тяжёлого течения болезни, даже с летальным исходом.

Цель: определить распространённость и возрастные 
особенности возникновения осложнений у детей с ВО.

Материалы и методы. В исследование включены слу-
чаи ВО, послужившие причиной госпитализации в Ре-
спубликанский центр инфекционных болезней. Всего ис-
следовано 125 больных в возрасте от рождения до 14 лет.  
У всех больных определяли наличие осложнений, харак-
тер и сроки их возникновения.

Результаты. В 54,4% случаев была зарегистрирова-
на осложнённая ВО. Анализ структуры осложнений ВО 
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у обследованных больных показал, что на первом месте 
значилась гнойно-бактериальная инфекция кожи и слизи-
стых (63,2%), далее отмечались поражения нервной систе-
мы (45,6%), пневмонии (16,2%), лимфаденит (8,82%), ке-
ратоконъюнктивит и отит (7,4%). Пик осложнений ВО у 
детей приходится на возраст 3–7 лет. Среди детей с гной-
но-бактериальной инфекцией кожи и слизистых отмечены 
следующие осложнения: абсцесс, флегмона — 37,2% случа-
ев, пиодермии — 58,1%, гнойный паротит — 4,7%. Преиму-
щественным сроком возникновения всех бактериальных ос-
ложнений ВО (инфекции кожи, мягких тканей, кератоконъ-
юнктивиты, отиты) у детей является 1-я неделя болезни.  
При поражении нервной системы у больных ВО отмечено 
развитие энцефалитов (77,4%), из них менингоэнцефалит —  
в 25% случаев. Мозжечковая форма энцефалита определя-
лась в 87,5% случаев, церебральная — в 12,5%. Энцефали-
ческая реакция была отмечена в 16,1% случаев, в возрасте 
до 1 года жизни. В остальных случаях (6,5%) были выявле-
ны полиневропатии. Сроки осложнений определялись на 
1-й неделе болезни в 74,2% случаев, на 2-й и последующих 
неделях — в 25,8%. Пневмонии диагностировались как ос-
ложнение ВО у больных в возрасте до 1 года в 63,6% слу-
чаях, по срокам возникновения на 2–4-й день болезни — в 
72,7%, на 2-й неделе болезни — в 27,3%.

Заключение. Таким образом, осложнения ВО регистри-
руются преимущественно на 1-й неделе болезни и возни-
кают у детей в основном дошкольного возраста. Вирусная 
пневмония и энцефалическая реакция определяются чаще 
у новорождённых с неонатальной ВО.

 * * *

ЛИМФАНГИЭКТАЗИЯ КИШЕЧНИКА У РЕБЁНКА  
С ТУБЕРОЗНЫМ СКЛЕРОЗОМ. ПЕРВЫЙ СЛУЧАЙ 
В РОССИИ

Кабанова А.И., Кулебина Е.А., Сурков А.Н.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва
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INTESTINAL LYMPHANGIECTASIA IN A CHILD 
WITH TUBEROUS SCLEROSIS. THE FIRST CASE  
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Уникальность и актуальность. Туберозный склероз 
(ТС) — редкое заболевание с аутосомно-доминантным ти-
пом наследования, которым страдает 1 из 6000 человек во 
всем мире. Представляем уникальный клинический слу-
чай сочетания у пациента двух форм патологии — кишеч-
ной лимфангиэктазии (ЛЭ) и ТС. Описаны только 3 слу-
чая сочетания данных заболеваний: 1 — с мутацией TSC2 
и 2 — с мутацией TSC1. 

Описание клинического случая. Мальчик, 11 лет 
4 мес, при поступлении — увеличение живота в объёме, 
кашицеобразный стул, лимфедема правой нижней конеч-
ности. Из анамнеза: с рождения у ребёнка были замече-
ны продолговатые гипопигментные пятна на туловище, 
увеличение в размерах правой голени, в анализах крови 
была выявлена гипопротеинемия 54 г/л. С целью вери-
фикации диагноза и выработки тактики лечения ребёнок 
поступил в наше отделение. При поступлении: состоя-
ние среднетяжёлое, выраженное увеличение в размерах 
живота и правой нижней конечности, множественные 
фибромы передней брюшной стенки. При лабораторном 
обследовании — гипоальбуминемия 25,5 г/л, гипопроте-
инемия 43,3 г/л, гипогаммаглобулинемия 2,64 г/л. Уро-
вень α1-антитрипсина кала > 2250 мг/л. По данным эзо-
фагогастродуоденоскопии, выраженный отёк слизистой 
оболочки двенадцатиперстной и тощей кишки с множе-
ственными ЛЭ. Морфологическое исследование тощей 
и двенадцатиперстной кишки: резкое расширение лим-
фатических сосудов в собственной пластинке слизистой 
оболочки и отдельных ворсин. Ребёнку был верифици-
рован диагноз: ЛЭ кишечника, экссудативная гипопро-
теинемическая энтеропатия. Тактика лечения: диета — 
основа лечения первичной кишечной ЛЭ, включающая 
высокое содержание белка и низкое содержание жиров, 
дотация среднецепочечных триглицеридов. В отделении 
были проведены модификации рациона питания, инфу-
зии препаратов альбумина и иммуноглобулина челове-
ческого с заместительной целью.

Заключение. Перед нами встал вопрос: является ли в 
данном случае кишечная ЛЭ отдельной самостоятельной 
формой патологии или она входит в комплекс ТС? Дан-
ные нозологии имеют некоторые общие симптомы и моле-
кулярные пути формирования. Первичная ЛЭ кишечника 
связана с аномальной экспрессией регуляторных молекул, 
участвующих в лимфангиогенезе, включая факторы роста 
эндотелия сосудов (VEGFR3), VEGF-C и VEGF-D, и фор-
мировании неопластического ангиогенеза. Из более чем 
20 генов некоторые тесно связаны с mTOR особым вну-
триклеточным протеином, который регулирует развитие 
мышечных волокон. Трудности генетического картиро-
вания связаны с тем, что семьи с ТС, как правило, очень 
малы и редко удаётся проследить более 1–2 информатив-
ных мейозов. Тем не менее в подавляющем большинстве 
случаев болезнь развивается вследствие наличия мута-
ций в одном из двух локусов генов TSC1 или TSC2. В на-
стоящее время оба эти гена идентифицированы. Первым 
был открыт ген TSC2, кодирующий ГТФ-активирующий 
белок, получивший название туберин. Значительно позд-
нее был открыт ген TSC1. Его продуктом является белок 
гамартин, взаимодействующий с туберином. Учитывая 
связь формирования лимфатической системы с mTOR, 
возможно, что мутации TSC1 и TSC2 приводят к первич-
ной ЛЭ кишечника. Таким образом, описанный случай 
является четвертым в мире наблюдением ребёнка с ТС и 
первичной ЛЭ кишечника.

 * * * 
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СПЕКТР КАРДИОВАСКУЛЯРНЫХ ПРОЯВЛЕНИЙ 
ПРИ RAS-ПАТИЯХ У ДЕТЕЙ
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Басаргина Е.Н.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва
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кардиомиопатия

THE SPECTRUM OF CARDIOVASCULAR 
MANIFESTATIONS IN RAS-PATHIES IN CHILDREN

Kaverina V.G., Gandaeva L.A., Zharova O.P., 
Basargina E.N.
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow
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Актуальность. RAS-патии — гетерогенная группа муль-
тисистемных расстройств, в основе которых лежит генети-
чески детерминированное нарушение функции компонентов 
RAS/MAPK-пути. RAS-патии, помимо большого разнообра-
зия фенотипических особенностей, тесно ассоциированы с 
кардиоваскулярными проявлениями, условно делящимися 
на три группы: врождённые пороки сердца (ВПС), наруше-
ния ритма сердца (НРС) и кардиомиопатии (КМП).

Цель: определить спектр поражений сердечно-сосу-
дистой системы у пациентов с молекулярно-генетически 
верифицированным заболеванием из группы RAS-патий.

Материалы и методы. Ретроспективно проанализи-
рованы данные 54 пациентов (из них 24 мальчика) в воз-
расте до 18 лет, проходивших комплексное обследование 
в отделении до 2020 г.

Результаты. Установлено, что полиморфизм клиниче-
ских синдромов RAS-патий представлен следующим обра-
зом: синдром Нунан (n = 42), синдром Нунан с множествен-
ными лентиго (n = 5), кардио-кожно-фасциальный синдром 
(n = 3) и Нунан-подобными синдромами с потерей анагена  
(n = 3) и с ювенильным миеломоноцитарным лейкозом или 
без него (n = 1). У 50 детей диагностированы различные фе-
нотипы КМП, у 4 детей изменений со стороны сердца не вы-
явлено. У 42 пациентов диагностирован гипертрофический 
фенотип КМП, из них у 16 больных — обструктивный вари-
ант, у 26 — необструктивный. У 6 детей было выявлено соче-
тание повышенной трабекулярности миокарда левого желу-
дочка с дилатационным фенотипом КМП, у 2 пациентов отме-
чался рестриктивный фенотип КМП. В ряде случаев отмечено 
сочетание КМП с ВПС — стеноз клапана легочной артерии  
(n = 21), дефекты межпредсердной (n = 7) и межжелудоч-
ковой (n = 6) перегородок. Зарегистрированные НРС были 
представлены суправентрикулярной (n = 24) и желудочковой  
(n = 26) экстрасистолией и нарушениями проводимости — 
внутрижелудочковая блокада (n = 20), АВ-блокада (n = 15), 
неполная блокада правой ножки пучка Гиса (n = 14) и блока-
да передней ветви левой ножки пучка Гиса (n = 9).

Все пациенты получали медикаментозную терапии в со-
ответствии с фенотипом КМП, антиаритмическую терапию 

при наличии НРС. Оперативная коррекция потребовалась в 
15 случаях, из них 9 детям с гипертрофическим фенотипом 
КМП выполнена септальная миэктомия в возрасте до 5 лет.

Заключение: клинические проявления RAS-патий у де-
тей ассоциированы с высокой распространённостью сер-
дечных проявлений. Необходима дальнейшая работа для 
изучения генофенотипических корреляций, особенностей 
течения заболевания и разработки потенциальных патоге-
нетических подходов лечения в данной популяции.

 * * *

СОЧЕТАНИЕ БОЛЕЗНИ ВИЛЬСОНА–
КОНОВАЛОВА С САХАРНЫМ ДИАБЕТОМ  
1-ГО ТИПА У МАЛЬЧИКА 10 ЛЕТ

Казакова Л.И., Пчелинцева Л.И.,  
Мирошниченко А.С., Гуменюк О.И.
Саратовский государственный медицинский университет 
имени В.И. Разумовского Минздрава России, Саратов

Ключевые слова: болезнь Вильсона–Коновалова; печень; 
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COMBINATION OF WILSON–KONOVALOV DISEASE 
WITH TYPE 1 DIABETES MELLITUS IN A 10-YEAR-
OLD BOY

Kazakova L.I., Pchelintseva L.I.,  
Miroshnichenko A.S., Gumenyuk O.I.
V.I. Razumovsky Saratov State Medical University  
of the Ministry of Health of Russia, Saratov
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Болезнь Вильсона–Коновалова (БВК) — орфанное за-
болевание, ассоциированное с нарушением обмена меди. 
Патология печени неуточнённой этиологии является пока-
занием для исключения БВК.

Описание клинического случая. Мальчик, 10 лет, по-
ступил в клинику с жалобами на периодические боли в жи-
воте, возникающие на фоне погрешности в питании, и слу-
чайно выявленное повышение активности аминотрансами-
наз в биохимическом анализе крови. Инфекционный генез 
аминотрансфераземии был исключён. Ребёнок таджик по на-
циональности, рождён от близкородственного брака, стар-
шая сестра пациента умерла в возрасте 11 лет от цирроза пе-
чени. При осмотре отмечены умеренная болезненность при 
пальпации живота, увеличение размеров печени и селезён-
ки. При лабораторном исследовании обращают на себя вни-
мание повышение активности АЛТ до 337,7 ЕД/л, АСТ до 
266,2 ЕД/л, ЛДГ до 517,6 ЕД/л, уровня С-реактивного бел-
ка до 12 мг/л. При оценке обмена меди выявлены незначи-
тельные отклонения от референсных значений содержания 
церулоплазмина сыворотки крови — 26,7 (30–58) мг% и ме-
ди — 12,5 (13,4–24,4) мкмоль/л. При ультразвуковом иссле-
довании органов брюшной полости подтверждена гепатос-
пленомегалия. При осмотре невропатолога и окулиста пато-
логии не выявлено. Проведена ферментодиагностика сухих 
пятен крови, исключены лизосомные болезни накопления 
(болезнь Гоше, Краббе, Нимана–Пика А/В, дефицит лизо-
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сомной кислой липазы), органические ацидурии и аминоа-
цидпатии. Через несколько месяцев после обследования у 
пациента диагностирован сахарный диабет 1-го типа, на-
значена инсулинотерапия. Проведено полное секвенирова-
ние экзома (МГНЦ им. акад. Н.П. Бочкова): выявлен пато-
генный вариант нуклеотидной последовательности в экзо-
не 7 гена ATP7B, характерный для БВК. 

Особенности представленного клинического случая: 
умеренно выраженные проявления нарушения обмена ме-
ди, отягощённый семейный анамнез, развитие сахарного 
диабета на фоне БВК. Отсутствие признаков поражения 
нервной системы и органа зрения, выраженных биохими-
ческих признаков нарушений обмена меди на первом эта-
пе диагностического поиска исключило возможность про-
ведения дальнейших исследований, позволивших устано-
вить БВК (определение суточной экскреции меди в моче), 
диагноз верифицирован только при помощи генетическо-
го исследования. 

Заключение. Таким образом, у пациентов, имеющих 
необъяснимое повышение активности сывороточных ами-
нотрансфераз и увеличение печени, необходимо проводить 
полный диагностический поиск на предмет БВК.

 * * *

ПОКАЗАТЕЛИ β-АДРЕНОРЕЦЕПЦИИ У ДЕТЕЙ  
С ПАТОЛОГИЕЙ ОРГАНОВ ДЫХАНИЯ

Капралова А.М., Вахитов Х.М., Капралов А.А.
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань

Ключевые слова: адренорецепторы; 
адренореактивность; заболевания органов дыхания

PARAMETERS OF β-ADRENERGIC RECEPTION  
IN CHILDREN WITH RESPIRATORY PATHOLOGY

Kapralova A.M., Vakhitov Kh.M., Kapralov A.A.
Kazan State Medical University of the Ministry of Health  
of Russia, Kazan
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Актуальность. Важным звеном симпатоадреналовой 
системы являются β-адренорецепторы, которые опосре-
дуют клеточную реакцию на действие адренореактивных 
веществ. Адренорецепторы эритроцитов практически не 
отличаются от адренорецепторов других клеток по строе-
нию и структуре, в связи с чем могут служить удобной мо-
делью для изучения. 

Материалы и методы. Известен способ определения 
адренореактивности организма по скорости оседания эри-
троцитов. Данный метод фиксируется на торможении гемо-
лиза эритроцитов, помещённых в гипоосмотическую сре-
ду в присутствии β-адреноблокатора. Эритроциты челове-
ка подвергаются гемолизу, степень которого определяется 
по величине оптической плотности надостаточной жид-
кости. Длина волны при этом должна сохраняться 540 нм.  
В опытную пробу с аналогичным раствором гипоосмоти-
ческого буфера приливают раствор β-адреноблокатора, ко-

торый, в свою очередь, связывается с β-рецепторами кле-
точной мембраны, тем самым снижается степень гемолиза. 

Результаты. Нами проведено исследование β-адрено-
реактивности у детей с заболеваниями органов дыхания 
(острый бронхит, острая пневмония), проходивших стацио-
нарное лечение в условиях пульмонологического отделения. 
Методика воспроизводилась на базе биохимического отде-
ла. В качестве популяционной нормы нами приняты колеба-
ния значений 2–20 усл. ед., при этом значения, превышаю
щие 20 усл. ед., нами трактовались как снижение уровня 
адренореактивности, а показатель меньше 2 усл. ед. — как 
повышение. Средние значения данного показателя у детей 
с патологией органов дыхания составили 57,3 ± 5,6 усл. ед. 

Заключение. Полученные нами данные позволяют пред-
положить снижение уровня адренореактивности при респира-
торной патологии у детей, что, возможно, указывает на умень-
шение чувствительности клеток к воздействию адренореак-
тивных веществ. Не исключено, что данный факт связан со 
снижением энергетических ресурсов клеток в период актив-
ного течения болезни. Это в определённой мере обосновы-
вает необходимость дотирования организма ребёнка различ-
ными энергетическими субстратами для нормализации ком-
пенсаторно-приспособительных процессов при патологии. 

 * * *

СНИЖЕНИЕ ВРЕМЕНИ ПОСЛЕОПЕРАЦИОННОГО 
ПАРЕЗА КИШЕЧНИКА У НОВОРОЖДЁННЫХ  
С СИНДРОМОМ ЛЕДДА

Козлов А.А.1, Завьялов А.Е.1, 2
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Актуальность. Преимущества внутривенного введения 
лидокаина, такие как снижение проявлений и длительно-
сти послеоперационного пареза кишечника, снижение доз 
опиоидных анальгетиков, являются актуальными у ново-
рождённых, прооперированных по поводу синдрома Лед-
да, который сопровождается длительным послеоперацион-
ным парезом кишечника.

Цель: определить влияние внутривенного введения ли-
докаина в раннем послеоперационном периоде на длитель-
ность пареза кишечника и потребность в опиоидных аналь-
гетиках у новорождённых с синдромом Ледда.
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Материалы и методы. Основную группу составили  
6 новорождённых, пролеченных в нашем отделении с фев-
раля 2019 г. по февраль 2021 г. Возраст больных при посту-
плении — 3–5-е сутки жизни. Гестационный возраст состав-
лял 36–39 нед с массой тела при поступлении 2430–3420 г. 
На основании комплексного клинико-инструментального 
обследования детям был выставлен диагноз: синдром Лед-
да. Оперативные вмешательства проводились в первые 24 ч  
с момента поступления до стабилизации состояния. Рефе-
рентную группу составляли 10 новорождённых, проопери-
рованных по поводу синдрома Ледда ранее (в 2014–2018 гг.).  
В послеоперационном периоде больным основной группы 
проводилась внутривенная анальгезия в составе: тримепе-
ридин + лидокаин. Новорождённые из референтной груп-
пы получали анальгезию в составе тримеперидин + НПВС.

Результаты. У больных основной группы доза лидока-
ина составляла 1 мг/кг в час, тримеперидина — 25 мкг/кг  
в час. Детям референтной группы тримеперидин вводили 
со скоростью 50–70 мкг/кг в час. Больным основной груп-
пы лидокаин вводили в течение 48 часов, потребность в 
тримеперидине составила 34–48 ч. У больных референт-
ной группы потребность в обезболивании тримеперидином 
сохранялась в течение 72–82 ч, дозы сохранялись. При ди-
намическом наблюдении отмечалось значительное умень-
шение времени послеоперационного пареза кишечника и 
доз опиоидных анальгетиков, а также потребности в них 
у больных основной группы, что повлияло на время пере-
хода на спонтанное дыхание и более раннее начало энте-
рального питания.

Заключение. Включение лидокаина в состав после
операционного обезболивания у новорождённых, проопе-
рированных по поводу синдрома Ледда, уменьшает дли-
тельность послеоперационного пареза кишечника и сни-
жает потребность в опиоидных анальгетиках. 

 * * *

ОПЫТ ЛЕЧЕНИЯ РЕБЁНКА  
С ГЕНЕРАЛИЗОВАННОЙ ФОРМОЙ СТОЛБНЯКА

Козлов А.А.1, Шевчук И.В.1, Емельянов А.Н.1, 
Гибазова О.Р.1, Завьялов А.Е.1, 2
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Ключевые слова: столбняк; терапия; 
вакцинопрофилактика

EXPERIENCE OF TREATING A CHILD WITH 
GENERALIZED TETANUS

Kozlov A.A.1, Shevchuk I.V.1, Emelyanov A.N.1, 
Gibazova O.R.1, Zavyalov A.E.1, 2

1Altai Regional Clinical Center for Maternity and Childhood 
Protection, Barnaul  
2Altai State Medical University of the Ministry of Health of 
Russia, Barnaul

Keywords: tetanus; therapy; vaccine prophylaxis

Актуальность. Столбняк является относительно ред-
кой формой инфекционной патологии благодаря вакцино-
профилактике. Однако в последние годы случаи столбня-
ка встречаются всё чаще. Среди пострадавших, как пра-
вило, дети. 

Описание клинического случая. Ребёнок наступил 
на ржавый гвоздь, родители обратились в местную ЦРБ, 
была проведена первичная хирургическая обработка ра-
ны и введена АДС-М вакцина. Ранее ребёнок не приви-
вался, мать является противником вакцинопрофилакти-
ки. На 8-е сутки было отмечено ухудшение состояния: 
затруднение открывания рта, тризм жевательной муску-
латуры, невозможность приёма твёрдой пищи, болезнен-
ность в мышцах спины. На 11-е сутки ребёнок был го-
спитализирован в отделение, начата антибактериальная 
терапия. Динамика течения болезни отрицательная: поя-
вились бессонница, испуганная реакция на громкие зву-
ки, нарастал болевой синдром. На 13-и сутки госпита-
лизирован в Краевой клинический центр охраны мате-
ринства и детства. При поступлении состояние тяжёлое, 
тяжесть обусловлена неврологической симптоматикой, 
дыхательной недостаточностью I–II степени. Отмечает-
ся психоэмоциональное беспокойство, боли в спине, вы-
раженный мышечный гипертонус, слюну и воду не гло-
тает, тризм жевательной мускулатуры, вынужденное по-
ложение на спине, инспираторная одышка. На основании 
анамнеза и клинической картины ребёнку выставлен ди-
агноз: столбняк раневой, генерализованная форма, тяжё-
лой степени тяжести. Ребёнку начата инфузионная тера-
пия глюкозо-солевыми растворами в соотношении 3:1, с 
коррекцией гипокальциемии. Респираторная поддержка О2 
4–5 л/мин. Антибактериальная терапия цефалоспоринами 
III поколения. Обезболивание с помощью наркотических 
анальгетиков (морфин) и НПВС. Седативная терапия ми-
дазоламом 0,5%. Миорелаксанты центрального действия 
(баклосан). Парентеральное питание (нутрифлекс), из рас-
чёта 80 ккал/кг в сутки. На 12-е сутки ребёнок может са-
мостоятельно жевать и глотать, отсутствует тризм жева-
тельной мускулатуры, на 14-е сутки ребёнок был переве-
дён в профильное отделение.

Заключение. Ведущую роль в лечении занимали адек-
ватное обезболивание, противосудорожная и инфузион-
ная терапия с коррекцией водно-электролитных наруше-
ний. Несмотря на проводимую в течение долгих лет вак-
цинопрофилактику столбняка, в практике педиатров до 
сих пор встречается эта опасная форма инфекционной па-
тологии. Как правило, это связано с нарушением режима 
вакцинации.

 * * *
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Актуальность. Синдром Костелло — редкое генетиче-
ское заболевание, относящееся к группе RAS-патий, име-
ет аутосомно-доминантный тип наследования. Примерно 
в 30% случаев повреждение носит спонтанный характер. 
Специфические мутации гена HRAS расположены на ко-
ротком плече 11 хромосомы (11p15.5). Особенностями син-
дрома являются характерный фенотип, дисфагия, патоло-
гия со стороны сердечно-сосудистой системы, риск разви-
тия папиллом и злокачественных образований.

Цель: описать особенности течения синдрома Костел-
ло у новорождённого ребёнка.

Описание клинического случая. Девочка Б. посту-
пила в отделение патологии новорождённых детей на 19-е 
сутки жизни. При поступлении обращали на себя внима-
ние особенности фенотипа: избыточная складчатость ко-
жи, диспластичные низкопосаженные ушные раковины, 
широкая переносица, нарушение дерматоглифики кистей 
(глубокие ладонные складки, фетальные подушечки), ко-
роткие конечности. Мышечная гипотония, синдром угне-
тения ЦНС. ЧСС — 145–160 уд/мин. Во время кормления 
отмечались поперхивания. В возрасте 21 сут жизни у ре-
бёнка развился приступ тахиаритмии до 250 уд/мин, ку-
пированный внутривенным введением амиодарона. При 
холтеровском мониторировании ЭКГ была зарегистриро-
вана политопная суправентрикулярная тахикардия с ча-
стотой сокращения желудочков до 273 в мин. При ЭхоКГ 
патологии не выявлено. Девочка консультирована карди-
ологом, учитывая сохраняющиеся в динамике нарушения 
ритма сердца, в терапию добавлен пропафенон, увеличе-
на доза амиодарона. Проведён молекулярно-генетический 
анализ: выявлен патогенный вариант NM_005343.3:c.34  
G > A (NP_005334.1:p.G12S; p. Gly12Ser) в гетерозиготном 
состоянии. На основании клинико-инструментальных дан-
ных и данных молекулярно-генетического анализа выстав-
лен диагноз: синдром Костелло. Для подбора антиаритми-
ческой терапии ребёнок был переведён в кардиологическое 

отделение. На фоне коррекции терапии тоны сердца пре-
имущественно ритмичные, по данным холтеровского мо-
ниторирования ЭКГ в течение суток доминирует синусо-
вый ритм, ЧСС в пределах нормы, фиксируются короткие 
(3–6 комплексов) эпизоды политопной суправентрикуляр-
ной тахикардии. Ребенок выписан домой под наблюдение 
кардиолога, контроль ЭКГ и ЭхоКГ в динамике.

Заключение. Известно описание около 400 случаев де-
тей с синдромом Костелло. Данный клинический случай яв-
ляется достаточно уникальным и представляет интерес как 
для неонатологов, так и для врачей других специальностей.

 * * *
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Актуальность. CLOVES-синдром — сочетание сосу-
дистых мальформаций и гипертрофии жировой ткани. Со-
судистые образования, тромбофилия, инфекция являются 
протромбогенными факторами, что обусловливает трудно-
сти ведения таких больных.

Описание клинического случая. Ребёнок, 11 мес, от 
5-й беременности, родов путём кесарева сечения на 35-й 
неделе в связи с начавшейся отслойкой плаценты. При ро-
ждении масса 3600 г, длина тела 51 см, оценка по шкале 
Апгар 8/9. С рождения установлен диагноз: лимфангио-
ма грудной клетки и верхней конечности, плечевого поя-
са и шеи справа, CLOVES-синдром. После склерозирова-
ния лимфатических кист — вторичная лимфедема право-
го предплечья. В мае 2020 г. проведено дренирование и 
склерозирование полости лимфангиомы. Лабораторно: 
дислипидемия, гомоцистеинемия, маркёры антифосфоли-
пидного синдрома отрицательные, дефицита естествен-
ных антикоагулянтов нет. С октября 2020 г. получает ра-
памун. 07.04.2021 ребёнок начал фебрильно лихорадить. 
09.04.2021 родители обратили внимание на покраснение 
правого предплечья. Ребёнок госпитализирован в Моро-
зовскую ДГКБ. При поступлении: состояние средней тя-
жести. Сознание ясное. Кожные покровы и слизистые 
обычной окраски. На передней поверхности грудной стен-
ки рубцовая деформация, в области подмышечной впади-
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ны келоидный рубец, правое предплечье увеличено за счёт 
отёка, гиперемия всей правой верхней конечности. Дви-
жения не ограничены, безболезненны. Влажный кашель, 
одышки нет. Дыхание жёсткое, влажные мелкопузырчатые 
хрипы больше слева в верхних отделах. Со стороны дру-
гих систем патологии нет. Лабораторно: нейтрофильный 
лейкоцитоз, повышение СОЭ и СРБ, триглицеридемия, 
повышение уровней фибриногена и D-димера. УЗИ-при-
знаки отёчно-инфильтративных изменений мягких тканей 
правой руки и грудной клетки справа. КТ-признаки кон-
гломерата кистовидых лимфоузлов в надключичных обла-
стях и средостении сливного характера, увеличение объ-
ёмов мягких тканей грудной клетки справа, лимфоадено-
патия справа с кистовидной трансформацией, диффузные 
изменения правой околоушной железы, диффузно-очаго-
вые изменений мягких тканей правой верхней конечно-
сти с множественными мелкими, извитыми коллатераля-
ми. Лечение: цефтриаксон, далтепарин натрия 125 МЕ  
2 раза/сут, рапамуном 0,5 мг/сут. Воспалительные явления 
купированы. Рекомендовано продолжить терапию дальтепа-
рином натрия в профилактической дозе 1000 МЕ 1 раз/сут, 
рапамуном 0,5 мг/сут. 

Заключение. Сосудистые мальформации приводят к со-
четанному тромбогеморрагическому состоянию и требует 
тщательной коррекции системы гемостаза.

 * * *

СОСТОЯНИЕ ЗДОРОВЬЯ НОВОРОЖДЁННЫХ, 
МАТЕРИ КОТОРЫХ ПЕРЕНЕСЛИ COVID-19  
ВО ВРЕМЯ БЕРЕМЕННОСТИ

Комина Н.И., Танана Д.А., Будалова А.В. 
Ивановский научно-исследовательский институт 
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Актуальность. В настоящее время данные о влиянии 
COVID-19 на течение, исходы беременности и состояние 
здоровья новорождённых основаны на небольшом коли-
честве наблюдений. 

Цель: определить особенности состояния здоровья де-
тей, родившихся от матерей, перенёсших COVID-19.

Материалы и методы. В период с ноября 2020 г. по 
сентябрь 2021 г. в отделении определяли состояние здоро-
вья 63 детей, от матерей, перенёсших COVID-19. Проведён 
анализ данных историй развития новорождённого (форма 
№ 097-1/У), оценивалось физическое развитие (ФР) ново-
рождённых с использованием центильных таблиц, особен-
ности протекания раннего неонатального периода. Все по-
лученные данные обработаны статистически с использо-
ванием прикладных программ «Statistica 13.0» («StatSoft 
Inc», США).

Результаты. Доношенными родились 52 ребёнка, не-
доношенными — 11. При оценке ФР 92% детей соответ-
ствовали гестационному возрасту, 8% — имели отклоне-
ния в ФР: 4,8% — «малый для гестационного возраста», 
3,2% — «недостаточность питания без снижения массы 
и длины тела». Доношенные дети имели следующие па-
раметры ФР: масса тела 3480,0 [3120,0; 3900,0] г, длина 
тела 52,0 [51,0; 54,0] см, окружность головы 35,0 [34,0; 
35,0] см, окружность груди 34,0 [32,0; 33,8] см. Недоно-
шенные дети имели массу тела 2410,0 [1950,0; 3000,0] г, 
длину тела 48,0 [43,0; 49,0] см, окружность головы 32,0 
[32,0; 33,0] см, окружность груди 31,0 [26,0; 32,0] см.  
В состоянии асфиксии родилось 4,8% детей: из них 3,2% 
имели тяжёлую степень асфиксии при рождении, 1,6% — 
среднюю. У 8 детей была диагностирована лёгкая дыха-
тельная недостаточность. Оценка по шкале Апгар в конце 
1 мин у доношенных составила 8,0 [7,0; 8,0] баллов, у не-
доношенных — 7,0 [6,0; 7,0] баллов. Каждый третий но-
ворождённый имел состояние средней степени тяжести. 
76% детей в удовлетворительном состоянии были выпи-
саны домой, средняя продолжительность госпитализации 
составила 5 [5,0; 6,0] дней, 24% новорождённых потребо-
валась дальнейшая госпитализация. Анализ данных о вре-
мени заболевания COVID-19 показал, что по 24,3% случа-
ев пришлось на I и III триместр беременности, 40,6% —  
на II, 10,8% — на II–III.

Заключение. Полученные данные позволили создать 
регистр детей от матерей, перенёсших COVID-19 в пери-
од беременности. При этом нами установлено отсутствие 
различий в состоянии здоровья новорождённых, рождён-
ных от матерей с COVID-19, и детей, родившихся у мате-
рей без новой коронавирусной инфекции при беременно-
сти. Наличие отклонений в состоянии здоровья у детей об-
условлены их гестационным возрастом, сопутствующей 
патологией у матери. 

 * * *
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Актуальность. Деформации нижних конечностей и 
разница длины является актуальной проблемой в детской 
ортопедии, для решения которой в большинстве случа-
ев применяется операция — корригирующая остеотомия. 
Применение метода управляемого временного блокирова-
ния зон роста позволяет уменьшить травматичность опе-
рационного вмешательства, ускорить реабилитационный 
период и даёт положительные результаты.

Цель: определить эффективность, безопасность, сте-
пень травматичности метода гемиэпифизиодеза 8-образ-
ными пластинами у детей с деформациями нижних ко-
нечностей.

Материалы и методы. Нами наблюдался 81 больной 
(41 девочка и 40 мальчиков) в возрасте 3–16 лет, которым 
было проведено лечение в отделении детской ортопедии с 
октября 2012 г. по ноябрь 2021 г. с использованием метода 
гемиэпифизиодеза. Вальгусная деформация коленных су-
ставов (10–30°) была диагностирована у 35 детей, варусная 
(12–15°) — у 3, неравенство длины конечностей (1–4 см) —  
у 43. У всех детей на момент оперативного вмешательства 
зоны роста костей функционировали, что позволяло нам 
воспользоваться методом гемиэпифизиодеза.

Результаты. Отдалённые результаты прослежены в 
срок до 9 лет. У 53 больных была достигнута плановая кор-
рекция вальгусной деформации в среднем за 1 год 8 мес 
(10º в год), неравенство длины — в среднем за 2 года 1 мес 
(при фиксации пластинами зоны роста на одном уровне — 
1 см в год). У 28 детей коррекция продолжается. Осложне-
ния отмечены у 3 пациентов: у 1 — миграция пластины, у 
2 — гиперкоррекция вальгусной деформации с переходом 
в варусную из-за неявки в контрольные сроки. При наблю-
дении за пациентами в отдалённом периоде после удаления 
пластин повреждений зон роста не отмечено.

Заключение. Применение метода управляемого вре-
менного блокирования зон роста накостными пластина-
ми у детей с деформациями нижних конечностей является 
эффективным, малотравматичным, технически простым в 
исполнении методом, позволяющим реабилитировать де-
тей быстрее в сравнении с другими оперативными вмеша-
тельствами. Важным фактором применения метода явля-
ется правильный подбор возрастной группы пациентов с 
функционирующими зонами роста и стадиями деформа-
ции, доступными для коррекции данным методом.

 * * *

ПРЕДОПЕРАЦИОННАЯ ОЦЕНКА 
НЕДОСТАТОЧНОСТИ ПИТАНИЯ В ДЕТСКИХ 
ХИРУРГИЧЕСКИХ СТАЦИОНАРАХ

Лебедева М.В., Боровик Т.Э., Яцык С.П., Гусев А.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: недостаточность питания; 
хирургические больные; биоэлектрический импеданс

PREOPERATIVE ASSESSMENT OF MALNUTRITION 
IN PEDIATRIC SURGICAL HOSPITALS

Lebedeva M.V., Borovik T.E., Yatsyk S.P., Gusev A.A.
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: malnutrition; surgical patients; bioelectrical 
impedance

Актуальность. В настоящее время доказано, что ка-
ждая хирургическая операция — стрессовое вмешатель-
ство, которое вызывает со стороны растущего организма 
как местную, так и общую постагрессивную реакцию, со-
провождающуюся системным воспалительным процессом, 
быстро развивающимся гиперметаболическим ответом, 
белковыми потерями, энергодефицитом и расстройства-
ми иммунного статуса. Степень недостаточности питания 
значимо коррелирует с длительностью пребывания в отде-
лении реанимации и интенсивной терапии, развитием ин-
фекционных осложнений, а также длительностью госпи-
тализации пациентов и их летальностью. Однако у детей 
с хирургической патологией при госпитализации оценка 
состояния питания с анализом антропометрических и кли-
нических показателей, как правило, не проводится, т.к. не 
входит в стандарты лечения и не является обязательным 
компонентом схемы обследования в детских хирургиче-
ских стационарах, в связи с чем относительно мало каче-
ственных, долгосрочных проспективных исследований на 
больших когортах, что подчёркивает тот факт, что пробле-
мы, связанные с питанием, часто отходят на второй план.

Цель. Обобщить результаты текущих исследований, 
критически оценить эффективность вмешательств в обла-
сти нутритивного статуса у хирургических больных.

Материалы и методы. В исследование вошли 200 паци-
ентов, госпитализированных в хирургические стационары. 
Полная оценка состояния питания включала в себя диетиче-
ский анамнез, физический осмотр, антропометрию (включая 
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калиперометрию и индекс массы тела), индексы роста. Были 
проанализированы истории болезни детей и другие условия, 
влияющие на пищевой статус, такие как способность жевать 
и глотать, аппетит, диарея или рвота, запор, несварение же-
лудка и др. Проводился анализ биоэлектрического импеданса. 

Результаты. У 63% больных с хирургической пато-
логией выявлены нарушения пищевого статуса в доопера-
ционном периоде. Определялось обоснование показаний 
нутритивной поддержки, способов её проведения в пери-
операционном периоде, комплаентность к диетологиче-
скому лечению.

Заключение. Выявленная высокая распространённость 
острой и хронической недостаточности питания среди го-
спитализированных детей указывает на необходимость 
скрининга нутриционного риска у хирургических пациен-
тов. Учитывая особенности детской физиологии и психо-
логии и их влияние на состояние ребёнка, который будет 
подвергаться хирургическому вмешательству или уже пе-
ренёсшему его, а соответственно и на исход лечения, оче-
видна необходимость пристального внимания к обосно-
ванию, внедрению и оценке эффективности нутритивной 
поддержки. Предпринятая детальная разработка как мето-
дологии оценки белково-энергетической обеспеченности 
ребёнка в условиях стационара, так и методов нутритивной 
коррекции при хирургическом лечении с целью обеспече-
ния оптимизации течения всего периоперационного пери-
ода, в настоящее время представляется высоко актуальной.

 * * *

ТЯЖЁЛОЕ ТЕЧЕНИЕ МЫШЕЧНОЙ ДИСТРОФИИ 
ДЮШЕННА У ДЕВОЧКИ 7 ЛЕТ

Лялина А.А., Попович С.Г., Пак Л.А., Кузенкова Л.М.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: мышечная дистрофия Дюшенна; 
Х-хромосома; хромосомные перестройки

SEVERE COURSE OF DUCHENNE MUSCULAR 
DYSTROPHY IN A 7-YEAR-OLD GIRL

Lyalina A.A., Popovich S.G., Pak L.A., Kuzenkova L.M.
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: Duchenne muscular dystrophy; X chromosome; 
chromosomal rearrangements

Актуальность. Мышечная дистрофия Дюшенна 
(МДД) — наследственная болезнь, которая проявляется 
в основном у мальчиков. Девочки чаще являются носи-
телями мутации, не имея клинических проявлений забо-
левания, либо болеют в лёгкой форме. 

 Описание клинического случая. Девочка М., 7 лет.  
С 2 лет устаёт при небольших физических нагрузках, с тру-
дом поднимается по лестнице, спотыкается, падает, испыты-
вает трудности при беге. В возрасте 5 лет перестала прыгать, 
приседать, стала вставать с низких поверхностей, используя 
руки для дополнительной опоры. При осмотре: гиперлордоз 
поясничного отдела позвоночника, гипотрофия мышц дис-

тальных отделов, псевдогипертрофия проксимальных отде-
лов конечностей, контрактуры голеностопных суставов, лёг-
кие когнитивные нарушения. Ходит самостоятельно, походка 
«утиная», не умеет приседать, прыгать на двух ногах, само-
стоятельно не может встать из положения сидя, использу-
ет приёмы Говерса. При молекулярно-генетическом иссле-
довании методом NGS выявлен описанный ранее патоген-
ный нуклеотидный вариант chrX: 31227798G > C в экзоне 
65 гена DMD в гемизиготном состоянии, который приводит 
к нонсенс-мутации и появлению преждевременного терми-
нирующего кодона. Кариотип 46,ХХ. Исследование лайони-
зации X-хромосомы: несбалансированная (неравновесная) 
инактивация Х-хромосомы — 5/95%, заметилирована хро-
мосома отцовского происхождения. У девочки верифициро-
вана МДД с тяжёлым течением, назначена терапия глюко-
кортикостероидами (ГКС). 

Заключение. Ранее считалось, что девочки являются толь-
ко носителями мутации, которые редко имеют лёгкие симпто-
мы МДД. Клинические проявления у женщин обусловлены 
хромосомными перестройками, вовлекающими область ко-
роткого плеча Х-хромосомы (Xp21.2), полной потерей Х-хро-
мосомы, однородительской дисомией Х-хромосомы, компа-
унд-гетерозиготным состоянием по двум патогенным мутаци-
ям в гене DMD, неравновесной инактивацией Х-хромосомы. 
Тяжёлая форма МДД у девочек требует назначения тера-
пии ГКС и, возможно, патогенетических препаратов, при-
меняющихся при лечении мальчиков.

 * * *

ЛЕЙКОЦИТАРНЫЕ ИНДЕКСЫ ИНТОКСИКАЦИИ  
У БОЛЬНЫХ С МОНО- И МИКСТ-ВИРУСНЫМИ 
ИНФЕКЦИЯМИ

Малинина Н.В., Оробец А.А., Федотова А.О., 
Малюгина Т.Н.
Саратовский государственный медицинский университет 
имени В.И. Разумовского Минздрава России, Саратов

Ключевые слова: острые респираторные вирусные 
инфекции; лейкоцитарный индекс; прогноз

LEUKOCYTE INTOXICATION INDICES IN PATIENTS 
WITH MONO- AND MIXED VIRAL INFECTIONS

Malinina N.V., Orobets A.A., Fedotova A.O., 
Malyugina T.N.
Saratov State Medical University named after  
V.I. Razumovsky of the Ministry of Health of Russia, Saratov

Keywords: acute respiratory viral infections; leukocyte index; 
forecast

Актуальность. В 2020 г. острые респираторные вирус-
ные инфекции (ОРВИ) составили 88% от всей инфекцион-
ной заболеваемости. При этом, как и в предшествующие 
годы, заболеваемость детского населения была в 2,8 раза 
выше заболеваемости всего населения. 

Цель: сравнить клинико-лабораторные показатели у де-
тей с моно- и микст-вирусными инфекциями.

Материалы и методы. Обследовано 147 детей (85 
мальчиков и 62 девочки) с ОРВИ в возрасте от 1 года до 
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12 лет, лечившихся в детской инфекционной больнице. В 
зависимости от этиологии ОРВИ все пациенты были рас-
пределены на 4 группы: с аденовирусной инфекцией (n = 
49), парагриппом (n = 32), респираторно-синцитиальной 
инфекцией (n = 29) и микст-инфекцией (различное сочета-
ние аденовируса, вируса парагриппа и РС-вируса; n = 37). 
Больным в разгар заболевания проводили стандартный ком-
плекс обследования при ОРВИ, включающий общий ана-
лиз крови, по формулам рассчитывали лейкоцитарные ин-
дексы интоксикации.

Результаты. Установлено, что тяжесть ОРВИ опре-
деляется выраженностью интоксикационного синдро-
ма и наличием осложнений. Рассчитанные нами лейко-
цитарные индексы интоксикации по Я.Я. Кальф-Калифу 
и В.К. Островскому были значимо выше в группе детей 
с микст-вирусной инфекцией — 1,6 [0,5; 3,0] и 2,3 [1,2; 
4,1] соответственно. В группе детей с моновирусной ин-
фекцией эти показатели были в 2 раза меньше: индекс по  
Я.Я. Кальф-Калифу — 0,6 [0,2; 1,4], по В.К. Островскому —  
1,3 [0,6; 2,3] (p < 0,05, критерий Манна–Уитни). Индекс 
резистентности и индекс Гаркави, снижение которых ука-
зывает на возможное развитие осложнений у больных  
ОРВИ, в группе пациентов с микст-вирусной инфекцией  
были уменьшены до 1,2 [0,6; 3,6] и 0,4 [0,2; 0,7] соот-
ветственно. В группе детей с моновирусной инфекцией:  
индекс резистентности — 5,1 [1,7; 13,6], индекс Гарка-
ви — 0,7 [1,4; 5,4] (p < 0,05, критерий Манна–Уитни).  
В клинической картине микст-вирусных инфекций у де-
тей осложнения в виде пневмонии возникали у 47% паци-
ентов. У больных моновирусной респираторной инфек-
цией пневмонию наблюдали у 17% детей (p < 0,05, крите-
рий Фишера).

Заключение. Таким образом, лейкоцитарные индексы 
можно использовать как дополнительные критерии оцен-
ки степени тяжести вирусных респираторных инфекций и 
прогноза развития бактериальных осложнений.

 * * *

БОЛЕЗНЬ КАВАСАКИ У РЕБЁНКА  
ОТ БЕРЕМЕННОСТИ, ПРОТЕКАВШЕЙ  
С ИНФИЦИРОВАНИЕМ COVID-19 В III ТРИМЕСТРЕ

Мамедова Т.М., Михайловская А.С.,  
Крушинская Л.Б., Большова А.А.
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва

Ключевые слова: болезнь Кавасаки; COVID-19; 
фебрильная лихорадка

KAWASAKI DISEASE IN A CHILD  
FROM A PREGNANCY WITH COVID-19  
INFECTION IN THE THIRD TRIMESTER

Mamedova T.M., Mikhailovskaya A.S.,  
Krushinskaya L.B., Bolshova A.A.
Pirogov Russian National Research Medical University  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: Kawasaki disease; COVID-19; febrile fever

Актуальность. Болезнь Кавасаки — остро протекаю-
щее системное заболевание неизвестной этиологии, харак-
теризующееся преимущественным поражением средних и 
мелких артерий и развитием деструктивно-пролифератив-
ного васкулита. Болезнь Кавасаки — одна из самых рас-
пространённых причин приобретённых заболеваний серд-
ца у детей. 

Описание клинического случая. Мальчик, 3 мес, от 
1-х родов, 1-й беременности, мать перенесла COVID-19 на 
30-й неделе беременности. Поступил 23.06.2021 с повыше-
нием температуры до 38,5оС, склеритом, хиелитом, сыпью 
и отёчностью на стопах. Со слов мамы, 19.06.2021 ребёнок 
посетил бассейн. При осмотре на лице, туловище, конеч-
ностях пятнисто-папуллезная сыпь, гиперемия слизистой 
ротоглотки и склер, хейлит. Пальпируются множествен-
ные мелкие, не спаянные между собой, безболезненные 
лимфатические узлы. Дыхание ослабленное, носовое ды-
хание затруднено, выделяется слизистый секрет, малопро-
дуктивной кашель. При исследовании крови от 23.06.2021: 
СОЭ 33 мм/ч, анемия лёгкой степени, тромбоцитоз, лимфо-
цитоз, моноцитоз, гиперкоагуляция, С-реактивный белок  
41 мг/л, ферритин 435 мкг/л, алкалоз, IgG к SARS-CoV-2 — 
88 ЕД/мл. Общий анализ мочи — бактериурия, лейкоциту-
рия. 25.06.2021 в течение суток был введён внутривенный 
иммуноглобулин. Наблюдалась положительная клинико-ла-
бораторная динамика. При анализе крови от 28.06.2021: IgG —  
1980 мг/дл, антистрептолизин-О — 245 МЕ/мл. Данное со-
стояние было расценено как болезнь Кавасаки. 

Заключение. Синдром Кавасаки — один из диагно-
зов, который должен обязательно рассматриваться в каче-
стве причины фебрильной лихорадки у детей. В результа-
те отсутствия до настоящего времени патогномоничных 
тестов диагностика болезни Кавасаки основывается на 
клинических критериях и исключении других возможных 
форм патологии. Пусковым механизмом развития болез-
ни у данного пациента могло явиться посещение бассейна 
с последующим заражением стрептококковой инфекцией  
или заболевание COVID-19 матери во время беременно-
сти. Нужно провести анализ взаимосвязи COVID-19 и бо-
лезни Кавасаки.

 * * *
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АСТИГМАТИЗМ КАК ФАКТОР 
ПРОГРЕССИРОВАНИЯ МИОПИИ ПОСЛЕ 
УДАЛЕНИЯ ВРОЖДЁННЫХ КАТАРАКТ С 
ИМПЛАНТАЦИЕЙ ИНТРАОКУЛЯРНОЙ ЛИНЗЫ  
У ДЕТЕЙ ГРУДНОГО ВОЗРАСТА

Мамыкина А.С.
Национальный медицинский исследовательский центр 
глазных болезней имени Гельмгольца Минздрава России, 
Москва

Ключевые слова: врождённая катаракта; астигматизм; 
артифакия

ASTIGMATISM AS A FACTOR FOR PROGRESSION 
OF MYOPIA AFTER REMOVAL OF CONGENITAL 
CATARACTS WITH IMPLANTATION  
OF AN INTRAOCULAR LENS IN INFANTS
Mamykina A.S.
Helmholtz National Medical Research Center for Eye 
Diseases of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: congenital cataract; astigmatism; pseudophakia

Актуальность. Врождённая катаракта (ВК) — тяжёлая 
патология глаз у детей, составляющая в структуре слепоты 
и слабовидения 9,4–37,3%. В России на 100 тыс. детского 
населения регистрируется 29,7% случаев ВК. ВК требует 
своевременного выявления и направления на хирургиче-
ское лечение в ранние сроки с последующим динамиче-
ским наблюдением. У большинства детей после экстрак-
ции ВК с имплантацией интраокулярной линзы в грудном 
возрасте развивается незапланированная миопия, которая 
снижает остроту зрения и в некоторых случаях может при-
водить к отслойке сетчатки, поэтому анализ механизмов 
развития близорукости является актуальным. 

Цель работы: определить значение астигматизма в раз-
витии миопии у детей с артифакией после удаления ВК. 

Материалы и методы. Проведён анализ показателей 
рефракции, степени послеоперационного астигматизма, 
длины переднезадней оси (ПЗО) у 40 детей (56 глаз) с дву-
сторонней (29 детей, 45 глаз) и односторонней (11 детей) 
артифакией в возрасте 4–8 лет после экстракции ВК с им-
плантацией интраокулярной линзы в грудном возрасте. 
Статистическая обработка выполнена с использованием 
программы «SPSS Statistics» («IBM»). 

Результаты. В 67,9% случаев (38 глаз, 28 детей) была 
выявлена миопия, из них в 41,1% случаев (23 глаза, 16 детей) 
определялась миопия средней (12 глаз) и высокой (11 глаз) 
степени. Корреляционный анализ выявил прямую связь сред-
ней силы между величиной астигматизма и степенью миопии 
(р = 0,002). При миопии слабой степени преобладал астигма-
тизм менее 3,0 дптр (80%), при миопии средней и высокой 
степени чаще выявлялся астигматизм более 3,25 дптр (63,6% 
и 77,8% соответственно). При сравнении показателей с по-
мощью t-критерия Стьюдента получены статистически зна-
чимые различия в длине ПЗО глаз в зависимости от степе-
ни астигматизма (р = 0,001). Для глаз с астигматизмом более  
3,25 дптр длина ПЗО составила 22,7 ± 2,0 мм (21,8–23,6 мм), 
в то время как при астигматизме менее 3,0 дптр длина ПЗО 
равнялась 20,8 ± 1,7 мм (20,2–21,4 мм).

Заключение. У большинства детей с артифакией после 
экстракции ВК в грудном возрасте развивается миопическая 
рефракция, одним из факторов прогрессирования которой яв-
ляется астигматизм. Величина астигматизма более 3,0 дптр, 
вызывая неравномерный периферический дефокус на сетчат-
ке, способствует чрезмерному росту глаза с артифакией после 
ранней хирургии ВК, что ведёт к развитию осевой миопии.

 * * * 

ХАРАКТЕРИСТИКА НУТРИТИВНОГО СТАТУСА 
ДЕТЕЙ СО СПАСТИЧЕСКИМИ ФОРМАМИ 
ДЕТСКОГО ЦЕРЕБРАЛЬНОГО ПАРАЛИЧА

Маслова Н.А.1, 2, Звонкова Н.Г.1, 2, Боровик Т.Э.1, 2, 
Кузенкова Л.М.1, 2, Черников В.В.1

1Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва  
2Первый Московский государственный медицинский 
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CHARACTERISTICS OF THE NUTRITIONAL STATUS 
IN CHILDREN WITH SPASTIC FORMS OF 
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Актуальность. Дети со спастическими формами дет-
ского церебрального паралича (ДЦП) имеют риск развития 
недостаточности питания, который увеличивается в зави-
симости от степени тяжести двигательных расстройств.

Цель: определить изменения антропометрических по-
казателей и состава тела у детей с ДЦП в зависимости от 
уровня нарушения больших моторных функций (GMFCS).

Материалы и методы. В проспективное открытое 
сравнительное одноцентровое нерандомизированное кон-
тролируемое исследование включены 102 ребёнка (из них 
56,8% мальчиков) с ДЦП в возрасте от 2 лет до 16 лет  
9 мес, находившихся на реабилитации в 2019–2021 гг. Про-
ведены антропометрические измерения (масса тела, дли-
на, в том числе с использованием сегментарных параме-
тров — высота колена), а также толщины кожно-жировых 
складок над трицепсом и под лопаткой, биоимпедансоме-
трия (БИМ), расчёт процента жировой массы. Для опреде-
ления способности принятия пищи и жидкости проведён 
опрос по шкале EDACS.

Результаты. Больные были распределены на 2 груп-
пы: основную составили 53 ребёнка (52%) с GMFCS 
IV–V уровня, в группу сравнения включены 49 детей 
(48%) с GMFCS I–III уровня. Группы больных суще-
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ственно не различались по полу (p = 0,956) и возрасту 
(p = 0,207). Дети основной группы имели значимо бо-
лее низкие показатели роста (HAZ1 –1,5 [–2,6; –0,74] и 
HAZ2 –0,58 [–1,59; 0,44]; р = 0,003), ИМТ (BAZ1 –2,43 
[–3,67; –0,93]; BAZ2 –0,91 [–1,942; 0,28]; p < 0,001), 
выше частоту оромоторной дисфункции (42% и 4%;  
p < 0,001), процент недостаточности питания тяжёлой 
степени (59% и 16%; р < 0,001; ОШ 7,2; 95% ДИ 2,8–
18,4; р < 0,001). Значимых различий объёма жировой 
массы у детей обеих групп получено не было. Пациен-
ты даже с умеренной и тяжёлой недостаточностью пита-
ния по критериям ВОЗ имели нормальный или избыточ-
ный процент жировой массы. Выявлена умеренная поло-
жительная корреляция между объёмом жировой массы, 
рассчитанным по формуле Gurka и полученным методом 
БИМ (r = 0,565; p = 0,002). 

Заключение. Антропометрические показатели у детей с 
ДЦП ухудшаются с увеличением степени неврологического 
дефицита. Использование ИМТ в качестве единственного 
маркёра состояния питания недостаточно для объективной 
диагностики нарушений питания у детей с ДЦП и выявле-
ния пациентов, нуждающихся в диетологическом вмеша-
тельстве. Для адекватного анализа нутритивного статуса 
необходима оценка состава тела.

* * *

БОЛЕЗНЬ КРОНА, ОСЛОЖНЁННАЯ  
РАЗВИТИЕМ АПЛАСТИЧЕСКОГО КРИЗА  
ПРИ ФОЛИЕВОДЕФИЦИТНОЙ АНЕМИИ  
И ПРИСОЕДИНЕНИЕМ СЕПСИСА  
С СЕПТИЧЕСКИМ ШОКОМ

Матвеева Е.А., Лаврова Д.А., Малюгина М.С.
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
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CROHN’S DISEASE COMPLICATED  
BY THE DEVELOPMENT OF APLASTIC CRISIS  
IN FOLATE DEFICIENCY ANEMIA AND SEPSIS 
WITH SEPTIC SHOCK
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Актуальность. Болезнь Крона (БК) — хроническое 
заболевание желудочно-кишечного тракта воспалитель-
ного характера, поражающее любую его часть. Заболева-
ние имеет вариабельную симптоматику и вызывает труд-
ности при диагностике. Уникальность представленного 
описания заключается во влиянии развившегося апласти-
ческого криза при фолиеводефицитной анемии на тече-
ние БК. Также состояние осложнялось присоединением 
сепсиса с септическом шоком.

Описание клинического случая. Пациентка А., 14 лет, 
с диагнозом: БК с поражением терминального отдела под-
вздошной кишки госпитализирована с клинической карти-
ной аппендицита, перитонита — проведена аппендэктомия. 
В послеоперационном периоде отмечался парез ЖКТ, кли-
ника частичной кишечной непроходимости. При обследо-
вании по данным МРТ — послеоперационные изменения 
в слепой кишке. Выполнена лапароскопическая резекция 
илеоцекального угла, илеостомия. Парез кишечника сохра-
нялся. Бактериологически выявлены: в посеве кала, мо-
чи — St. haemolyticus, Candida tropicalis, в посеве зева —  
Acinetobacter baumanii, в посеве илеостомы — Candida 
tropicalis. Проводилась антибактериальная и противогриб-
ковая терапия с положительным эффектом. Лабораторно вы-
явлена панцитопения. При анализе миелограммы — снижен-
ная клеточность, все ростки с чертами диспоэза, увеличено 
содержание бластных клеток на фоне проведённой стимуля-
ции гемопоэза. При поступлении в Морозовскую ДГКБ со-
стояние ребёнка тяжёлое, обусловлено течением БК и апла-
зией костного мозга при отсутствии данных за апластиче-
скую анемию и острый лейкоз. Вирусологически — без 
патологий. При дополнительном обследовании диагности-
рованы апластический криз при фолиеводефицитной анемии 
и вторичный гемофагоцитарный синдром на фоне основ-
ного иммуновоспалительного процесса. Также на тяжесть 
состояния повлияло развитие сепсиса с развитием септиче-
ского шока. После проведения заместительной почечной те-
рапии, пульс-терапии глюкокортикостероидами, стимуляции 
лейкопоэза гранулоцитарным колониестимулирующим фак-
тором, восполнения дефицита фолиевой кислоты наблюдал-
ся регресс воспаления и купирование трехростковой апла-
зии. Состояние ребёнка было стабилизировано. 

Заключение. БК может осложняться как развитием вос-
паления на фоне иммуносупрессивной терапии, так и вто-
ричным гемофагоцитарным синдромом и, в редких случа-
ях, аплазией на фоне нарушения всасывания. 

* * *

ОСОБЕННОСТИ КЛИНИЧЕСКОГО ТЕЧЕНИЯ 
ПНЕВМОНИЙ У ДЕТЕЙ ПРИ COVID-19

Медведева Е.Ю., Бердников А.П., Малюга О.М.
Алтайский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Барнаул
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FEATURES OF THE CLINICAL COURSE OF 
PNEUMONIA IN CHILDREN WITH COVID-19

Medvedeva E.Yu., Berdnikov A.P., Malyuga O.M.
Altai State Medical University of the Ministry of Health  
of Russia, Barnaul
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Актуальность. Пневмонии остаются актуальной про-
блемой педиатрии. В последнее время всё чаще у детей 
фиксируются случаи пневмонии, вызванные SARS-CoV-2.
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Цель: определить клинико-анамнестические и рентге-
нологические особенности пневмонии, вызванной SARS-
CoV-2, в детском возрасте.

Материалы и методы. Проведено обследование  
60 пациентов с диагнозом «пневмония» с сентября 2020 г. 
по октябрь 2021 г. Были сформированы две группы. Пер-
вая группа — 30 детей с диагнозом: пневмония, вызван-
ная SARS-CoV-2. Вторая группа — 30 детей с диагнозом: 
пневмония неуточнённой этиологии с отрицательным ре-
зультатом ПЦР и IgM к SARS-CoV-2. 

Результаты. В 1-й группе средний возраст детей со-
ставил 10,2 ± 1,0 лет, во 2-й — 4,8 ± 0,7 г. В обеих груп-
пах больных пневмония чаще регистрировалась у мальчи-
ков. Значительно чаще у детей с пневмонией, вызванной 
SARS-CoV-2, отмечался непродуктивный кашель (73,3%; 
р = 0,03) в отличие от детей c пневмонией неуточнённой 
этиологии, для которых был характерен продуктивный ка-
шель (53,3%; р = 0,02) Жалобы на слабость и недомога-
ние предъявлялись 57% (р > 0,05) и 47% больными 1-й и 
2-й групп соответственно. Наличие катаральных явлений 
было характерно для детей 2-й группы (73,3%; р = 0,03). 
Боль в грудной клетке существенно чаще выявлялась у 
больных 1-й группы — 16,7% (р = 0,04). Жалобы на по-
терю обоняния и вкусовых ощущений выявлены только 
у 2 детей (6,7%) с пневмонией, вызванной SARS-CoV-2. 
В 1-й группе у 30% (р = 0,01) детей встречался отягощён-
ный анамнез: бронхиальная астма, атопический дерматит, 
аллергический ринит. Во 2-й группе преморбидный фон 
был отягощён всего у 6,7% детей. Аускультативно у 20% 
детей 1-й группы значительно чаще отмечалось ослаблен-
ное дыхание (р = 0,04), тогда как сухие (23,3%) и влажные 
хрипы (50%) существенно чаще выслушивались у боль-
ных 2-й группы. Двустороннее поражение лёгочной тка-
ни более характерно для пневмоний, вызванных SARS-
CoV-2, — 36,7% детей (р = 0,01). 

Заключение. Пневмонии, вызванные SARS-CoV-2, ча-
ще встречались у детей школьного возраста. Характерны-
ми жалобами у детей с пневмонией, вызванной COVID-19, 
были: непродуктивный кашель и боль в грудной клетке при 
отсутствии катаральных явлений. При коронавирусной ин-
фекции развитие пневмонии чаще происходит у детей с 
отягощённым преморбидным фоном. Для пневмоний, вы-
званных SARS-CoV-2, характерно ослабленное дыхание и 
двустороннее поражение лёгочной ткани.

* * *

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ У ДЕТЕЙ 
ПЕРВОГО ГОДА ЖИЗНИ, РОДИВШИХСЯ  
С ПРИМЕНЕНИЕМ ВСПОМОГАТЕЛЬНЫХ 
РЕПРОДУКТИВНЫХ ТЕХНОЛОГИЙ
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Актуальность. По данным отечественных и зарубежных 
авторов, у детей, родившихся с использованием вспомога-
тельных репродуктивных технологий (ВРТ), по сравнению 
с естественно зачатыми сверстниками, имеется повышен-
ный риск неврологических заболеваний на 1-м году жизни. 

Цель: определить особенности перинатальных пораже-
ний ЦНС (ПП ЦНС) у детей 1-го года жизни, родившихся 
с применением ВРТ.

Материалы и методы. Обследовано 82 ребёнка 1-го 
года жизни, родившихся с применением ВРТ, включая  
35 доношенных и 47 недоношенных детей. Группу срав-
нения составили дети 1-го года жизни от естественно на-
ступившей беременности, включая 45 доношенных и  
46 недоношенных детей. Статистическая обработка матери-
алов исследования проводилась с использованием приклад-
ных программ «Statistica 6.0», «SPSS-17» («StatSoft Inc.»). 

Результаты. Последствия гипоксически-ишемическо-
го поражения ЦНС у доношенных детей на 1-м году жиз-
ни диагностировались чаще в группе наблюдения (88,6% и 
48,8%; χ² = 13,865; p < 0,001). Основными проявлениями бы-
ли синдром внутричерепной гипертензии (60,0% и 24,4%;  
χ² = 10,370; p = 0,001), синдром нарушения моторного разви-
тия (20,0% и 13,3%; χ² = 0,643; p = 0,423), цереброастениче-
ский синдром (60,0% и 24,4%; χ² = 10,370; p = 0,001). К кон-
цу 1-го года жизни задержка речевого развития определя-
лась чаще у доношенных детей группы наблюдения (17,1% 
и 2,2%; χ² = 5,489; p = 0,019). Диагноз ПП ЦНС был уста-
новлен у 93,6% недоношенных детей 1-го года жизни, рож-
дённых с применением ВРТ (в группе сравнения — 65,2%; 
χ² = 11,534; p = 0,001). Последствия ПП ЦНС у недоношен-
ных детей характеризовались синдромами доброкачествен-
ной гипертензии, нарушением моторного развития, задерж-
кой речевого развития. При нейросонографии в течение 1-го 
года жизни выявлялись признаки гипоксически-ишемическо-
го поражения головного мозга (27,6% и 19,5%; χ² = 0,843;  
p = 0,358), повышение эхогенности перивентрикулярных зон 
(14,9% и 8,7%; χ² = 0,856; p = 0,355), дилатация желудочко-
вой системы мозга (53,2% и 30,4%; χ² = 4,944; p = 0,026). 

Заключение. На 1-м году жизни у детей, рождённых с 
применением ВРТ, выявлен высокий уровень неврологи-
ческой патологии. Высокая частота ПП ЦНС у детей, рож-
дённых с помощью ВРТ, требует разработки программ ком-
плексного неврологического обследования и диспансерно-
го наблюдения детей на 1-м году жизни. Реабилитационные 
мероприятия позволят уменьшить частоту речевых и мо-
торных нарушений.

* * *
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glucocorticosteroids

Актуальность. Эозинофильная пневмония относит-
ся к редким интерстициальным заболеваниям лёгких с не-
установленной этиологией. Данный клинический пример 
уникален тем, что у пациента с неотягощённым аллергоа-
намнезом симптомы лёгочной эозинофилии впервые поя-
вились в подростковом возрасте.

Описание клинического случая. Пациент, 15 лет, обра-
тился в стационар по месту жительства по поводу боли в пра-
вом боку в течение месяца. При обследовании выявлены оча-
говые тени в лёгких. Диагностирована межрёберная неврал-
гия. Несмотря на проведённое лечение, у ребёнка сохранялся 
болевой синдром. Спустя неделю пациента повторно госпита-
лизировали с подозрением на внебольничную правосторон-
нюю очаговую пневмонию. Лабораторно: эозинофилия без 
лейкоцитоза, повышение уровня IgE до 584 МЕ/мл. Исклю-
чены хламидийная и микоплазменная инфекция, гепатиты С 
и В, аспергиллёз, токсоплазмоз, туберкулёз. В миелограмме 
данных за заболевания системы крови не было, однако отме-
чалась диагностически значимая эозинофилия. Антибакте-
риальная, антигистаминная и муколитическая терапия были 
неэффективны. По данным компьютерной томографии обна-
ружены двусторонние изменения паренхимы лёгких. Через  
2 мес от начала заболевания ребёнок переведён в Морозов-
скую ДГКБ. При поступлении: состояние средней тяжести, 
аускультативно — жёсткое дыхание, влажные мелкопузырча-
тые хрипы по правой среднеключичной линии. При биопсии 
лёгкого обнаружен очаг гранулематозного воспаления с субто-
тальным некрозом и перифокальной продуктивной воспали-
тельной реакцией. В анализе крови — эозинофилия до 26,3%. 
На основании миелограммы и цитогенетического исследова-
ния костного мозга был исключён хронический эозинофиль-
ный лейкоз. Диагностирован острый двусторонний тубоотит, 
острый ринит; назначена терапия с положительным эффек-
том. Учитывая данные дополнительных исследований, ребён-
ку поставлен диагноз: интерстициальная болезнь лёгких; эо-
зинофильная пневмония. Начата терапия преднизолоном, на 
фоне которой отмечено улучшение (снижение уровня эози-
нофилов в крови, уменьшение размеров очага в верхней до-
ле правого лёгкого). Через 2 нед мальчика выписали домой в 
удовлетворительном состоянии.

Заключение. Особенностью эозинофильной пневмонии 
является сложная дифференциальная диагностика, в том чис-
ле ввиду отсутствия очевидных причин заболевания. Терапия 
глюкокортикостероидами даёт положительный эффект и позво-
ляет улучшить прогноз пациентов с данной формой патологии.

* * *

ЛЕЙКЕМОИДНАЯ РЕАКЦИЯ ЭОЗИНОФИЛЬНОГО 
ТИПА У РЕБЁНКА ГРУДНОГО ВОЗРАСТА

Надршина Л.Р.1, Зайцева Н.С.2

1Национальный медицинский исследовательский центр 
реабилитации и курортологии Минздрава России, Москва 
2Московский государственный медико-стоматологический 
университет имени А.И. Евдокимова Минздрава России, 
Москва
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типа; аллергический гастроэнтерит и колит

LEUKEMOID REACTION OF THE EOSINOPHILIC 
TYPE IN AN INFANT
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allergic gastroenteritis and colitis

Актуальность. Лейкемоидные реакции эозинофильно-
го типа (ЛРЭТ) ставят трудные задачи выявления их при-
чин и выбора тактики лечения.

Описание клинического случая. Девочка, 1 мес 5 дней, 
от 2-й беременности с угрозой прерывания, 1-х родов в срок с 
массой тела 3210 г госпитализирована 13.09.2021 с обильны-
ми срыгиваниями при введении смесей «Фрисовом» и «Фри-
со Голд», ранее был докорм «Алфаре». С 30.08 по 08.09 ле-
чение в ДГКБ № 9 с диагнозом: неонатальная инфекция мо-
чевыводящих путей (Ureaplasma species). Функциональные 
нарушения ЖКТ, синдром срыгивания. Семейный анамнез 
отягощён по атопии. При осмотре: пятнисто-папулёзные эле-
менты на щеках, прирост массы тела с рождения +460 г, по 
органам без изменений. УЗИ без патологии. 14.09 у ребёнка 
лейкоцитоз — 18,9 тыс, эозинофилы — 31%. Другие показа-
тели в норме. Возвращён докорм «Алфаре». ЛРЭТ потребо-
вали анализа истории лечения в ДГКБ № 9, куда девочка по-
ступила с обильными срыгиваниями после введения докорма 
смесью «Малютка» из-за гипогалактии у матери. Получала 
ампициллин сульбактам 3 дня в связи с интоксикацией, по-
вышением уровня С-реактивного белка, после обнаружения 
ДНК уреаплазм в моче (в анамнезе у отца уреаплазма) назна-
чен кларитромицин. В отделении на грудном вскармливании 
не срыгивала. С 04.09 введён докорм антирефлюксными сме-
сями, возникла многократная рвота, проводилась инфузионная 
терапия. Выявлен лейкоцитоз — 23 тыс, эозинофилы — 15%. 
Уровень С-реактивного белка в норме. С 05.09 докорм смесью 
«Алфаре», не срыгивала. При выписке лейкоцитоз 18,1 тыс, 
эозинофилы — 24%. В ДГКБ Св. Владимира в копрограмме 
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14.09 много лейкоцитов и слизи (признаки колита). Инфекци-
онно-паразитарные причины исключены. К 17.09 на диетоте-
рапии уменьшение уровня лейкоцитоза, эозинофилы — 21%. 
Повторная копрограмма: лейкоцитов нет, кристаллы Шарко–
Лейдена (продукт эозинофильного воспаления), умеренное 
количество эритроцитов. 20.09 кожа чистая, 3800 г, лейкоци-
ты в норме, эозинофилы — 18%, повышение уровня IgЕ 12 
МЕ/мл, выписана под наблюдение аллерголога-иммунолога 
с диагнозом: аллергический гастроэнтерит и колит (АГЭиК).

Катамнез: 07.10 уровень лейкоцитов и лейкоцитар-
ная формула в норме, эозинофилов нет. Докорм «Нутри-
лон Пепти гастро», не срыгивает, прибавляет в массе тела.

Заключение. Провокация срыгиваний и рвоты негидро-
лизованными смесями, эозинофильное воспаление кишеч-
ника, отсутствие инфекционных причин развития лейкемо-
идных реакций позволили поставить диагноз АГЭиК. При 
этом ЛРЭТ не была ассоциирована с инфицированием уре-
аплазмами. Отягощённый анамнез по атопии, повышение 
уровня IgE и развитие АГЭиК указывают на гастроинте-
стинальную форму пищевой аллергии у ребёнка. Сохране-
ние лейкемоидных реакций на фоне отмены антибиотиков 
и связь с докормом негидролизованными смесями исклю-
чает их лекарственный генез.

 * * *

ВЗАИМНОЕ ВЛИЯНИЕ ТУБЕРКУЛЁЗНОГО 
ВОСПАЛЕНИЯ И ХРОНИЧЕСКОГО 
НЕСПЕЦИФИЧЕСКОГО ПРОЦЕССА У ДЕТЕЙ, 
БОЛЬНЫХ ТУБЕРКУЛЁЗОМ, И ДЕТЕЙ  
С ХРОНИЧЕСКИМИ НЕСПЕЦИФИЧЕСКИМИ 
ЗАБОЛЕВАНИЯМИ ЛЁГКИХ
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Актуальность. Хронические воспалительные заболева-
ния лёгких у детей, инфицированных микобактериями ту-
беркулёза (ТБ), увеличивают вероятность возникновения 
заболевания ТБ и усугубляют его течение. Риск развития 
ТБ у детей с наличием неспецифической патологии орга-
нов дыхания намного выше, чем у детей без предшествую-
щей патологии бронхолёгочной системы. Вследствие этого 
сопоставление анамнестических и клинико-рентгенологи-
ческих данных у детей с ТБ и хроническими неспецифиче-
скими заболеваниями лёгких (ХНЗЛ), изолированным ТБ и 
детей с ХНЗЛ, но инфицированных микобактерией, в раз-
личных возрастных группах представляется актуальным.

Цель: определить значимые параметры диагностики 
ТБ у детей с ХНЗЛ для формирования групп высокого ри-
ска по заболеванию туберкулёзом.

Материалы и методы. Проведено открытое, простое, 
сплошное, сравнительное, многоцентровое, медико-соци-
альное исследование в 2019–2020 гг. на базе стационара 
детско-подросткового отделения и отделения хронических 
воспалительных и аллергических заболеваний лёгких. Под 
нашим наблюдением находились 230 детей и подростков 
в возрасте 1–17 лет, больных различными формами ТБ и 
ХНЗЛ. Детям и подросткам проведено стандартное клини-
ческое и рентгеновское обследование.

Результаты. Установлено, что дети с сопутствующей 
ТБ неспецифической патологией органов дыхания забо-
левают ТБ часто (36,6%) уже в дошкольном возрасте (3–6 
лет). При этом у 39% встречается туберкулёзный процесс 
с поражением лёгочной ткани. Жалобы со стороны респи-
раторного тракта превалируют у детей с сопутствующей 
патологией, и вместе с общими жалобами они маскируют 
туберкулёзный процесс, который у детей протекает прак-
тически без жалоб.

Заключение. ХНЗЛ является значимой предпосылкой 
для развития туберкулёзного процесса органов дыхания у 
детей. Детальному наблюдению у фтизиатра подлежат де-
ти 3–6 лет, инфицированные микобактерией ТБ с имею-
щийся хронической неспецифической патологией лёгких. 
Учитывая тот факт, что при сочетанной с ТБ неспецифи-
ческой патологии преобладает поражение лёгочной ткани, 
всем детям с хроническими воспалительными заболевани-
ями органов дыхания и положительной реакцией на про-
бу Манту рекомендуется проводить компьютерную томо-
графию органов грудной клетки для выявления очага ту-
беркулёзной инфекции.

 * * *
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ОПЫТ ПРОВЕДЕНИЯ АЛЛЕРГЕН-
СПЕЦИФИЧЕСКОЙ ИММУНОТЕРАПИИ НА ФОНЕ 
АНТИ-IGE ТЕРАПИИ У РЕБЁНКА С ПОЛЛИНОЗОМ
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Nakonechnaya A.D., Galimova A.A.
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Актуальность. Развитие выраженных аллергических 
реакций при проведении сублингвальной аллерген-специ-
фической иммунотерапии (АСИТ) у детей с тяжёлым тече-
нием сезонного аллергического риноконъюнктивита (АРК) 
делает невозможным формирование толерантности к при-
чинно-значимым аллергенам. Однако проведение АСИТ на 
фоне биологической терапии открывает новые перспекти-
вы в лечении этой сложной категории пациентов.

Описание клинического случая. Мальчик Ф., 9 лет, 
поступил с жалобами на гиперемию и зуд глаз, заложен-
ность носа в весенний и летний периоды. Аллергоанамнез 
отягощён. С 4 лет весной стали беспокоить симптомы ри-
нита, симптоматическая терапия — с эффектом. По резуль-
татам кожных проб подтверждена сенсибилизация к пыль-
цевым аллергенам. В 5 лет был начат курс сублингвальной 
АСИТ аллергенами берёзы, но ввиду выраженных местных 
реакций терапия окончена на наборе дозы. Весенние про-
явления усилились, присоединились зуд глаз и гиперемия 
конъюнктивы. Далее в течение 2 лет после дебюта полли-
ноза были попытки проведения АСИТ, но из-за развития 
системных реакций в виде крапивницы был завершён толь-
ко один полный курс на фоне антагонистов Н1-гистамино-
вых рецепторов (АгП). После полного курса АСИТ весен-
ние проявления АРК уменьшились, однако появились вы-
раженные симптомы в летний период. В 8 лет при попытке 
проведения повторной АСИТ вновь отмечались уртикар-
ные высыпания и выраженные местные реакции, приме-
нение АгП — с неполным эффектом. В возрасте 9 лет по 
результатам молекулярной аллергодиагностики выявлена 
очень высокая сенсибилизация к rBetv1, rPhl1, rPh5b. Об-
щий IgE — 2335 ЕД/мл. Принято решение начать анти-IgE 
терапию омализумабом в дозе 450 мг 1 раз в 4 нед в тече-
ние года. На этом фоне завершён второй полный курс ле-
чения аллергенами пыльцы берёзы, побочных реакций не 
отмечалось, также начата АСИТ злаковыми травами. В 
связи с эпидемиологической обстановкой 4 мес омализ-
умаб не получал, при этом возобновились побочные ре-
акции при проведении АСИТ злаковыми аллергенами — 

курс был прерван. Далее омализумаб получал регулярно. 
В 2021 г. АСИТ аллергенами берёзы и злаковых трав бы-
ла продолжена, курсы окончены без нежелательных реак-
ций. В весенне-летний период отмечались минимальные 
симптомы поллиноза.

Заключение. Данный случай демонстрирует возмож-
ность проведения десенсибилизации на фоне анти-IgE пре-
парата. При совместном применении удалось уменьшить 
частоту и тяжесть побочных реакций и полностью завер-
шить АСИТ к пыльце берёзы и злаковым травам у ребёнка 
с тяжёлым течением АРК, что значимо повысило эффек-
тивность проводимого лечения.

 * * *

ДИАГНОСТИКА ВНУТРИЖЕЛУДОЧКОВЫХ 
КРОВОИЗЛИЯНИЙ У НЕДОНОШЕННЫХ 
НОВОРОЖДЁННЫХ

Науменко Е.И., Барашкина А.В.
Национальный исследовательский Мордовский 
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DIAGNOSIS OF INTRAVENTRICULAR 
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Актуальность. Внутрижелудочковые кровоизлияния 
(ВЖК) занимают одно из центральных мест в структуре 
перинатальной смертности, поэтому данная патология тре-
бует пристального внимания.

Цель: определить особенности клиники и диагности-
ки ВЖК у недоношенных детей.

Материалы и методы. Проведён анализ 90 историй 
болезни недоношенных новорождённых, находившихся 
в отделениях реанимации и интенсивной терапии ново-
рождённых и в отделении патологии недоношенных. Ос-
новную (1-ю) группу составили 50 недоношенных детей с 
ВЖК, референтную (2-ю) — 40 недоношенных с ишеми-
чески-гипоксическими поражениями ЦНС без ВЖК. Про-
водили оценку клинического состояния новорождённых в 
родильном зале, учитывая позу сразу после рождения, су-
хожильные рефлексы, состояние мышечного тонуса, сосу-
дов глазного дна, данных нейросонографии (НСГ).

Результаты. Сразу после рождения флексорная поза 
была выявлена у 32% детей с ВЖК и у 52% детей 2-й груп-
пы (p > 0,05), тогда как поза лягушки была отмечена толь-
ко у детей с ВЖК (6%), разгибательная поза также чаще 
встречалась у новорождённых 1-й группы (28% и 10%; p < 
0,05). Сухожильные рефлексы присутствовали чаще у но-
ворождённых 2-й группы (77,5%), а у детей с ВЖК были 
только у 40,5% (p < 0,001), полностью отсутствовали реф-
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лексы у детей 1-й группы (28%; p < 0,001). Снижение мы-
шечного тонуса наблюдалось у 78% недоношенных с ВЖК 
и у 47,5% детей 2-й группы, мышечная дистония одинако-
во часто регистрировалась в обеих группах (6% в 1-й груп-
пе и 12,5% — во 2-й, p > 0,05). Ангиопатия сетчатки ча-
ще выявлялась у детей контрольной группы (62,5%), чем 
у детей с ВЖК (30%; p < 0,05). Незрелость структур глаз-
ного дна определялась достаточно часто у детей как 1-й 
группы, так и 2-й группы (34% и 47,5% соответственно;  
p > 0,05), отёк диска зрительного нерва — у 10% детей 1-й 
группы и у 7,5% — 2-й. Артериальный спазм (9%) и рети-
нопатия недоношенных (7%) встречались только у детей с 
ВЖК. При НСГ выявлялись следующие изменения: незре-
лость структур мозга наблюдалась у всех детей, но глубокая 
незрелость только у детей с ВЖК 8% (n = 4), ишемические 
изменения отмечались у всех детей обеих групп. Субэпен-
димальное кровоизлияние регистрировалось в 100% слу-
чаев при ВЖК, а паренхиматозное кровоизлияние гораздо 
реже — 4% (n = 2), отёк структур мозга наблюдался одина-
ково часто (14% и 7% соответственно; p > 0,05). 

Заключение. При динамическом наблюдении недо-
ношенных с ВЖК отмечается значительное улучшение 
состояния — в 5,8 раза. Состояние средней степени тяже-
сти было у 42% (n = 21), не было детей в тяжёлом и очень 
тяжёлом состоянии. Число детей, находящихся во флек-
сорной позе, увеличилось в 3 раза, детей в полуфлексор-
ной позе стало меньше. Если при поступлении мышечный 
тонус был снижен практически у всех детей, то в динамике 
он пришёл к физиологической норме у половины из них, 
у остальных же детей сохранялась лёгкая дистония. При 
оценке динамики сухожильных рефлексов установлено, 
что они стали вызываться у большинства детей (94%), что 
в 2 раза больше, чем при поступлении в стационар. А при 
оценке рефлексов новорождённых установлено, что реф-
лексы (Бабкина, Бабинского, Робинсона, Моро) вызыва-
лись хорошо у 28% детей; у 30% были угнетены при по-
ступлении и только у 1 ребёнка рефлексы отсутствовали, 
у 70% они вызывались, но быстро истощались. При НСГ 
у недоношенных детей часто выявлялись псевдокисты, ре-
же — вентрикуломегалия и их сочетание. Таким образом, в 
родильном доме у недоношенных новорождённых клини-
чески заподозрить наличие ВЖК можно по наличию разги-
бательной позы и позы лягушки, отсутствию сухожильных 
рефлексов и рефлексов новорождённого. Снижение мышеч-
ного тонуса является показателем глубокой незрелости и 
недоношенности новорождённых с ВЖК. Одним из важ-
ных показателей перинатального поражения ЦНС являет-
ся состояние сосудов глазного дна, в связи с чем все дети 
в отделении должны быть осмотрены окулистом.

 * * *

ОПЫТ ИСПОЛЬЗОВАНИЯ ЛОЗАРТАНА  
ПРИ СТЕНОЗАХ ПИЩЕВОДА У ДЕТЕЙ  
С ДИСТРОФИЧЕСКОЙ ФОРМОЙ ВРОЖДЁННОГО 
БУЛЛЁЗНОГО ЭПИДЕРМОЛИЗА

Олдаковский В.И., Мурашкин Н.Н., Лохматов М.М.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва
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EXPERIENCE OF USING LOSARTAN  
FOR ESOPHAGEAL STENOSIS IN CHILDREN  
WITH DYSTROPHIC FORM OF CONGENITAL 
EPIDERMOLYSIS BULLOSA
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of the Ministry of Health of Russia, Moscow
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Актуальность. Дистрофический буллезный эпидер-
молиз (ДБЭ) — одна из наиболее тяжёлых форм врождён-
ного буллезного эпидермолиза. ДБЭ является следствием 
мутаций гена коллагена VII типа (COL7A1) и характеризу-
ется генерализованным поражением кожи, слизистых обо-
лочек и формированием множества хирургических ослож-
нений. Стеноз пищевода является частым осложнением при 
ДБЭ и встречается практически в 76% случаев. Клиниче-
ски проявляется дисфагией, что усугубляет течение болез-
ни и ухудшает качество жизни детей. Основной терапев-
тической методикой признана баллонная дилатация (БД) 
под рентгеновским контролем, однако вариабельная часто-
та рецидивов (от 15 дней до 8 лет) диктует необходимость 
консервативного лечения для профилактики рестенозиро-
вания. Перспективным является применение лозартана за 
счёт его антифибротического действия, обусловленного су-
прессией трансформирующего фактора роста-β1 (TGF-β).

Цель: определить эффективность лозартана в профи-
лактике рестенозирования после БД стриктур пищевода у 
детей с ДБЭ.

Материалы и методы. В исследование включены 19 
детей (6 мальчиков и 13 девочек) в возрасте 2–16 лет (сред-
ний возраст 9,20 ± 3,58 года) с ДБЭ и рентгенологически 
подтверждённым стенозом пищевода. Всем детям выпол-
нена БД пищевода под эндоскопическим и рентгеновским 
контролем. Распределение на группы проведено на основа-
нии согласия родителей или законных представителей ре-
бёнка на прием лозартана. В основной группе (n = 9) после 
БД дети получали лозартан и стандартную местную тера-
пию, в контрольной группе (n = 10) — только стандартную 
терапию. Период наблюдения составил 12 мес. Определяли 
частоту рестенозирования пищевода, нутритивную недо-
статочность (шкала THINC), а также тяжесть течения бо-
лезни (индекс EBDASI).

Результаты. В основной группе больных повторная 
дилатация потребовалась 1 ребёнку, в контрольной — 4 де-
тям. Показатели нутритивной недостаточности и индекс тя-
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жести болезни также оказались значительно уменьшены у 
больных, получавших лозартан. Нежелательных действий 
препарата за время наблюдения не зарегистрировано.

Заключение. Проведённые исследования показали, что 
лозартан является безопасным средством, способствую-
щим уменьшению частоты рестенозирования пищевода и 
улучшению нутритивного статуса детей с ДБЭ после БД.

 * * *

РАННЯЯ МАНИФЕСТАЦИЯ ВРОЖДЁННОГО 
ПИЛОРОСТЕНОЗА У ГЛУБОКО 
НЕДОНОШЕННОГО РЕБЁНКА

Осняч Д.А., Доценко И.И.
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва

Ключевые слова: пилоростеноз; недоношенные; 
диагностика

EARLY MANIFESTATION OF CONGENITAL 
PYLORIC STENOSIS IN A EXTREMELY 
PREMATURE BABY

Osnyach D.A., Dotsenko I.I.
Pirogov Russian National Research Medical University  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow
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Актуальность. У недоношенных новорождённых 
врождённый гипертрофический пилоростеноз встречает-
ся с частотой 2,3 на 1000 детей при среднем постконцепту-
альном возрасте (ПКВ) 42 нед. Описание пациента интерес-
но тем, что дебют заболевания выявлен ранее 32 нед (0,3%).

Описание клинического случая. Мальчик И. на 9-е 
сутки жизни (ПКВ 32 нед) поступил в отделение неонато-
логии Морозовской ДГКБ в среднетяжёлом состоянии за 
счёт дисфункции желудочно-кишечного тракта и незре-
лости. Из анамнеза: рождён от 2-х оперативных родов на 
30-й неделе, масса тела при рождении 1140 г, длина 38 см, 
оценка по шкале Апгар 5/6 баллов. Беременность протека-
ла на фоне плацентарной недостаточности, тяжёлой пре
эклампсии. При рождении состояние тяжёлое за счёт дыха-
тельной недостаточности, проведена интенсивная терапия. 
С рождения на полном парентеральном питании. С 5-х су-
ток жизни — зондовое питание с постепенным расширени-
ем. При поступлении — гиперсаливация, срыгивания с на-
растанием в динамике до полного объёма кормления, при-
знаки белково-энергетической недостаточности. При УЗИ —  
утолщение мышечного слоя пилорического отдела желуд-
ка. При рентгенографии пассажа контрастного вещества — 
отсутствие эвакуации из желудка в течение 1,5 ч. При ир-
ригоскопии исключена мальротация. После подтверждения 
врождённого пилоростеноза на 20-е сутки жизни проведе-
на срочная пилоротомия открытым доступом. Следует отме-
тить, что врождённый пилоростеноз в типичные сроки его 
манифестации диагностируется на основании клинической 
картины и данных УЗИ. Но в данном случае ранняя мани-
фестация симптомов у глубоко недоношенного ребёнка по-

требовали проведения рентгенографии для анализа пасса-
жа контрастного вещества и ирригоскопии с целью исклю-
чения врождённых пороков развития ЖКТ. 

Заключение. Необходима повышенная насторожен-
ность в отношении диагностики врождённого пилоросте-
ноза при развитии характерной клинической картины, не-
смотря на несвойственные для его дебюта сроки.

 * * *

ОЦЕНКА УРОВНЯ БОЛИ И СТРЕССА У ГЛУБОКО 
НЕДОНОШЕННЫХ НОВОРОЖДЁННЫХ  
В РАННЕМ НЕОНАТАЛЬНОМ ПЕРИОДЕ  
В ЗАВИСИМОСТИ ОТ РЕСПИРАТОРНОЙ 
ПОДДЕРЖКИ

Песенкина А.А.
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В.Н. Городкова Минздрава России, Иваново
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ASSESSMENT OF THE LEVEL OF PAIN  
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Актуальность. Роль стресса и боли у глубоко недо-
ношенных новорождённых в условиях отделений реани-
мации и интенсивной терапии остаётся неясной и требует 
детального изучения.

Цель: определить уровень боли и стресса у глубоко не-
доношенных новорождённых на респираторной поддерж-
ке в раннем неонатальном периоде.

Материалы и методы. Комплексно обследованы  
74 глубоко недоношенных ребёнка, проходивших лечение 
в отделении реанимации и интенсивной терапии новоро-
ждённых. В зависимости от респираторной поддержки де-
ти были распределены на 2 группы: 1-я группа (n = 30) —  
дети, которым проводилась искусственная вентиляция лег-
ких (ИВЛ); 2-я группа (n = 44) — дети, которым проводи-
лась СРАР-терапия (СИПАП), создающая постоянное по-
ложительное давление в дыхательных путях. Уровень бо-
ли оценивали по шкале PIPP (Premature Infant Pain Profile, 
профиль боли у недоношенных новорождённых).

Результаты. Уровень боли по шкале PIPP в 1-е сут-
ки жизни у детей 1-й группы составил 11 [10; 12] баллов, 
во 2-й группе — 11 [9; 12] баллов, что интерпретируется 
как умеренная боль. При этом нами не выявлено значимых 
различий в уровне длительной боли у детей, находивших-
ся на ИВЛ и на СРАР-терапии. У детей обеих групп макси-
мальный уровень боли регистрировался на 3-и сутки. Вы-
явлено, что дети, усваивавшие энтеральное питание более  
50 мл/кг в сутки, имели более низкую оценку уровня бо-
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ли по шкале PIPP — 6 [4; 7] балла (минимальный уровень 
боли), что существенно ниже (р = 0,03), чем у детей, чей 
объём энтерального питания менее 50 мл/кг в сутки, оцен-
ка по шкале PIPP — 8 [7; 9] баллов (умеренная боль). Уро-
вень боли и суточный объём энтерального питания на 7-е 
сутки жизни отрицательно коррелировали между собой 
(r = –0,62; р = 0,04). При анализе ЭКГ на 7-е сутки жиз-
ни ЧСС у детей 2-й группы — 144 [136; 162] в 1 мин, что 
значительно меньше (р = 0,04), чем у детей 1-й группы — 
161 [146; 174] в 1 мин.

Заключение. Наличие умеренной боли в 1-е сутки жиз-
ни и максимальный уровень боли на 3-и сутки жизни ха-
рактеризуют профиль боли у глубоко недоношенных но-
ворождённых с респираторной поддержкой. Быстрый темп 
увеличения энтерального питания способствует уменьше-
нию болевого синдрома к концу раннего неонатального пе-
риода. Определение уровня боли у глубоко недоношенных 
новорождённых позволит улучшить течение раннего неона-
тального периода у таких пациентов и уменьшить уровень 
стресса за счёт профилактики и эффективного лечения.

 * * *

ВОЗМОЖНОСТИ ПРИМЕНЕНИЯ 
БИСФОСФОНАТОВ ПРИ ПАТОЛОГИИ ОПОРНО-
ДВИГАТЕЛЬНОГО АППАРАТА У ДЕТЕЙ

Петухова В.В., Мушкин А.Ю., Костик М.М.
Санкт-Петербургский научно-исследовательский институт 
фтизиопульмонологии Минздрава России,  
Санкт-Петербург
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Актуальность. Бисфосфонаты (БФ) — группа препара-
тов, ингибирующих костную резорбцию за счёт угнетения 
активности остеокластов и их дифференцировки. В мире 
БФ активно используются в педиатрической практике при 
первичном (несовершенный остеогенез, НО) и вторичном 
остеопорозе, небактериальном остеомиелите (НБО) и дру-
гих состояниях, сопровождающихся снижением минераль-
ной плотности костной ткани (МПКТ). 

Цель обзора: провести систематический анализ публи-
каций, посвящённых применению БФ у детей при заболе-
ваниях опорно-двигательного аппарата. 

Материалы и методы. Источник информации — пол-
нотекстовые публикации, отобранные по базе данных 
PubMed с глубиной ретроспективного поиска 5 лет (2015–
2020 гг.). Окончательному анализу подвергнуты 95 публи-
каций. 

Результаты. Из 95 публикаций, 4 соответствуют  
I классу доказательности, 4 — II, 87 — III и являются опи-
санием отдельных клинических случаев, серий случаев 
или обзорами серий случаев. Наибольшее число работ по-
священо НО (40,8%; n = 43) и НБО (14,3%; n = 15); cуще-
ственно меньше — болезни Горхема–Стаута (6,7%; n = 7),  
миодистрофии Дюшенна (МДД) (4,7%; n = 5); другим 
состояниям, сопровождающимся снижением минераль-
ной плотности костной ткани, в том числе локальным, —  
25 статей (23,75%). Полученные данные позволяют сделать 
следующие обобщения: наиболее изучено применение у 
детей препаратов памидроновой и золедроновой кислоты. 
БФ увеличивают минеральную плотность костной ткани и 
являются препаратами выбора при НО и НБО; БФ облада-
ют противовоспалительным и анальгизирующим эффек-
том, эффективны при вторичном остеопорозе при ДЦП, 
МДД, гормонально индуцированном остеопорозе, а так-
же при болезни Горхема-Стаута, болезни Пертеса и фи-
брозной дисплазии. Препараты БФ противопоказаны при 
заболеваниях, протекающих с костным склерозом, повы-
шенной МПКТ, активном рахите, почечной недостаточно-
сти. Побочные эффекты БФ у детей в основном ограниче-
ны реакцией на первое введение в виде острого воспале-
ния — повышение температуры, диспептические явления.

Заключение. БФ применяются при различных заболева-
ниях и состояниях, сопровождающихся снижением МПКТ 
у детей, в том числе локальном. Безопасность их примене-
ния доказана в работах высокого класса для НО и НБО. Ос-
новными побочными эффектами терапии БФ у детей явля-
ются гриппоподобный синдром и гипокальциемия.

 * * *

ХИРУРГИЧЕСКАЯ ТАКТИКА ВЕДЕНИЯ ДЕТЕЙ  
С ОСЛОЖНЁННОЙ ФОРМОЙ ХРОНИЧЕСКОГО 
ЮВЕНИЛЬНОГО ДЕРМАТОМИОЗИТА

Пилоян Ф.С., Дьяконова Е.Ю.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: ювенильный дерматомиозит; 
кальцинаты; хирургическое лечение

SURGICAL MANAGEMENT OF CHILDREN  
WITH A COMPLICATED FORM OF CHRONIC 
JUVENILE DERMATOMYOSITIS

Piloyan F.S., Dyakonova E.Yu.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: juvenile dermatomyositis; calcifications; surgery

Актуальность. Ювенильный дерматомиозит (ЮД) — 
это редкое заболевание, относящееся к группе идиопатиче-
ских воспалительных миопатий с тяжёлым, преимуществен-
ным поражением поперечно-полосатой мускулатуры, кожи 
и сосудов микроциркуляторного русла. По данным NIAMS, 
распространённость ЮД составляет 4 на 100 тыс. детей в 
возрасте до 17 лет. Диагностика данного заболевания край-
не сложна и требует в том числе правильного дифференци-
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ально-диагностического анализа и максимально раннего об-
наружения для назначения адекватной и своевременной те-
рапии. Часто при подостром и хроническом течении данная 
патология длительное время остаётся нераспознанной, что 
ведёт к развитию осложнений. Грозными осложнениями ЮД 
являются образование множественных кальцинатов различ-
ного размера в мягких тканях, склонных к инфицированию 
с дальнейшем рубцеванием и образованием контрактур су-
ставов, что существенно снижает качество жизни больных. 
Поэтому хирургические методы лечения являются основны-
ми для предотвращения развития этих осложнений. Ввиду 
редкости данного заболевания оптимальная хирургическая 
тактика до сих пор не разработана.

Цель: оптимизировать тактику хирургического лече-
ния детей с осложнёнными формами ЮД. 

Материалы и методы. В исследование были вклю-
чены 3 пациента с осложнённым течением ЮД, получав-
шие лечение в хирургическом отделении, каждому из ко-
торых произведено последовательное удаление кальцина-
тов в 3 этапа. 

Результаты. Всем больным было выполнено ради-
кальное удаление кальцинатов с обработкой ложа диатер-
мокоагулятором. Особенностью хирургического лечения 
было обязательное сохранение жизнеспособности кож-
ного лоскута, покрывавшего кальцинаты. После заверше-
ния операции кожным лоскутом закрывали обработанные 
раневые поверхности без их фиксации швами. Первая пе-
ревязка производилась не ранее, чем через 3 сут. В целях 
профилактики гнойных осложнений всем пациентам была 
назначена антибактериальная терапия. У всех детей достиг-
нуто заживление первичным натяжением, некрозов лоску-
тов не наблюдалось. Формирования грубых послеопераци-
онных рубцов не было, функция суставов не пострадала.

Заключение. Разработанная нами тактика позволила 
улучшить результаты лечения пациентов с осложнённым 
течением ЮД.

 * * *

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ВРОЖДЁННОЙ 
ГЛАУКОМЫ, АССОЦИИРОВАННОЙ  
С НЕЙРОФИБРОМАТОЗОМ I ТИПА

Плескова А.В., Панова А.Ю., Сорокин А.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
глазных болезней имени Гельмгольца Минздрава России, 
Москва

Ключевые слова: нейрофиброматоз; глаукома; 
синустрабекулэктомия

CLINICAL CASE OF CONGENITAL GLAUCOMA 
ASSOCIATED WITH NEUROFIBROMATOSIS TYPE I

Pleskova A.V., Panova A.Yu., Sorokin A.A.
Helmholtz National Medical Research Center for Eye 
Diseases of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: neurofibromatosis; glaucoma; sinustrabeculectomy

Актуальность. Нейрофиброматоз I типа (НФ-I) — по-
лисиндромное прогрессирующее нейроэктодермальное 
наследственное заболевание с формированием доброка-
чественных опухолей из нервной ткани, провоцирующих 
кожные и костные изменения различного типа. Характер 
поражения глаз при НФ-I вариабелен даже среди больных 
членов одной семьи и может включать узелки Лиша на ра-
дужке, глиомы зрительного нерва, нейрофибромы перио-
кулярной, интраокулярной и орбитальной локализации и 
достаточно редко врождённую глаукому. 

Описание клинического случая развития врождён-
ной глаукомы, сочетанной с НФ-I. Левый глаз ребёнка был 
увеличен с рождения, в роддоме при осмотре поставлен ди-
агноз: врождённая некомпенсированная глаукома (30 мм 
рт. ст.). После двукратной операции синустрабекулэкто-
мии на левом глазу в возрасте 1 и 5 мес была достигнута 
компенсация внутриглазного давления (ВГД). К 3-месяч-
ному возрасту на коже ребёнка появились пятна цвета «ко-
фе с молоком», однако педиатрического обследования не 
проводилось. В 5 мес появилось центральное помутнение 
роговицы левого глаза, диаметр её увеличился до 15,5 мм, 
лимб растянулся до 5 мм. К 7 мес уровень ВГД составил  
43 мм. рт. ст. (глаукома левого глаза некомпенсированная), 
хотя величина переднезадней оси обоих глаз практически 
не изменились с 5 мес (19,5/27,4 мм) до 7 мес (19,6/27,4 мм).  
Однако создавалось впечатление резкого экзофтальма, уве-
личения левого глаза со смещением его кнаружи и книзу; 
при этом был заподозрен нейрофиброматоз. Учитывая про-
грессирование экзофтальма без увеличения переднезад
него размера левого глаза, заподозрено новообразование 
левой орбиты. При КТ параселлярно слева выявлена «+» 
ткань неправильной формы без чётких границ размерами 
24,9 × 19,5 × 21,1 мм, распространяющаяся через верхне-
глазничную щель в орбиту. Размер орбитальной части «+» 
ткани ~ 12,8 × 13 мм. Зрительный нерв оттеснён медиаль-
но. Объём левой орбиты больше правой, костно-деструк-
тивных изменений не выявлено. 

Ребёнок направлен для обследования в НМИЦ ДГОИ 
им. Дмитрия Рогачева, где был подтверждён диагноз НФ-I. 
Планируется проведение консервативной терапии селуме-
тинибом (ингибитор митогенактивируемой протеинкиназы 
1 и 2) с целью сохранения глаза как органа. 

Заключение. У новорождённых глаукома может быть 
первым и единственным клиническим проявлением НФ-I, 
что доказывает необходимость междисциплинарного под-
хода при наблюдении таких пациентов с комплексной оцен-
кой состояния глаз и применением современных диагно-
стических методов. 

 * * *
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ТЯЖЁЛОЕ ТЕЧЕНИЕ ГЕМОРРАГИЧЕСКОГО 
ВАСКУЛИТА, РЕЗИСТЕНТНОГО К СТАНДАРТНОЙ 
ТЕРАПИИ

Попова А.П., Агеенкова Э.В.
Морозовская детская городская клиническая больница 
Департамента здравоохранения города Москвы, Москва

Ключевые слова: геморрагический васкулит; 
иммуносупрессивная терапия; глюкокортикостероиды

SEVERE HEMORRHAGIC VASCULITIS RESISTANT 
TO STANDARD THERAPY

Popova A.P., Ageenkova E.V.
Morozov Children’s City Clinical Hospital of the Moscow 
Department of Health, Moscow

Keywords: hemorrhagic vasculitis; immunosuppressive 
therapy; glucocorticosteroids

Актуальность. Геморрагический васкулит (ГВ) в дет-
ской популяции встречается часто и в большинстве случа-
ев поддаётся стандартной терапии. Представленный кли-
нический случай демонстрирует особенности тактики ве-
дения больного при резистентном к терапии течении ГВ. 

Описание клинического случая. Мальчик 10 лет, за-
болел, когда появились боль в икроножных мышцах, гемор-
рагическая сыпь на нижних конечностях. Затем присоеди-
нились боли в животе, отёк локтевых и голеностопных су-
ставов. Госпитализирован в Морозовскую ДГКБ, где был 
верифицирован диагноз: ГВ, смешанная форма. Начата де-
загрегантная (дипиридамол), антикоагулянтная (гепарин), 
десенсибилизирующая (хлоропирамин), противовоспали-
тельная (дексаметазон) терапия. Учитывая абдоминальный 
синдром, проводилась антибактериальная терапия (цефтри-
аксон, метронидазол). На фоне терапии геморрагический 
синдром был представлен обильной пятнисто-папулезной 
сыпью на ногах, ягодицах, руках, болевой абдоминальный 
синдром нарастал, в связи с чем была начата терапия пред-
низолоном 2 мг/кг/сут. В дальнейшем на фоне проводимой 
терапии ангионевротические отеки, абдоминальный син-
дром рецидивировали, отмечалась многократная рвота с 
примесью крови, кожный синдром имел прогрессирующее 
течение с ежедневным появлением новых элементов сыпи. 
Учитывая резистентное к стандартной терапии течение за-
болевания, было принято решение о назначении цитостати-
ческой терапии циклоспорином в дозе 5 мг/кг — 200 мг в/в 
капельно 3 дня, затем перорально по 100 мг 2 раза в день 
длительно, терапия преднизолоном продолжалась в полном 
объёме. На фоне эскалации иммуносупрессивной терапии 
сохранялся выраженный абдоминальный синдром, кожные 
проявления угасали, присоединился нефрит при васкулите 
(в анализах мочи гематурия, лейкоцитурия, незначительная 
протеинурия). С нефропротективной целью начат приём эна-
лаприла. С 21-го дня терапии глюкокортикостероидами на-
чато снижение дозы преднизолона. Спустя 2 нед от иници-
ации иммуносупрессивной терапии положительная дина-
мика в виде регресса кожного и абдоминального синдрома. 
Пациент был выписан для продолжения терапии циклоспо-
рином и снижения дозы преднизолона до полной отмены по 

месту жительства. При катамнестическом наблюдении до-
стигнута выраженная положительная динамика — кожный, 
суставной, абдоминальный, мочевой синдромы купированы.

Заключение. Представленное наблюдение демонстри-
рует резистентное течение ГВ с выбором в качестве второй 
линии терапии ингибитора кальциневрина и успешное до-
стижение ремиссии заболевания.

 * * *

ОЦЕНКА ФИЗИЧЕСКОГО РАЗВИТИЯ ДЕТЕЙ  
С МЫШЕЧНОЙ ДИСТРОФИЕЙ ДЮШЕННА

Попович С.Г., Лялина А.А., Фисенко Д.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей» Минздрава России, Москва

Ключевые слова: мышечная дистрофия Дюшенна; 
возраст; физическое развитие

ASSESSMENT OF THE PHYSICAL DEVELOPMENT 
OF CHILDREN WITH DUCHENNE MUSCULAR 
DYSTROPHY

Popovich S.G., Lyalina A.A., Fisenko D.A.
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: Duchenne muscular dystrophy; age; physical 
development

Актуальность. Мышечная дистрофия Дюшенна 
(МДД) — редкое X-сцепленное заболевание, обусловлен-
ное мутациями в гене дистрофина. Распространённость МДД 
варьирует от 1 на 3500 до 1 на 7000 живорождённых младен-
цев мужского пола. Отсутствие экспрессии белка дистрофи-
на приводит к прогрессирующей мышечной слабости с хро-
ническим распадом мышечной ткани, замещением её на жи-
ровую и развитием эндомизиального фиброза. В настоящее 
время стандартом лечения является приём кортикостероидов 
(глюкокортикоидов), которые замедляют прогрессирование за-
болевания, снижая воспаление в повреждённых мышцах, при 
этом высокие дозы или длительное применение этих препара-
тов могут приводить к развитию побочных эффектов: задерж-
ке роста, кушингоидному синдрому, избыточной массе тела.

Цель: определить особенности физического развития 
детей с МДД в зависимости от возраста.

Материалы и методы. Проведено кроссекционное ис-
следование физического развития у 56 пациентов мужского 
пола в возрасте от 2 лет 9 мес до 18 лет с установленным ди-
агнозом МДД. Проанализированы показатели индексов мас-
сы тела (ИМТ), роста с помощью программы «WHO Anthro 
Survey Analyser». Оценку нутритивного статуса проводили по 
индексам Z-sсores ИМТ/возраст и рост/возраст в соответствии 
с критериями ВОЗ: недостаточность питания при Z-sсore 
ИМТ/возраст от –1 до –1,9SD расценивалась как лёгкая, от 
–2 до –3 SD — умеренная, ниже –3 SD — тяжёлая; Z-sсore от 
+1 до +1,9 SD — избыточный вес, > +2 SD — ожирение. Зна-
чения Z-sсore рост/возраст от +1 до +1,9 SD соответствовали 
росту выше среднего, > +2 SD — высокорослости, от — 1 до 
–1,9 SD — росту ниже среднего, менее –2 SD — низкоросло-
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сти. Сравнение полученных данных в различных возрастных 
группах проводили с помощью критерия Фишера.

Результаты. Все пациенты были распределены на 
группы в зависимости от возраста: 1-я группа — 2–6 лет 
(n = 17), 2-я группа — 6–12 лет (n = 26), 3-я группа — 12–
18 лет (n = 13). Пациенты, принимавшие глюкокортикои-
ды, составили 24, 54 и 100% соответственно. 

В 1-й группе у 41% детей выявлен низкий рост, у 
12% — низкорослость; у 41% отмечена избыточная мас-
са тела, у 12% — ожирение. 

Во 2-й группе 31% пациентов имели низкий рост, 23% —  
низкорослость, 4% — высокорослость; избыточная мас-
са тела и ожирение отмечены у 19 % и 15% детей соответ-
ственно, дефицит массы тела — 24%. 

В 3-й группе 31% детей были с низким ростом, 23% — 
с низкорослостью, у 4% отмечалась высокорослость. Избы-
точная масса тела установлена у 15% детей, ожирение — у 
31%, лёгкая недостаточность питания — у 8%. Среди паци-
ентов старшего возраста, длительно принимающих гормо-
нальные препараты, низкорослость встречалась значитель-
но чаще, чем у пациентов младшего возраста (р = 0,005). 

Заключение. При МДД число пациентов с низкоросло-
стью увеличивается в зависимости от длительности тече-
ния болезни и приёма глюкокортикостероидов. 

 * * *

АУТОИММУННЫЙ ГЕПАТИТ У РЕБЁНКА 
ШКОЛЬНОГО ВОЗРАСТА

Прокудина М.П., Мартиросян М.С., Латышев Д.Ю.
Алтайский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Барнаул

Ключевые слова: аутоиммунный гепатит; 
малосимптомное течение; диагностика

AUTOIMMUNE HEPATITIS IN A SCHOOL-AGE CHILD
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Актуальность. Аутоиммунный гепатит (АИГ) является 
относительно редкой формой патологии, в основе которого 
лежит развитие иммунного ответа против собственных ан-
тигенов. Отсутствие определённого этиологического фак-
тора и характерных признаков заболевания обусловлива-
ет трудности диагностики, а несвоевременно начатое ле-
чение приводит к быстрому прогрессированию гепатита в 
цирроз. Этими факторами и обусловлена актуальность на-
стоящей работы. 

Описание клинического случая. Нами проведён ана-
лиз клинического случая манифестации АИГ I типа у де-
вочки 11 лет, поступившей в отделение с предположитель-
ным диагнозом: хронический запор, трещина прямой киш-
ки. При сборе анамнеза жизни и заболевания выяснилось, 
что ребёнка уже около 4 мес беспокоят тошнота, запоры и 
наличие крови в стуле. Связывает своё состояние со сменой 

обстановки и характера питания. Лечение не получала. При 
этом запоры беспокоить перестали, кровь в стуле так и про-
должала наблюдаться. При проведении комплексного ла-
бораторного и инструментального обследования (ректоро-
маноскопия) не было выявлено значимых воспалительных 
изменений, однако в биохимическом анализе крови были 
обнаружены признаки цитолиза (значительное повышение 
активности трансаминаз — аланин- и аспартатаминотранс-
феразы). Был выстроен план диагностического поиска, в ко-
торый входили основные заболевания, протекающие с при-
знаками цитолиза. Также исключали перекрёст аутоиммун-
ных заболеваний печени и кишечника. В ходе работы были 
исключены основные заболевания печёночной и внепечёноч-
ной природы, с которыми проводилась дифференциальная 
диагностика. В связи с этим ребёнку выполнили серологи-
ческое исследование и по результатам анализа подтвердил-
ся аутоиммунный характер гепатита. Ребёнку был выстав-
лен заключительный диагноз: АИГ I типа с высокой степе-
нью активности. В данном случае трудности диагностики 
заключались в наличии следующих особенностей проявле-
ний болезни: малосимптомное течение АИГ с преобладани-
ем симптомов хронического запора, которые вводят врача в 
заблуждение на стадии диагностического поиска, заставляя 
первично исключать патологию кишечника; АИГ у ребёнка 
протекал без значимых воспалительных изменений со сто-
роны крови. Ведущим был синдром цитолиза. 

Заключение. Представленный клинический случай сви-
детельствует о трудностях своевременной и правильной ди-
агностики АИГ у детей. 

 * * *

ФОСФОРНО-КАЛЬЦИЕВЫЙ ОБМЕН У ДЕТЕЙ  
С ДИСТРОФИЧЕСКОЙ ФОРМОЙ ВРОЖДЁННОГО 
БУЛЛЁЗНОГО ЭПИДЕРМОЛИЗА

Пронина И.Ю., Макарова С.Г., Мурашкин Н.Н.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: врожденный буллёзный эпидермолиз; 
фосфорно-кальциевый обмен; витамин D

PHOSPHORUS-CALCIUM METABOLISM IN 
CHILDREN WITH DYSTROPHIC FORM OF 
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Актуальность. При дистрофической форме врожденно-
го буллёзного эпидермолиза (ВБЭ) формируется тяжёлое по-
ражение кожных покровов и нарушается целостность слизи-
стых оболочек желудочно-кишечного тракта, что приводит к 
уменьшению поступления витамина D и кальция. Наруше-
ния фосфорно-кальциевого обмена у таких больных сопро-
вождаются уменьшением минеральной плотности костной 
ткани, развитием переломов и отставанием в росте.



Russian pediatric journal (Russian journal). 2021; 24. Supplement
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2021-24-S

«STUDENIKIN READINGS» (MOSCOW, DECEMBER 2, 2021)  
48

Цель: установить изменения фосфорно-кальциевого 
обмена у детей с дистрофической формой ВБЭ.

Материалы и методы. Комплексно обследованы 32 
ребёнка с дистрофической формой ВБЭ (из них 14 маль-
чиков) в возрасте от 7 мес до 18 лет, медиана 6 лет 11 мес  
(3 года 7 мес; 10 лет 9 мес). Все дети получали специаль-
ные смеси, обогащённые микронутриентами, в том числе 
кальцием и витамином D. Определяли содержание в сыво-
ротке крови 25(ОН) витамина D (25-гидроксикальциферол), 
паратиреоидного гормона, кальция общего, фосфора, ще-
лочной фосфатазы, магния и креатинина. Недостаточность 
витамина D диагностировалась в пределах 20–30 нг/мл, де-
фицит — 10–20 нг/мл, глубокий дефицит — ниже 10 нг/мл.  
Референтные пределы нормальных показателей кальция — 
2,2–2,7 ммоль/л. Статистический анализ данных проводил-
ся с помощью пакета программ «Statistica v.13.3».

Результаты. Уровень витамина D в среднем составил 
21,2 нг/мл (13,1; 37,8), его недостаточность выявлена у 21,9% 
детей, дефицит — у 40,6%, глубокий дефицит — у 6,3%. Низ-
кий уровень кальция в крови обследованных детей, который 
в среднем составил 2,24 ммоль/л (2,15; 2,4), был связан с ги-
покальциемией у 43,8% детей и пограничными показателя-
ми — у 15,6%. Содержание кальция в крови коррелирова-
ло с обеспеченностью витамином D (r = 0,313; p = 0,081).  
У 1 ребёнка был диагностирован вторичный гиперпаратире-
оз на фоне недостаточности кальция и витамина D. У 31,2% 
детей был выявлен низкий уровень креатинина, у 2 — гипо-
фосфатемия, у 1 — гипомагниемия. Показатели щелочной 
фосфатазы у всех детей находились в пределах референт-
ных значений.

Заключение. Установленные закономерности свиде-
тельствуют о том, что нарушение фосфорно-кальциевого 
обмена у детей с дистрофической формой ВБЭ обуслов-
лено преимущественно низким уровнем обеспеченности 
витамином D в сочетании с гипокальциемией, что связа-
но с недостаточным поступлением витамина D, а также с 
его неадекватным эндогенным синтезом, обусловленным 
выраженным повреждением кожных покровов. В связи с 
этим необходимой стратегией для поддержания адекват-
ного состояния фосфорно-кальциевого обмена у детей с 
дистрофической формой ВБЭ является дотация витами-
на D одновременно с коррекцией рациона с использова-
нием специализированных лечебных смесей. Необходи-
мо продолжить анализ дозирования витамина D у этой 
категории больных.

 * * *

ВРОЖДЁННЫЕ АНОМАЛИИ ЦЕНТРАЛЬНОЙ 
НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ У НОВОРОЖДЁННЫХ  
И ДЕТЕЙ ГРУДНОГО ВОЗРАСТА

Рамазанова А.А.1, Штина М.Г.2

1Ижевская государственная медицинская академия 
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Актуальность. Врождённые аномалии нервной систе-
мы имеют значительный удельный вес в структуре неона-
тальной, младенческой смертности и детской инвалидно-
сти, что определяет медицинскую и социальную значи-
мость проблемы.

Цель: представить нозологическую структуру и кли-
нико-инструментальную характеристику врождённых по-
роков развития ЦНС (ВПР ЦНС) у госпитализированных 
новорождённых и детей грудного возраста.

Материалы и методы. Группа наблюдения выделена 
из 930 пациентов, лечившихся в отделении патологии но-
ворождённых и недоношенных. Её составили 22 ребёнка 
с ВПР ЦНС в возрасте от 4 дней до 4 мес. Проведён ана-
лиз данных перинатального анамнеза, соматического и не-
врологического статуса, инструментальных исследований. 

Результаты. Частота выявления ВПР ЦНС состави-
ла 2,4%. Распространёнными пороками развития ЦНС 
явились врождённые церебральные кисты (50%), гидро-
цефалия (45,5%), агенезия, гипоплазия мозолистого тела 
(36,4%). Несколько реже диагностировались пороки це-
ребральных сосудов (13,6%), гипоплазия червя мозжеч-
ка (9,1%), аномалия Денди–Уокера (9,1%), менингоцеле 
(9,1%). Выявлены по 1 случаю аномалии Арнольда–Киари, 
голопрозэнцефалии, микроцефалии. Более половины паци-
ентов (59,1%) имели сочетанные пороки нервной системы. 
Большинство матерей (63,6%) имели хронические заболе-
вания, в 100% — неблагоприятное течение беременности. 
Среди факторов антенатального неблагополучия отмечены 
инфекционные заболевания (77,3%), анемия (50%), угроза 
прерывания беременности (18,2%), многоводие и малово-
дие (18,2%). У трети семей (31,8%) были выявлены вред-
ные привычки родителей или профессиональные вредно-
сти. Антенатальная диагностика пороков была проведена 
у 2 детей. В половине случаев (45,4%) регистрировались 
осложнённые роды. Треть детей родились недоношенны-
ми, 28,6% — в состоянии асфиксии, 13,6% — с задерж-
кой внутриутробного развития. В неврологическом стату-
се преобладали нарушения мышечного тонуса: гипотония 
(54,5%), гипертонус (31,8%); ликвородинамические нару-
шения (45,5%). Судороги (18,2%) характеризовались се-
рийным течением и резистентностью к противосудорожной 
терапии. Подкорковый синдром регистрировался у 18,2% 
детей, глазодвигательные расстройства — 22,7%, синдром 
церебральной возбудимости — 13,6%, псевдобульбарные 
и бульбарные нарушения — 9,1%. ВПР ЦНС характеризо-
вались полисиндромностью неврологических проявлений 
(63,6%), сенсорными нарушениями (36,4%), развитием не-
врологического дефицита уже в первые месяцы жизни ре-
бёнка (31,8%). В 41% случаев дефектам ЦНС сопутство-
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вали другие пороки, среди которых доминировали пороки 
сердца. У всех обследованных отмечена коморбидная па-
тология: перинатальные гипоксические поражения ЦНС 
(54,5%), анемия (45,5%), перинатальные инфекции (22,7%), 
недостаточность питания (18,2%). 

Заключение. Определены частота, нозологическая 
структура и клинико-инструментальные особенности ВПР 
ЦНС у новорождённых. Необходимо совершенствование 
диагностических мероприятий по антенатальному выяв-
лению патологии. 

 * * *

СКОЛЬЗЯЩАЯ ТРАХЕОПЛАСТИКА ПРИ ПОЛНЫХ 
ХРЯЩЕВЫХ КОЛЬЦАХ ТРАХЕИ У ДЕТЕЙ

Ратников С.А., Алхасов А.Б., Лежнев А.А., 
Сергеева И.С., Кузин С.А., Комина Е.И., 
Савельева М.С., Романова Е.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва
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Введение. Полные хрящевые кольца трахеи — это 
врождённый порок развития, характеризующийся форми-
рованием тяжёлого стеноза трахеи, приводящим к тяжёлой 
дыхательной недостаточности. Полные хрящевые кольца 
трахеи часто сочетаются с тяжёлыми аномалиями разви-
тия магистральных сосудов и пороками сердца. В насто-
ящее время общепринятым стандартом лечения является 
скользящая трахеопластика, которая позволяет увеличить 
диаметр просвета трахеи в 2 раза. Эта методика разрабо-
тана в 1989 г. V. Tsang и сотр. При этой операции произво-
дится мобилизация трахеи на всём протяжении. После мо-
билизации она пересекается по середине стеноза, перед-
няя и задняя стенка трахеи дистального и проксимального 
концов трахеи продольно рассекаются. После этого прок-
симальный и дистальный концы трахеи сближаются мето-
дом скольжения и создаётся межтрахеальный анастомоз. 
Учитывая технологию данной операции, для её успешно-
го выполнения необходимо использование аппарата искус-
ственного кровоснабжения (АИК) с целью замещения ды-
хательной функции лёгких и поддержания жизнедеятель-
ности организма.

Цель: улучшить результаты лечения детей с полными 
хрящевыми кольцами трахеи.

Материалы и методы. За 2019–2021 гг. в хирурги-
ческом торакальном отделении были прооперированы  

11 больных с диагнозом: полные хрящевые кольца трахеи. 
У всех пациентов отмечались явления дыхательной недо-
статочности разной степени выраженности (5 детей бы-
ли доставлены на ИВЛ). Возраст варьировал от 2 мес до  
6 лет, вес — от 3 до 20,7 кг, просвет трахеи — от 2,5 до 3,5 мм,  
протяжённость стеноза — от 30% до 75% длины трахеи. 
Сопутствующий порок сердца был выявлен у 5 детей: 
слинг лёгочной артерии — у 3, дефект межжелудочковой 
перегородки (ДМЖП) — у 1, абберантная подключичная 
артерия — у 1. Циркулярная резекция трахеи выполнена  
1 ребёнку, скользящая трахеопластика — 10 детям. Опера-
тивные вмешательства выполняли в условиях экстракорпо-
ральной мембранной оксигенации (ЭКМО) у 7 больных и 
использования АИК у 4 пациентов. Пяти детям одномомент-
но была выполнена коррекция ВПС: пластика ДМЖП —  
у 1, реимплантация левой лёгочной артерии — у 3, реим-
плантация подключичной артерии — у 1. Длительность 
ИВЛ — от 2 до 6 дней. Хороший результат в виде купиро-
вания дыхательной недостаточности получен у 9 пациен-
тов. Во всех случаях удалось увеличить просвет трахеи от 
1,5 до 2 раз. Умерли 2 пациента из-за развития сепсиса и 
тяжёлой полиорганной недостаточности. 

Заключение. Применение ЭКМО и АИК позволяет без-
опасно выполнять реконструктивные операции на трахее и 
избавляет больных детей от проявлений дыхательной не-
достаточности. Скользящая трахеопластика позволяет уве-
личить просвет трахеи не менее чем в 1,5–2,0 раза. Пре-
бывание ребёнка на ИВЛ является прогностическим не-
благоприятным фактором в исходе лечения врождённого 
стеноза трахеи.

 * * *

МИНИДОСТУП ПРИ ЛЕЧЕНИИ ПОРОКОВ 
РАЗВИТИЯ ЖЕЛЧЕВЫВОДЯЩИХ ПУТЕЙ У ДЕТЕЙ

Ратников С.А., Алхасов А.Б., Комина Е.И., 
Савельева М.С., Романова Е.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва
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Актуальность. Киста холедоха (КХ) у детей является 
редким пороком развития желчевыводящей системы, которая 
может являться причиной подпечёночного холестаза. При 
разрыве КХ возможно развитие желчного перитонита, что 
нередко приводит к необходимости срочного оперативного 
вмешательства. Оптимальным методом лечения КХ является 
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её удаление в пределах здоровых тканей и формирования ге-
патикоентероанастомоза на петле по Ру (ГЭ на петле по Ру).

Цель: определение результатов хирургического лече-
ния КХ у детей. 

Материалы и методы. За период с 2019 по 2021 гг. был 
оперирован 31 ребёнок (9 мальчиков и 22 девочки) с КХ, из 
них 2 — с повреждением холедоха при холецистэктомии. 
Возраст детей колебался от 1 мес до 17 лет. 

Результаты. Всем детям была выполнена радикальная 
операция в объёме ГЭ на петле по Ру через минидоступ (дли-
на 3,5–5,0 см). У 3 больных с использованием микрохирур-
гической техники была выполнена реконструкция наружных 
желчных протоков на уровне долевых печёночных протоков 
с формированием гепатикохоледоха. У 2 детей был выпол-
нен дополнительный панкреатикоеюноанастомоз на той же 
петле Ру. Средняя продолжительность оперативного вме-
шательства составила 93 ± 11,6 мин. В послеоперационном 
периоде активность детей и энтеральную нагрузку начина-
ли на 1-е сутки. Дренаж из брюшной полости удаляли че-
рез 4,3 ± 2,5 сут. Средняя продолжительность пребывания 
пациента в стационаре после оперативного лечения соста-
вила 10 ± 3,7 дня. В отдалённые сроки наблюдения от 6 до 
20 мес у всех больных были отмечены хорошие результаты: 
отсутствие синдрома холестаза, купирование болевого син-
дрома, сокращение размеров долевых протоков. 

Заключение. Наш опыт лечения детей с кистами холе-
доха показывает, что применение минидоступа при пороках 
развития наружных желчных ходов обеспечивает адекват-
ный обзор зоны интереса, позволяет радикально иссечь по-
ражённые ткани, при необходимости выполнить пластику 
наружных желчных ходов и имеет низкую травматичность.

 * * *

ВЛИЯНИЕ ПРОПУСКА ПОЛЗАНИЯ  
НА ЧЕТВЕРЕНЬКАХ НА КАЧЕСТВО БУДУЩЕЙ 
ХОДЬБЫ, ФУНКЦИИ РАВНОВЕСИЯ  
И КООРДИНАЦИИ ДВИЖЕНИЙ

Ревина А.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: двигательное развитие; ползание на 
четвереньках; ползание по-пластунски

INFLUENCE OF SKIPPING CRAWLING ON ALL 
FOURS ON THE QUALITY OF FUTURE WALKING, 
BALANCE FUNCTION AND COORDINATION  
OF MOVEMENTS

Revina A.A. 
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: motor development; crawling on all fours; crawling 
on bellies

Актуальность. Двигательное развитие ребёнка проис-
ходит параллельно продолжающемуся, поэтапному разви-
тию нервной системы. Переход на новый уровень управле-
ния движениями сопряжён с появлением новых навыков. 

Одним из главных навыков двигательного развития явля-
ется ползание, во время которого происходит взаимодей-
ствие длинных миофасциальных цепей. Существуют 2 ти-
па ползания: по-пластунски, с большей площадью опоры, 
и на четвереньках — с минимальной площадью опоры. Ре-
бёнок может использовать в индивидуальном двигательном 
развитии оба типа ползания либо только один, при этом 
ползание на четвереньках с минимальной площадью опо-
ры является наиболее важным в двигательном онтогенезе.

Цель: определить влияние пропуска ползания по-пла-
стунски или ползания на четвереньках для функции рав-
новесия при самостоятельной вертикализации.

Материалы и методы. Обследованы 43 ребёнка 1-го 
года жизни в рамках диспансерного наблюдения. После 
первичного осмотра все дети были распределены на 2 груп-
пы: основную и группу сравнения. Критерием распределе-
ния на группы был тип реализованного ползания ребёнка. 
Дети из основной группы (n = 19) ползали по-пластунски 
более 2 мес и не использовали ползание на четвереньках. 
Дети из группы сравнения (n = 24) не ползали по-пластун-
ски, а использовали только четвереньки.

Результаты. Дети основной группы освоили самостоя
тельную вертикализацию позднее в среднем на 48 дней, 
чем дети из группы сравнения. При проведении тестов на 
функцию равновесия были выявлены значимые различия: 
дети группы сравнения проходили по скамье без падений 
и удерживали равновесие на балансировочной доске значи-
тельно лучше (р < 0,0001), чем дети основной группы, ко-
торые использовали только ползание по-пластунски. При 
анализе механизмов падения: плашмя или на ягодицы че-
рез присед также было выявлено значимое различие: дети 
основной группы падали плашмя чаще, чем дети группы 
сравнения (р < 0,001).

Заключение. Пропуск такого важного звена моторного 
онтогенеза, как ползание на четвереньках, на 1-м году жиз-
ни приводит к более поздней самостоятельной вертикализа-
ции, ходьбе со сниженной функцией равновесия и коорди-
нации, более высокому риску нефизиологического падения.

 * * *

СОЦИАЛЬНАЯ АДАПТАЦИЯ ДЕТЕЙ С ДЕТСКИМ 
ЦЕРЕБРАЛЬНЫМ ПАРАЛИЧОМ

Рожина А.И., Егорова В.Б.
Северо-Восточный федеральный университет имени  
М.К. Аммосова, Якутск

Ключевые слова: детский церебральный паралич; 
социальная адаптация; обучение

SOCIAL ADAPTATION OF CHILDREN  
WITH CEREBRAL PALSY

Rozhina A.I., Egorova V.B.
M.K. Ammosov North-Eastern Federal University, Yakutsk

Keywords: cerebral palsy; social adaptation; education

Актуальность. Социальная адаптация детей с детским 
церебральным параличом (ДЦП) является одной из акту-
альных проблем современного общества. Разрабатывается 



Российский педиатрический журнал. 2021; 24. Приложение
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2021-24-S

«СТУДЕНИКИНСКИЕ ЧТЕНИЯ» (МОСКВА, 2 ДЕКАБРЯ 2021 г.)
51

много различных программ и методик по социальной адап-
тации детей-инвалидов в дошкольном и школьном образо-
вании, но отсутствие системного подхода и конкретных ме-
ханизмов реализации оставляют эту проблему актуальной.

Цель работы: определение социального функциони-
рования больных ДЦП, выявление детей, учащихся в кор-
рекционных школах, на домашнем обучении и в школах и 
дошкольных учреждениях. 

Материалы и методы. Проведён ретроспективный 
анализ медицинских карт детей больных ДЦП Якутской 
городской детской больницы. 

Результаты. Всего в 2020 г. на учёте состоит 98 детей с 
ДЦП. Из них 37 детей организованные, неорганизованных —  
61 ребёнок. Возраст больных детей 1–6 лет — 23 ребёнка, 
6–14 лет — 48 детей, старше 14 лет — 29 детей. Мальчиков —  
61, девочек — 36. Национальности детей: русские — 22, саха —  
66, другие (узбеки, тувинцы, татары) — 10. Из организован-
ных больных ДЦП 14 детей обучаются в специализирован-
ных учреждениях, 23 — в общеобразовательных учрежде-
ниях. Среди больных ДЦП, обучающихся в специализиро-
ванных учреждениях, было 6 детей на домашнем обучении и  
8 больных учились очно. Сложность социальной адаптации 
детей с ДЦП заключается в трудности при выполнении ими 
координированных и сложных движений, обусловленных на-
рушением нормальной структуры тканей ЦНС. Особого вни-
мания требуют нарушения интеллекта больных с ДЦП, что 
является одним из компонентов сложного дефекта, включа-
ющего нарушения двигательного, сенсорного, эмоциональ-
но-волевого развития. 

Заключение. Проблема социальной адаптации детей с 
ДЦП приобрела в последнее десятилетие особую актуаль-
ность, т.к. заболевание встречается довольно часто. Реали-
зация различных программ и методик социальной адапта-
ции детей с ДЦП в дошкольном и школьном образовании 
должна осуществляться на системной научной основе, что 
позволит повысить их эффективность.

 * * *

ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ КОМПРЕССИОННЫХ 
СТЕНОЗОВ ТРАХЕИ У ДЕТЕЙ

Романова Е.А., Алхасов А.Б., Ратников С.А., 
Комина Е.И., Савельева М.С., Герен М.О.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: компрессионные стенозы трахеи; 
дыхательная недостаточность; хирургическое лечение

SURGICAL TREATMENT OF COMPRESSION 
TRACHEAL STENOSIS IN CHILDREN

Romanova E.A., Alkhasov A.B., Ratnikov S.A., 
Komina E.I., Savelyeva M.S., Geren M.O.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow
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Актуальность. Компрессионные стенозы трахеи явля-
ются редкими пороками развития, которые могут сформи-
роваться при сосудистой компрессии, а также при сдавле-
нии трахеи объёмными образованиями. Стенозы трахеи 
сосудистого генеза формируются при компрессии органа 
двойной дугой аорты, петлёй левой лёгочной артерии (ЛА), 
праворасположенной дугой аорты и аорто-лёгочной связ-
кой. В 30–40% случаях этот порок развития трахеи может 
сочетаться с врождёнными пороками сердца. Основной це-
лью лечения является устранение дыхательных нарушений. 

Цель: определить эффективность хирургического ле-
чения компрессионных стенозов трахеи у детей.

Материалы и методы. В нашем отделении в 2019–2021 гг.  
было прооперировано 13 пациентов с компрессионным 
стенозом трахеи. У 6 больных причиной стеноза трахеи 
явилась трахеомаляция, обусловленная аномальным отхо-
ждением плечеголовного ствола, у 5 — двойная дуга аор-
ты, у 2 — слинг левой ЛА. Возраст пациентов варьировал 
от 3 мес до 3 лет. Показанием к оперативному лечению 
во всех случаях явилась дыхательная недостаточность.  
У 11 детей оперативное лечение было выполнено торако-
скопически: аортопексия проведена у 6 больных, рассече-
ние сосудистого кольца — у 5. У 2 больных при слинге ЛА, 
при котором левая ЛА отходит от правой ЛА, была выпол-
нена реимплантация левой ЛА в лёгочный ствол в услови-
ях экстракорпоральной мембранной оксигенации (ЭКМО).

Результаты. У всех 13 больных был достигнут хоро-
ший клинический результат, дыхательная недостаточность 
устранена и восстановлена проходимость трахеи. 

Заключение. Использование эндохирургических техно-
логий позволяет выполнять реконструктивные оперативные 
вмешательства минимально инвазивным способом (торако-
скопически) при компрессионных стенозах трахеи, обуслов-
ленных пороками развития магистральных сосудов. При этом 
применение ЭКМО при хирургической коррекции слинга ЛА 
позволяет безопасно выполнить хирургическое лечение детей. 

 * * *

ВОЗМОЖНОСТЬ ПРОВЕДЕНИЯ 
ПАТОГЕНЕТИЧЕСКОЙ ТЕРАПИИ НЕЙРОНАЛЬНОГО 
ЦЕРОИДНОГО ЛИПОФУСЦИНОЗА 2-ГО ТИПА

Рустамова П.С.
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва

Ключевые слова: нейрональный цероидный липофусциноз; 
патогенетическая терапия; церлипоназа альфа

POSSIBILITY OF CARRYING OUT PATHOGENETIC 
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Актуальность. Нейрональный цероидный липофус-
циноз 2-го типа (НЦЛ) — наследственное прогрессирую-
щее нейродегенеративное заболевание, в основе которого 
лежит накопление в структурах нейронов и других тканей 
патологического аутофлюоресцентного липопигмента —  
липофусцина. Заболевание поражает в первую очередь 
нервную систему, характеризуется возрастзависимым де-
бютом, прогрессирующей миоклонической эпилепсией, 
зрительными нарушениями, прогрессирующими интеллек-
туальными и двигательными расстройствами. Единствен-
ный эффективный вариант патогенетической терапии НЦЛ 
на данный момент — использование препарата церлипона-
за альфа. Препарат не зарегистрирован на территории Рос-
сии, однако его эффективность и безопасность продемон-
стрированы в клинических испытаниях, препарат одобрен 
Управлением по санитарному надзору за качеством пище-
вых продуктов и медикаментов (США). 

Описание клинического случая. У девочки, 2 года  
9 мес, после перенесённого ОРВИ впервые возник приступ 
в виде остановки взора, левосторонних гемиклоний с пе-
реходом в билатеральный тонико-клонический приступ, 
сопровождавшийся цианозом, длительностью 40 мин. По 
данным ЭЭГ — субклиническая эпилептиформная актив-
ность в виде комплексов острая–медленная волна в левой 
теменно-затылочной области с последующим распростра-
нением разряда с амплитудным преобладанием по левой ге-
мисфере. При МРТ головного мозга выявлена кортикальная 
атрофия, резидуальные изменения перивентрикулярных об-
ластей лёгкой степени, расширение ретроцеребеллярного 
пространства. При обследовании выявлены резкое умень-
шение активности трипептидилпептидазы 1 (TTP1), мута-
ция c.622C > T в гене TTP1. Консилиумом диагностирова-
ны: НЦЛ 2-го типа. Симптоматическая эпилепсия. Пира-
мидный синдром с 2 сторон. Задержка речевого развития. 
Учитывая прогрессирующее течение основного заболева-
ния, наличие у ребёнка тяжёлых осложнений, решено раз-
решить к индивидуальному применению по жизненным 
показаниям препарат церлипоназа альфа. Девочка госпи-
тализирована в Морозовскую ДГКБ, где больной был уста-
новлен резервуар Оммайя и проведена первая интравен-
трикулярная инфузия препарата. Далее инфузии препара-
та церлипоназа альфа проводятся 1 раз в 2 нед. На фоне 
лечения состояние больной с положительной динамикой. 

Заключение. На сегодняшний день НЦЛ 2 типа — един-
ственный подтип заболевания, для которого имеется пато-
генетическая терапия. Поэтому важна осведомлённость 
врачей о возможности такого лечения, т.к. применение цер-
липоназы альфа способствует улучшению прогноза, замед-
лению прогрессирования заболевания и предупреждению 
инвалидизации таких больных.

* * *

ПРИЧИНЫ И КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ 
НЕЙТРОПЕНИИ У ДЕТЕЙ

Рысова Н.А., Пенкина Н.И.
Ижевская государственная медицинская академия 
Минздрава России, Ижевск

Ключевые слова: нейтропения; инфекционные факторы; 
иммунодефицит

CAUSES AND CLINICAL MANIFESTATIONS  
OF NEUTROPENIA IN CHILDREN

Rysova N.A., Penkina N.I.
Izhevsk State Medical Academy of the Ministry of Health  
of Russia, Izhevsk
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Актуальность. Нейтропении у детей часто обусловле-
ны инфекционными факторами. Вместе с тем нередко при-
ходится исключать первичные иммунодефициты. 

Цель: определить причины, особенности клинических 
проявлений и лечения нейтропений у детей. 

Материалы и методы. Проведён анализ медицинских 
карт 135 детей, наблюдающихся у гематолога. Клинико-ла-
бораторные особенности течения заболевания изучены у 
25 пациентов. 

Результаты. Среди обследованных детей с нейтропе-
нией преобладали мальчики. Все обследованные дети про-
живали в Ижевске. Диагноз нейтропении был диагностиро-
ван у 28% детей 1-го года жизни, у 20% — в возрасте 1–3 лет,  
у 20% — 4–7 лет, у 32% — 8–15 лет. Ведущими жалоба-
ми у детей с нейтропенией являлись частые острые респи-
раторные вирусные инфекции (ОРВИ), рецидивирующие 
бактериальные инфекции. У 24% детей жалобы отсутство-
вали. В объективном статусе у 12% детей выявлена лим-
фаденопатия. Нами диагностированы следующие формы 
патологии у детей с нейтропенией: ОРВИ (68%), цитоме-
галовирусная инфекция (16%), герпесвирусные инфек-
ции (12%), тромбоцитопатии (16%), атопический дерма-
тит (8%), геморрагический васкулит (4%), вирусно-бакте-
риальная пневмония (8%), иммунодефицит с нарушением 
клеточного звена иммунитета (дефицит NK) (1%). В пол-
ном анализе крови у обследованных детей была выявлена 
лейкопения (72%). Число лейкоцитов колебалось от 2,2 × 
109 до 3,9 × 109. Моноцитоз наблюдался у 24% детей, тром-
боцитоз — у 8%, тромбоцитопения — у 4%, атипичные 
мононуклеары — у 4%. Абсолютное количество нейтро-
филов составило 88–1554. Лечение проводилось с учётом 
выявленной сопутствующей патологии. Дети с герпесви-
русной инфекцией получали виростатики (ацикловир) — 
4%, иммуностимуляторы (изопринозин) — 4%. Лечение 
включало также веторон, фолиевую кислоту, пиридоксин, 
метилурацил, глюкозаминилмурамил-дипептид, аскорби-
новую кислоту, фитотерапию. Длительность заболевания 
составила 8 дней у 4% детей, 3 мес — у 4%, 6 мес — у 4%, 
7 мес — у 4%, 1 год — у 12%, 1,6 лет — у 4%, 2 года —  
у 4%, 3 года — у 4%, 4 года — у 4%, 5,5 лет — у 4%, 8 лет —  
у 4%. Почти у половины детей (48%) не произошло нор-
мализации уровня гранулоцитов. Детям с нормализацией 
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числа гранулоцитов установлен диагноз доброкачествен-
ной нейтропении. 

Заключение. По данным нашего обследования у боль-
шинства детей причиной нейтропений являлись инфекци-
онные факторы, был установлен диагноз доброкачествен-
ной нейтропении.

* * *

ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ ПОРТАЛЬНОЙ 
ГИПЕРТЕНЗИИ У ДЕТЕЙ

Савельева М.С., Алхасов А.Б., Комина Е.И., 
Ратников С.А., Романова Е.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва
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SURGICAL TREATMENT OF PORTAL 
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of the Ministry of Health of Russia, Moscow
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Актуальность. Портальная гипертензия (ПГ) — это 
синдром, который характеризуется повышением давления в 
системе воротной вены, он может быть вызван нарушением 
кровотока в воротной вене, печёночных венах или нижней 
полой вене. Основными осложнениями ПГ являются кро-
вотечение из варикозных вен пищевода (74% случаев), 
спленомегалия с явлениями гиперспленизма (24%) и ас-
цит (22%). Самым опасным осложнением ПГ служат 
кровотечения из варикозно расширенных вен пищевода 
и желудка, летальность при которых достигает 30%. 
Лечение ПГ направлено на профилактику кровотечений 
из варикозно расширенных вен пищевода. В современных 
условиях целью хирургического лечения ПГ у детей 
является не только предотвращение кровотечений из 
варикозных вен пищевода, но и возможное восстановление 
внутрипеченочного кровотока. 

Цель: улучшение результатов хирургического лечения 
детей с ПГ. 

Материалы и методы. Проведён ретроспективный 
анализ результатов лечения ПГ у 63 больных (35 мальчиков, 
28 девочек), прооперированных в хирургическом 
торакальном отделении в 2019–2021 г. Мезо-портальный 
шунт был выполнен у 8 больных, сплено-ренальный — у 
31, мезо-кавальный — у 24 пациентов. У 7 пациентов в до-
полнение к оперативному лечению проведено эндоскопиче-
ское склерозирование варикозных вен пищевода. У 2 боль-
ных в связи с повторным тромбозом шунтов были сдела-
ны деваскуляризирующие операции. 

Результаты. У 83% больных был получен хороший ре-
зультат, у 11% пациентов после выполнения мезо-порталь-
ного шунта кровоток в печени был полностью восстановлен. 

Заключение. основным методом хирургического лече-
ния внепеченочной ПГ являются операции порто-систем-
ного шунтирования. Мезо-портальное шунтирование явля-
ется радикальным методом лечения при внепеченочной ПГ. 
При невозможности выполнения этой операции операцией 
выбора является спленоренальное шунтирование. Методи-
ки эндоскопического слерозирования и лигирования вари-
козных вен являются дополнительными методами остановки 
и профилактики кровотечений из варикозных вен пищево-
да и самостоятельно могут рассматриваться лишь при не-
возможности выполнения порто-системного шунтирования.

* * *

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА 
ТИПИЧНОГО ГЕМОЛИТИКО-УРЕМИЧЕСКОГО 
СИНДРОМА С ПОЛИОРГАННЫМ ТЕЧЕНИЕМ

Савельев О.П., Тепаев Р.Ф.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: гемолитико-уремический синдром; 
полиорганное течение; дифференциальная диагностика

DIFFERENTIAL DIAGNOSIS OF TYPICAL 
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Savelyev O.P., Tepaev R.F.
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: hemolytic uremic syndrome; multiple organ flow; 
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Актуальность. Типичный гемолитико-уремический 
синдром (STEC-ГУС) является одной из ведущих при-
чин развития острого повреждения почек у детей. Дан-
ная форма патологии характеризуется триадой симптомов: 
Кумбс-негативной гемолитической анемией с наличием 
шизоцитов, тромбоцитопенией и острым повреждением 
почек. Этот комплекс симптомов возникает в результате 
развития тромботической микроангиопатии. Патофизио
логической основой STEC-ГУС является активация эн-
дотелиоцитов, опосредованная воздействием экзотоксина 
(шига-токсина) бактерий рода Escherichia. Шига-токсин 
взаимодействует с рибосомами эндотелиальных клеток, 
преимущественно сосудистой системы почек, что приво-
дит к их гибели, активации тромбоцитов, повреждению 
эритроцитов с образованием микротромбов.

Описание клинического случая. Девочка, 7 лет, с диаг
нозом: ГУС, атипичная форма, полиорганная недостаточ-
ность, отёк головного мозга. Заболевание манифестировало 
15.10.2021 с многократной рвоты до 10 раз в сутки с посте-
пенным ухудшением состояния ребёнка. 19.10.2021 ребёнок 
был госпитализирован в Областную детскую клиническую 
больницу г. Тулы. В связи с тяжестью состояния, нарастанием 
клиники поражения ЦНС и уремией больная была переведе-
на в наше отделение. При поступлении лабораторно отмеча-
лись анемия, лейкоцитопения, тромбоцитопения, электролит-
ные нарушения, гипергликемия, уремия, повышение активно-
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сти трансаминаз, нарушения гемостаза, что свидетельствует 
о полиорганном течении заболевания. Данный клинический 
случай представляет интерес с точки зрения дифференциаль-
ной диагностики, т.к. наблюдались признаки одновременного 
повреждения ЦНС, печени, поджелудочной железы, лёгких, 
сердца и почек, что не характерно для STEC-ГУС. Учитывая 
данные анамнеза ребёнка, клинико-лабораторную картину бо-
лезни, прогрессирующую полиорганную недостаточность, бы-
ла проведена дифференциальная диагностика между вариан-
тами течения ГУС (типичная/атипичная форма) и тромботиче-
ской тромбоцитопенией (ТТП). При этом активность фермента 
металлопротеазы ADAMTS-13, необходимой для регули-
рования активности фактора фон Виллебранда (VWF) —  
белка, который помогает компонентам свёртывания крови 
взаимодействовать друг с другом, обычно уменьшенная при 
ТТП, находилась на нижнем уровне референсных значений, 
что исключает данную патологию. После проведения диф-
ференциальной диагностики был поставлен основной диа-
гноз: STEC-ГУС.

Заключение. Данное клиническое наблюдение иллю-
стрирует необходимость дифференциальной диагностики 
различных форм патологии, проявляющихся полиорган-
ным течением, т.к. от постановки диагноза зависит пра-
вильность выбора тактики лечения.

* * *

КЛИНИКО-МИКРОБИОЛОГИЧЕСКАЯ 
ХАРАКТЕРИСТИКА БАКТЕРИЕМИИ У ДЕТЕЙ, 
ВЫЗВАННОЙ PSEUDOMONAS AERUGINOSA  
И ACINETOBACTER BAUMANNII
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National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: bacteremia; genotyping; antibiotic resistance

Актуальность. Бактериемии, вызванные неферменти-
рующими грамотрицательными микроорганизмами, явля-

ются серьёзной проблемой в педиатрии, связанной со зна-
чительной смертностью пациентов и расходами на меди-
цинское обслуживание.

Цель: охарактеризовать структуру пациентов c бакте-
риемией, ассоциированной с P. aeruginosa и A. baumannii, 
определить резистентность к антибиотикам и эпидемиоло-
гию выделенных штаммов.

Материалы и методы. Чувствительность к антибиоти-
кам определяли методом микроразведений в бульоне, гено-
типирование проводили методом мультилокусного сиквен-
стипирования. Оценка клинических данных и исходов была 
проведена посредством ретроспективного анализа меди-
цинской документации.

Результаты. В 2014–2021 гг. было выявлено 18 случа-
ев бактериемии, вызванной P. aeruginosa, и 14 — A. bau-
mannii. При этом 21 пациент наблюдался с хирургической 
патологией: врождёнными пороками сердца (n = 8), абдо-
минальной патологией (n = 9), тяжёлой сочетанной трав-
мой (n = 4). Пациентов соматического профиля было 11: 
1 пациент с муковисцидозом и 10 — с различными состо-
яниями, сопровождающимися приёмом глюкокортикосте-
роидов или антибиотиков. При бактериемии, ассоцииро-
ванной с P. aeruginosa, в 5 случаях был летальный исход, 
в 4 из них был выставлен диагноз: сепсис. P. aeruginosa 
при этом была представлена генотипами ST654 (3), ST235 
(1) и ST3827 (1) и характеризовалась фенотипом множе-
ственной и экстремальной устойчивости к антибиотикам, 
в том числе к карбапенемам. При бактериемии, связанной 
с A. baumannii, 4 пациента имели неблагоприятный ис-
ход, из них диагноз сепсис был у троих. Изоляты A. bau-
mannii в данных случаях относились к генотипам ST1104, 
ST1100, ST944 и ST450. Три изолята A. baumannii облада-
ли экстремальной устойчивостью к антибиотикам и 1 изо-
лят был панрезистентным, т.е. нечувствительным ко всем 
группам антибиотиков.

Заключение. Бактериемия, вызванная P. aeruginosa и 
A. baumannii, чаще всего ассоциирована со штаммами, при-
надлежащими к генотипам высокого риска, распространён-
ным во всём мире, и имеющими экстремальную устойчи-
вость к антибиотикам. Это может значительно усугублять 
течение основного заболевания и затруднять лечение та-
ких пациентов, приводя во многих случаях к неблагопри-
ятным исходам. 

* * *
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Актуальность. Врождённые опухоли — это доброка-
чественные и злокачественные новообразования, возни-
кающие на этапе внутриутробного развития и формирую-
щиеся к моменту рождения. Нейробластома (НБ) является 
самой частой злокачественной опухолью периода новорож
дённости и составляет 26% от всех пренатально выявлен-
ных новообразований. Сложность пренатальной диагно-
стики и вариабельность клинического течения НБ опреде-
ляют актуальность нашей работы. 

Цель: представить анализ случаев НБ, выявленных вну-
триутробно, и охарактеризовать особенности течения за-
болевания и исходы терапии.

Материалы и методы. В анализ включены 29 паци-
ентов, находившихся под нашим наблюдением за период 
с января 2012 г. по июль 2021 г. (115 мес) с диагнозом НБ, 
впервые заподозренным во время проведения ультразвуко-
вого исследования плода. Обследование пациентов, оцен-
ка распространённости процесса, стратификация на груп-
пы риска и терапия проводились согласно рекомендациям 
модифицированного протокола немецкой группы по лече-
нию НБ NB-2004.

Результаты. В исследование включены 29 детей  
(13 мальчиков и 16 девочек). Медиана срока гестации на 
момент выявления патологических изменений у плода — 
36 нед (разброс 28–40 нед). Часто обнаруженная во время 
беременности патология трактовалась как объёмобъёмное 
образование надпочечника или забрюшинного простран-
ства (16 случаев). В 1 случае заболевание манифестирова-
ло в виде новообразования средостения. Медиана возраста 
на момент постановки НБ составила 1,9 мес (0,4–12,7 мес).  
В 21 случае диагноз НБ был установлен до 3-месячного 
возраста. Наиболее частым в исследуемой группе пациен-
тов было поражение надпочечников (26 случаев). Первая 
стадия НБ была установлена у 17 детей, по 1 случаю при-
шлось на 2 и 3 стадии, 4S стадия была определена у 10 детей.  

У 2 пациентов было отмечено развитие рецидива/прогрессии 
с благоприятным исходом. На 01.07.2021 все пациенты жи-
вы. Медиана наблюдения составила 46,9 мес (3,5–99,6 мес). 
Общая выживаемость больных с НБ — 100%.

Заключение. Выявленное объёмобъёмное образование 
у плода может быть НБ, что с учётом биологического по-
ведения опухоли (феномен регрессии или прогрессии, ча-
ще в рамках 4S стадии) требует активного взаимодействия 
акушеров-гинекологов, врачей УЗ-диагностики, неонатоло-
гов, детских онкологов для правильной трактовки выявлен-
ных изменений у плода, разработки маршрутизации паци-
ентов, определения тактики родоразрешения и ведения но-
ворождённых, избегая агрессивных подходов и учитывая 
благоприятный прогноз заболевания у данных больных.

 * * *

КАЧЕСТВО ЖИЗНИ ДЕТЕЙ  
С ВОСПАЛИТЕЛЬНЫМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ 
КИШЕЧНИКА
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Национальный медицинский исследовательский центр 
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Актуальность. Для детей с воспалительными заболе-
ваниями кишечника (ВЗК) характерно выраженное сни-
жение качества жизни (КЖ), однако этих данных ещё не-
достаточно.

Цель: установить особенности изменений КЖ у боль-
ных с ВЗК. 

Материалы и методы. Комплексно обследованы 442 ре-
бёнка: основную группу составили 138 пациентов с ВЗК, в 
группу сравнения вошли 80 детей с болезнями накопления 
гликогена (БНК), референтную группу составили 224 услов-
но здоровых ребёнка. В основной группе больных язвенный 
колит (ЯК) был диагностирован у 63 пациентов, болезнь 
Крона (БК) — у 75 пациентов. КЖ детей оценивали с помо-
щью общего опросника Pediatric Quality of Life Inventory —  
PedsQLтм 4.0, включавшего следующие параметры: физиче-
ское функционирование (ФФ), эмоциональное функциони-
рование (ЭФ), социальное функционирование (СФ), функ-
ционирование в детском саду (ФДС)/в школе (ФШ).

Результаты. Пациенты основной группы оценивали 
своё КЖ ниже по всем аспектам, чем дети из группы кон-
троля: ФФ, ЭФ, СФ, ФШ и ОБ соответственно (р < 0,001), 
что является очевидным в связи с изменениями межлич-
ностного взаимодействия больных детей с окружающи-
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ми, т.к. они часто не могут посещать детские коллекти-
вы, полноценно общаться со сверстниками, что приводит 
к нарушениям их социальных навыков и, как следствие, 
эмоционального функционирования. Пациенты из группы 
сравнения оценивали своё КЖ значительно ниже по всем 
аспектам, чем пациенты из группы контроля: ФФ, ЭФ, СФ, 
ФШ и ОБ (р < 0,001). Показатели КЖ детей с ЯК и БК су-
щественно не различались по всем аспектам (р > 0,05). 
Пациенты из группы сравнения оценивали своё КЖ ниже 
практически по всем аспектам, чем дети с ВЗК: ФФ, СФ, 
ФШ, ОБ (р < 0,001), что, вероятно, связано со специфиче-
ским внешним видом, необходимостью пожизненного со-
блюдения строгой специализированной диеты, получени-
ем длительного медикаментозного лечения и возможным 
риском внезапной метаболической декомпенсации. Они ис-
пытывают различные когнитивные нарушения и/или пси-
хические проблемы на фоне изменений ЦНС, возникаю-
щих в рамках хронических гипогликемических состояний. 

Заключение. Течение основного заболевания у детей с 
ВЗК существенно снижает КЖ по всем аспектам по срав-
нению со здоровыми сверстниками. Однако по сравнению 
с пациентами с обменной патологией (БНГ) их КЖ значи-
тельно выше, что, вероятно, обусловлено различными ме-
ханизмами формирования этих форм патологии. 

 * * *

ЭФФЕКТИВНОСТЬ МАГНИТНО-РЕЗОНАНСНОЙ 
ХОЛАНГИОПАНКРЕАТОГРАФИИ В ВЫЯВЛЕНИИ 
СТРУКТУРНЫХ ИЗМЕНЕНИЙ ЖЕЛЧЕВЫВОДЯЩЕЙ 
СИСТЕМЫ У ДЕТЕЙ С ВОСПАЛИТЕЛЬНЫМИ 
ЗАБОЛЕВАНИЯМИ КИШЕЧНИКА

Симерзина С.А., Аникин А.В.
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Актуальность. Магнитно-резонансная холангиопан-
креатография (МРХПГ) является неинвазивным методом 
оценки морфологических особенностей и патологиче-
ских изменений желчевыводящей системы. Использова-
ние МРХПГ у детей и его технологическая точность кон-
курируют с точностью эндоскопической оценки.

Цель: определить диагностическую эффективность 
МРХПГ в качестве неинвазивного метода визуализации у 
детей с воспалительными заболеваниями кишечника (ВЗК). 

Материалы и методы. За 2015–2021 гг. нами прове-
дено 190 МРХПГ у 92 пациентов с ВЗК в возрасте 5–17 
лет. У 47 больных первичный склерозирующий холангит 
(ПСХ) был ассоциирован изолированно с ВЗК, у осталь-
ных 45 больных ВЗК сочетались с аутоиммунным гепа-
титом (Overlap-синдром). С помощью МРХПГ у больных 
определяли строение билиарного тракта, в том числе на-
личие стриктур, деформаций и кистозных расширений 
желчных протоков, локализацию и протяжённость пато-
логических изменений. Динамика МР-исследований со-
ставила 1–6 лет. Исследования были проведены в коро-
нальной плоскости сканирования с помощью дыхатель-
ного датчика (respiratory triggering — RTR), а также с 
использованием опции навигатор (navigator-triggered —  
NT) на системах с индукцией магнитного поля 3T и 1,5Т (3T 
Discovery 750; 1,5T Optima 450w; 1,5T Signa_Explorer). При 
проведении исследований были получены 3D-изображения, 
толщина среза 1,5 мм.

Результаты. Спектр структурно-анатомических изме-
нений желчевыводящих путей включал стриктуры внутри- 
и внепеченочных протоков; мультифокальные сужения, 
чередующиеся с участками нормальных или расширен-
ных протоков, а также кистозные выпячивания протоков, 
напоминающие дивертикулы. Из 47 больных с ПСХ при 
изолированном ВЗК у 23 детей была выявлена деформа-
ция желчных протоков в виде мультифокальных участков 
неравномерного сужения и расширения; у 15 детей види-
мых анатомических изменений, характерных для ПСХ, не 
выявлено; у 7 детей отмечались лишь кистозные расшире-
ния крупных желчных протоков; у 2 детей визуализирова-
лось тотальное сужение внепечёночных желчных протоков. 
Из 45 больных с ВЗК в сочетании с аутоиммунным гепа-
титом (Overlap-синдром) у 30 детей не было выявлено де-
формаций гепатобилиарного тракта, у 14 детей отмечались 
изменения внутри- и внепечёночных желчных протоков в 
виде неравномерных расширений и стенотических суже-
ний, у 1 ребёнка было выявлено неравномерное расшире-
ние гепатикохоледоха. При сопоставлении данных МРТ и 
УЗИ нами установлена высокая частота совпадений визу-
ализируемой картины гепатобилиартного тракта у детей.

Заключение. МРХПГ является информативным методом 
детальной оценки морфологического состояния желчевы-
водящих путей у детей. Этот метод обеспечивает высокую 
степень бесконтрастной неинвазивной визуализации пан-
креатобилиарной системы при разных формах патологии.

 * * *
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ВОЗРАСТНЫЕ ОСОБЕННОСТИ КЛИНИЧЕСКОЙ 
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ПРОЕКЦИИ ОБЩЕГО ЦЕНТРА ДАВЛЕНИЯ  
ПРИ ХОДЬБЕ

Смолькова Л.В., Трофимов А.О.
Национальный медицинский исследовательский центр 
травматологии и ортопедии имени академика  
Г.А. Илизарова Минздрава России, Курган

Ключевые слова: ходьба; общий центр давления; 
ортопедическая патология

AGE FEATURES OF THE CLINICAL INTERPRETATION 
OF DEVIATIONS IN THE PROJECTION TRAJECTORY 
OF THE COMMON CENTER OF PRESSURE  
WHEN WALKING

Smolkova L.V., Trofimov A.O.
National Medical Research Center of Traumatology  
and Orthopedics named after Academician G.A. Ilizarov  
of the Ministry of Health of Russia, Kurgan

Keywords: walking; common center of pressure; orthopedic 
pathology

Актуальность. Регистрацию значений асимметрии на-
гружения свыше 25% и величин отклонения временных 
показателей цикла шага от нормативных на 4–5% при по-
дографии принято рассматривать в качестве двигательной 
патологии, изменения в форме траектории общего центра 
давления требуют диагностической конкретизации.

Цель: определить диагностическую информативность 
качественных и количественных характеристик траектории 
проекции общего центра давления (ОЦД) на горизонталь-
ную плоскость у детей и подростков при ходьбе. 

Материалы и методы. У 120 детей и подростков в воз-
расте 6–17 лет, которые обратились в поликлинику Цен-
тра с целью профилактического осмотра, была выполнена 
оценка статических и динамических параметров ходьбы 
с помощью комплекса «ДиаСлед-Скан». Все полученные 
данные обработаны статистически.

Результаты. Установлено, что у детей и подростков с воз-
растом уменьшается асимметрия временных (с 7% в возрас-
те 7 лет до 3% к 14 годам) и силовых (с 25% в возрасте 7 лет 
до 15% к 14 годам) показателей цикла шага. В процессе об-
следования в 60% наблюдений в возрастной группе 6–9 лет, 
в 50% — 10–13 лет и в 23% — 14–17 лет выявлялись измене-
ния ОЦД на горизонтальную плоскость в виде медиального 
смещения одной или обеих сторон «бабочки». Для количе-
ственной оценки значений медиального смещения его вели-
чины оценивали по параметру dX (% от ширины стопы). При 
отсутствии клинических отклонений в ортопедическом стату-
се расчётный показатель медиального смещения не превышал 
25% по dX при быстром темпе ходьбы. При дисплазии тазо-
бедренного сустава и нарушениях осанки медиальное смеще-
ние ОЦД увеличивалось при быстром темпе ходьбы до 40%. 
При динамическом наблюдении у пациентов при отсутствии 
с ростом ребёнка динамики уменьшения величины медиаль-
ного смещения ОЦД выявлялась ортопедическая патология. 

Заключение. У подростков до 14 лет при ходьбе в уско-
ренном темпе величина медиального смещения проекции 

ОЦД по показателю dX менее 25% может считаться пол-
ностью компенсированной, а локомоторный стереотип 
рассматриваться в качестве возрастной нормы. Состояние 
локомоторной функции при dX от 26% до 40% является 
субкомпенсированным. Отсутствие с возрастом ребёнка 
положительной динамики в контролируемых величинах 
следует считать показанием к углублённому анализу ор-
топедического статуса пациента. dX более 40% наблюда-
лось при декомпенсированных состояниях локомоторной 
функции и явилось признаком двигательной патологии.

 * * *
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С НЕСОВЕРШЕННЫМ ОСТЕОГЕНЕЗОМ
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здоровья детей Минздрава России, Москва
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Актуальность. Для несовершенного остеогенеза (НО) 
у детей характерно множество переломов и формирующие
ся деформации, которые приводят к ограничению двига-
тельной активности. Методом выбора для коррекции де-
формации костей являются корригирующие остеотомии, а 
интрамедуллярный остеосинтез представляется эффектив-
ным способом фиксации. Применение интрамедуллярной 
телескопической системы (ИТС) позволяет получить хоро-
шие функциональные результаты лечения. 

Цель: провести анализ отдалённых результатов оператив-
ного лечения детей с НО с использованием ИТС Fassier-Duval. 

Материалы и методы. В 2017–2021 гг. в нейроортопе-
дическом отделении с ортопедией были прооперированы 
25 детей с НО с применением ИТС Fassier-Duval. В бедрен-
ный сегмент были установлены 38 телескопических штиф-
тов, в большеберцовую кость — 27, в плечевую кость —  
2. Все больные были распределены по тяжести течения НО 
в соответствии с классификацией по фенотипическим при-
знакам: 15 детей — с III типом, 4 ребёнка — с IV, 6 детей —  
с I. Средний возраст пациентов составил 7,60 ± 4,15 года. 
Сроки наблюдения — 12–42 мес. Анализ результатов опе-
ративного лечения проводился по параметрам: количество 
миграций, ревизий, деформаций. Оценка двигательной ак-
тивности проводилась по шкале Gillette Functional Asses-
ment Questionnaire и шкале Hoffer–Bullock. 
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Результаты. При 67 оперативных вмешательствах у 
больных с НО были проведены 8 ревизий, 8 миграций,  
9 деформаций. В группе больных с III типом НО было от-
мечено 5 миграций, 7 деформаций (2 из которых форми-
рование Coxa Vara), 6 ревизий. У больных с IV типом НО 
были 2 миграции, 2 деформации на фоне патологического 
перелома и 1 ревизия. У детей с I типом НО: 1 миграция в 
связи с полученным переломом и нарушением телескопи-
ческой функции штифта и 1 ревизия. У большинства па-
циентов использование ИТС Fassier-Duval способствова-
ло увеличению двигательной активности, только 2 боль-
ных не смогли достичь возрастной нормы. 

Заключение. Полученные нами результаты оперативного 
лечения больных НО с использованием ИТС Fassier-Duval 
являются вполне благоприятными. Использование этой си-
стемы уменьшает число повторных переломов при НО у де-
тей, снижает необходимость повторных ревизий, устраняет 
искривление трубчатых костей, помогает увеличить актив-
ность движений. При этом нужно отметить, что чем тяжёлее 
протекает заболевание, тем больше риск возникновения ос-
ложнений и количество необходимых ревизий. 

 * * *

РЕЗУЛЬТАТЫ ПРИМЕНЕНИЯ ДВУХ РАЗНЫХ 
СПОСОБОВ ИНТРАМЕДУЛЛЯРНОГО 
ОСТЕОСИНТЕЗА У ДЕТЕЙ С НЕСОВЕРШЕННЫМ 
ОСТЕОГЕНЕЗОМ III ТИПА
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здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: несовершенный остеогенез; 
остеосинтез; интрамедуллярная телескопическая 
система 

RESULTS OF USING TWO DIFFERENT METHODS 
OF INTRAMEDULLARY OSTEOSYNTHESIS  
IN CHILDREN WITH OSTEOGENESIS IMPERFECTA 
TYPE III

Solodovnikova E.N., Zherdev K.V., Chelpachenko O.B.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: osteogenesis imperfecta; osteosynthesis; 
intramedullary telescopic system

Актуальность. Установлены значительные преимуще-
ства применения интрамедуллярной телескопической си-
стемы (ИТС) Fassier-Duval перед иными способами остео-
синтеза, особенно у детей с несовершенным остеогенезом 
(НО). Однако сравнение разных способов интрамедулляр-
ного остеосинтеза у детей с НО III типа не проводилось, 
что и определило цель нашей работы. 

Цель: провести сравнительный анализ результатов опе-
ративного лечения детей с НО III типа с применением двух 
разных способов интрамедуллярного остеосинтеза. 

Материалы и методы. В нейроортопедическом отде-
лении с ортопедией накоплен опыт оперативного лечения  
29 детей с НО. Была набрана проспективная группа из 13 па-

циентов с НО III типа, где использовали «растущую» ИТС, и 
ретроспективная группа — 11 пациентов с НО III типа, опе-
рированных с применением титановых эластических стерж-
ней в других лечебных учреждениях. Период наблюдения — 
2017–2021 гг. Минимальный период наблюдения пациентов 
составил 1 год, максимальный — 3,5 года. Анализ результа-
тов оперативного лечения проводился по нескольким кри-
териям: количество миграций, ревизий, деформаций. Оцен-
ка двигательной активности проводилась по шкалам Gillette 
Functional Assesment Questionnaire и Hoffer–Bullock. 

Результаты. Анализ полученных данных показал, что 
оперативное лечение больных НО III типа с использовани-
ем ИТС Fassier-Duval имеет значительные преимущества. 
Использование этой ИТС уменьшает число повторных пе-
реломов у детей с НО и необходимость повторных реви-
зий, устраняет искривление костей, способствует увеличе-
нию активности больных.

Заключение. Метод телескопического интрамедулляр-
ного остеосинтеза позволяет добиться лучших результа-
тов хирургического лечения и повышает реабилитацион-
ный потенциал в отдалённом периоде. За счёт «растущей» 
конструкции обеспечивается армирование кости на всем её 
протяжении в процессе роста ребёнка и сокращается коли-
чество ревизий, что позволяет добиться лучших показате-
лей двигательной активности.

 * * *

ЗАВОРОТ СЕЛЕЗЁНКИ У РЕБЁНКА  
В СОЧЕТАНИИ С ЧАСТИЧНОЙ КИШЕЧНОЙ 
НЕПРОХОДИМОСТЬЮ И ДИВЕРТИКУЛИТОМ

Тен Ю.В., Елькова Д.А.
Алтайский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Барнаул

Ключевые слова: заворот селезёнки; инфаркт 
селезёнки; хирургическом лечении

SPLEEN VOLVULUS IN A CHILD WITH PARTIAL 
BOWEL OBSTRUCTION AND DIVERTICULITIS

Ten Yu.V., Elkova D.A. 
Altai State Medical University, Ministry of Health of Russia, 
Barnaul

Keywords: spleen volvulus; spleen infarction; surgical treatment

Актуальность. В настоящее время нет точных данных 
о частоте заворота селезёнки у детей. Имеются единичные 
описания этой формы патологии. Предрасполагающим фак-
тором является нарушение эмбрионального развития дор-
сальной брыжейки, отсутствие полноценного связочного 
аппарата селезёнки — блуждающая селезёнка.

Описание клинического случая. Больной, 1 год 11 мес, 
поступил в отделение на 18-е сутки от начала заболевания с 
жалобами на увеличение объёма живота, периодические рез-
кие боли в животе, рвоту зеленью, повышение температуры 
тела до фебрильных цифр, вялость, капризность. На обзор-
ной рентгенограмме органов брюшной полости обнаруже-
ны горизонтальные уровни жидкости в правой подвздошной 
области, затемнение левых отделов кишечника; по данным 
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УЗИ и КТ были выявлены: спленомегалия и сегментарные 
нарушения эхогенности паренхимы селезёнки — признаки 
её инфаркта. Принято решение о хирургическом лечении 
этой патологии. Ход операции: под наркозом произведена 
верхнесрединная лапаротомия. К ране прилежит свобод-
ный край селезёнки. Белесовато-коричневого цвета, плот-
ная, вывихнута в рану вместе с подпаянным к свободному 
краю конгломератом из тонкой кишки. Поэтапно спайки бы-
ли разделены и мобилизованы от селезёнки. Петли кишок 
в виде колен, что являлось причиной частичной кишечной 
непроходимости. В данном конгломерате располагался из-
менённый Меккелев дивертикул. Верхушка его инфильтри-
рована, на поверхности нити фибрина, стенка вторично из-
менена. При ревизии сосудистая ножка селезёнка удлинена 
до 6 см, практически отсутствует физиологический связоч-
ный аппарат, выявлены заворот органа на 360° и необрати-
мые изменения ткани селезёнки в виде инфарктов. Произве-
дена спленэктомия. Разделены межкишечные спайки тонкой 
кишки. Полная проходимость кишки восстановлена, кишка 
жизнеспособна. Дивертикулэктомия кисетным способом — 
просвет кишки не сузился. Другой патологии не выявлено. 
Проведена санация брюшной полости. Кишечник уложен в 
физиологическом положении в брюшную полость. Послой-
ные швы на рану брюшной стенки. Послеоперационный ди-
агноз: перекрут сосудистой ножки с инфарктом селезёнки. 
Вторичный дивертикулит. Послеоперационный период глад-
кий. Ребёнок с выздоровлением выписан домой.

Заключение. Настороженность в отношении возможного 
заворота селезёнки у детей позволяет избежать грозных ос-
ложнений заболевания и достичь выздоровления больного. 

 * * *

ВРОЖДЁННЫЙ ПОРТО-СИСТЕМНЫЙ ШУНТ  
У РЕБЁНКА

Терешина А.А., Васильев К.Г.
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва

Ключевые слова: порто-системный шунт; 
персистирующий аранциев проток; хирургическое 
лечение

CONGENITAL PORTO-SYSTEMIC SHUNT IN A CHILD

Tereshina A.A., Vasiliev K.G.
Pirogov Russian National Research Medical University of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: port-system shunt; persistent arantium duct; surgery

Актуальность. Врождённые порто-системные шунты 
(мальформации Абернети) — редкие сосудистые аномалии 
развития, приводящие к полному или частичному отведе-
нию портального потока от печени в системный венозный 
кровоток. В данной работе представлен клинический при-
мер открытого хирургического лечения ребёнка с врождён-
ным порто-системным шунтом.

Описание клинического случая. Девочка У., 6 лет, 
поступила в РДКБ с жалобами на быструю утомляемость.  

В анамнезе отмечались неоднократные случаи образования 
гемангиом. При плановом ультразвуковом обследовании был 
выявлен персистирующий аранциев проток. При ангиогра-
фии диагноз был подтверждён. Также было показано, что 
проток состоит из двух стволов большого диаметра. Следо-
вательно, проведение эндоваскулярного закрытия было тех-
нически невозможно. Консилиумом было принято решение о 
проведении открытого оперативного вмешательства. Доступ 
к аранциевому протоку выполнен со стороны ворот печени 
с частичным рассечением паренхимы. Оба ствола аранцие-
ва протока были перевязаны без технических сложностей. 
Ранний послеоперационный период был осложнён паренхи-
матозным кровотечением из раневой поверхности печени, 
что потребовало релапаротомии с целью остановки кровот-
ечения на 3-и послеоперационные сутки. Дальнейшее тече-
ние послеоперационного периода гладкое.

Заключение. Данный клинический пример показыва-
ет, что врождённые порто-системные шунты — это ред-
кая и неоднозначная патология, требующая сложного ле-
чебно-диагностического подхода.

 * * *

АНАЛИЗ СКРИНИНГА УЛЬТРАЗВУКОВОГО 
ИССЛЕДОВАНИЯ ПОЧЕК И ОРГАНОВ БРЮШНОЙ 
ПОЛОСТИ У ДЕТЕЙ ПЕРВОГО МЕСЯЦА ЖИЗНИ

Тягушева Е.Н., Науменко Е.И.
Медицинский институт Национального 
исследовательского Мордовского государственного 
университета имени Н.П. Огарёва, Саранск

Ключевые слова: ультразвуковое исследование; 
врождённая патология органов и систем; 
каликопиелоэктазия

ANALYSIS OF SCREENING ULTRASOUND 
EXAMINATION OF THE KIDNEYS AND ABDOMINAL 
ORGANS IN CHILDREN OF THE FIRST MONTH  
OF LIFE

Tyagusheva E.N., Naumenko E.I.
Medical Institute of the National Research Mordovian State 
University named after N.P. Ogarev, Saransk

Keywords: ultrasound examination; congenital pathology  
of organs and systems; calicopyelectasis

Актуальность. Ультразвуковое исследование (УЗИ) яв-
ляется важным скрининговым методом диагностики врож-
дённой патологии органов и систем, позволяющим уже в 
первые месяцы жизни ребёнка выявлять как тяжёлые по-
роки развития и пограничные состояния, так и особенно-
сти строения органов и систем.

Цель: провести анализ данных УЗИ почек и органов 
брюшной полости у детей 1-го месяца жизни.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный 
анализ данных амбулаторного скрининга УЗИ у 330 детей 
(165 мальчиков и 165 девочек) месячного возраста. 

Результаты. Изменения почек на УЗИ были выявлены 
у 62 детей (20,4%). В 2018 и 2020 гг. отмечается тенденция 
к увеличению числа выявленных форм патологии почек.  
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У девочек изменения регистрировались в 1,8 раза реже, чем 
у мальчиков (26,1%). В структуре патологии преобладали 
изменения чашечно-лоханочной системы почек. Размеры 
лоханок почек находились в пределах 4–11 мм, а чашечек —  
2–8 мм. Пиелоэктазии были выявлены у 45 (72,6%) де-
тей, причём в 2,6 раза чаще встречалась их левосторон-
няя локализация. У 4 (8,9%) обследованных были выявле-
ны пиелоэктазии обеих почек. У мальчиков они наблюда-
лись чаще — 27 детей (60%; p < 0,05). Каликопиелоэктазии 
(КПЭ) следует рассматривать как тяжёлые формы наруше-
ний формирования чашечно-лоханочной системы почек, 
представляющее собой высокую степень риска развития 
гидронефроза и инфекций мочевой системы. КПЭ были 
выявлены у 10 (16,1% от общего числа патологии почек) 
детей. При этом левосторонняя локализация была в 4 слу-
чаях, правосторонняя — в 5 и двусторонняя — у 1 ребён-
ка. Редко встречающаяся патология почек: кистозное по-
ражение почек (1,6%), асимметрия размеров почек (6,5%), 
удвоение собирательного комплекса (3,2%). Изменения ор-
ганов брюшной полости у детей были выявлены у 33,2%  
(n = 102). У девочек (n = 38) изменения регистрировались 
в 1,7 раза реже, чем у мальчиков (n = 64). В структуре па-
тологии органов брюшной полости детей в возрасте 1 мес. 
преобладала гепатомегалия (88,2%), чаще у мальчиков (60 
и 40% соответственно; p < 0,05), размеры правой доли пе-
чени варьировали от 65 до 84 мм при норме до 60 мм. Раз-
меры левой доли печени были всегда в пределах нормы.  
У 4,9% детей были выявлены деформации желчного пузы-
ря. Отмечен единичный случай выявления кальцинатов в 
паренхиме печени и тромбоз воротной вены.

Заключение. Выявленные формы патологии у детей ме-
сячного возраста определяют необходимость дальнейшего 
динамического наблюдения.

 * * *

ЧТО ЗНАЮТ ПОДРОСТКИ О ЗДОРОВОМ ОБРАЗЕ 
ЖИЗНИ

Тягушева Е.Н., Самошкина Е.С.
Национальный исследовательский Мордовский 
государственный университет им. Н.П. Огарёва, 
Медицинский институт, Саранск

Ключевые слова: здоровый образ жизни; анкетирование; 
подростки

WHAT TEENS KNOW ABOUT HEALTHY LIFESTYLES

Tyagusheva E.N., Samoshkina E.S.
Medical Institute of the National Research Mordovian State 
University named after N.P. Ogarev, Saransk

Keywords: healthy lifestyle; questioning; teenagers

Актуальность. Здоровье является не только базовой 
потребностью человека — уровень здоровья населения 
является весомой составляющей безопасности страны. 
Формирование здорового образа жизни (ЗОЖ) является 
одной из приоритетных задач врача-педиатра.

Цель: определить отношение к своему здоровью и 
компонентам ЗОЖ подростков города Саранска.

Материалы и методы. Проведено анкетирование  
108 учащихся 10–11-х классов городских учебных за-
ведений (гимназия, лицей, общеобразовательная шко-
ла) по ЗОЖ.

Результаты. На вопрос об объяснении понятия ЗОЖ 
треть респондентов (37%) решили, что это сохранение здо-
ровья (33% мальчики и 38% девочки), 29% — занятия спор-
том (31% юношей и 23% девушек), 21% — соблюдение 
режима дня (26% мальчиков и 18% девочек). Однократ-
но пробовали сигареты 19% опрошенных, причём коли-
чество девочек и мальчиков не отличалось (18,3% и 20,4% 
соответственно), непостоянно курят 8% подростков с пре-
обладанием девочек над мальчиками (13% и 6% соответ-
ственно), постоянные курильщики — 2,6% девочек и 1,2% 
юношей. Половина опрошенных алкогольные напитки не 
пробовали, треть — пробовали один раз, 7% иногда употре-
бляют пиво, а 11% — крепкие спиртные напитки, ни один 
из опрошенных не употребляет алкогольные напитки регу-
лярно. Неожиданным оказался тот факт, что 28% подрост-
ков, изредка употребляющих спиртные напитки, предпочи-
тают крепкие спиртные напитки и 16% употребляют пиво, 
причём данное соотношение характерно как для мальчи-
ков (26% против 18%), так и для девочек (31% против 13%; 
р < 0,05). Все опрошенные дети отрицали факт употребле-
ния наркотиков. Половина подростков проводят более 6 ч в 
день за компьютером, треть респондентов — 2–4 ч в день, 
17,6% вне зависимости от пола — менее 2 ч. Телепередачи 
более 3 ч в день смотрят 7% опрошенных, 2–3 ч в день — 
32%, менее 1 ч в день — 61% (p < 0,01). В спортивных сек-
циях занимаются 54% опрошенных, ограничиваются только 
посещением уроков физкультуры 42% детей, не имеют фи-
зической нагрузки 5% подростков. Большинство (56%) ло-
жилось спать в 23 часа, четверть опрошенных — позднее  
24 ч, чаще всего девочки (66%). Только 23% (p < 0,01) опро-
шенных регулярно питались, 2% (только девочки) придер-
живались монодиеты с целью похудения.

Заключение. Большинство подростков правильно по-
нимает основные критерии ЗОЖ, однако соблюдают их 
всего треть респондентов. В связи с этим необходимо ак-
тивное внедрение элементов ЗОЖ в обучающие школь-
ные программы.

 * * *

КЛИНИКО-ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ 
ФЕНОТИПА ПЕРВИЧНОГО СКЛЕРОЗИРУЮЩЕГО 
ХОЛАНГИТА ПРИ ВОСПАЛИТЕЛЬНЫХ 
ЗАБОЛЕВАНИЯХ КИШЕЧНИКА У ДЕТЕЙ

Усольцева О.В., Мовсисян Г.Б., Сурков А.Н.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: первичный склерозирующий холангит; 
воспалительные заболевания кишечника; язвенный колит
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CLINICAL AND DIAGNOSTIC FEATURES  
OF THE PHENOTYPE OF PRIMARY SCLEROSING 
CHOLANGITIS IN INFLAMMATORY BOWEL 
DISEASES IN CHILDREN

Usoltseva O.V., Movsisyan G.B., Surkov A.N.
National Medical Research Center for Children’s Health  
of the Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: primary sclerosing cholangitis; inflammatory bowel 
disease; ulcerative colitis

Актуальность. В настоящее время в педиатрической 
практике не существует чётких данных об особенностях де-
бюта первичного склерозирующего холангита (ПСХ) при 
воспалительных заболеваниях кишечника (ВЗК), частоте 
выявления маркёров цитолиза и холестаза, характере по-
ражения гепатобилиарной системы и изменений эндоско-
пической картины. 

Цель: установить клинико-лабораторные и инструмен-
тальные особенности течения ПСХ у детей с ВЗК. 

Материалы и методы. Проведён анализ клинико-ла-
бораторных (маркёры цитолиза, холестаза) и инструмен-
тальных (МРТ органов брюшной полости с магнитно-ре-
зонансной холангиопанкреатографией — МРХПГ, эндо-
скопические исследования) данных 54 детей в возрасте до  
17 лет 11 мес, проходивших стационарное обследование и 
лечение по поводу ПСХ ВЗК, и 79 пациентов с ВЗК, наблю-
давшихся нами в течение 6 лет (2015–2021 гг.).

Результаты. Из 54 детей с фенотипом ПСХ ВЗК 
сочетание ПСХ и язвенного колита выявлено у 48 па-
циентов с превалированием мальчиков. В дебюте забо-
левания у детей с ПСХ-ВЗК самыми частыми проявле-
ниями были диарея, абдоминальный болевой синдром, 
синдромы цитолиза и холестаза, а также гемоколит. Де-
бют со стороны гепатобилиарной системы наблюдался 
у 8 детей, со стороны кишечника — у 35, одновремен-
ная манифестация — у 4. У детей с ПСХ-ВЗК по срав-
нению с пациентами с ВЗК отмечалось значимое повы-
шение активности АЛТ, АСТ и уровней общего белка, 
свидетельствовавшее о нарастании активности гепати-
та; ГГТ, ЩФ и содержания прямого билирубина в кро-
ви — о нарастании выраженности синдрома холестаза; 
и концентраций IgG — маркёра выраженности мезенхи-
мально-воспалительного синдрома при поражении пече-
ни. При эндоскопии у больных с ПСХ-ЯК превалирует 
панколит с более выраженным вовлечением правых отде-
лов кишки или изолированный проктит, при ПСХ-БК —  
чаще илеоколит. Индексы PUCAI (р < 0,001) и PCDAI 
(р = 0,027) были существенно уменьшены у больных с 
ПСХ-ВЗК по сравнению с больными ВЗК. У больных с 
ПСХ-ВЗК при МРТ органов брюшной полости с МРХПГ 
характерными изменениями являются неоднородность 
паренхимы печени, неровность внутри- и внепеченоч-
ных желчных протоков, наличие участков расширения 
и сужения их диаметра. 

Заключение. При фенотипе ПСХ-ВЗК у детей дебют за-
болевания проявляется преимущественно кишечной сим-
птоматикой, чаще представлен язвенным колитом с ча-
стым вовлечением правых отделов кишечника у мальчиков 

и меньшим индексом активности по сравнению с изолиро-
ванным течением ВЗК. 

 * * *

ХОЛЕСТАТИЧЕСКИЙ ГЕПАТИТ КАК МАСКА 
ЛИМФОПРОЛИФЕРАТИВНОГО ЗАБОЛЕВАНИЯ

Фролова У.С., Кулебина Е.А., Сурков А.Н.
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: лимфома Ходжкина; лимфатические 
узлы; диагностика

CHOLESTATIC HEPATITIS AS A MASK  
FOR LYMPHOPROLIFERATIVE DISEASE

Frolova U.S., Kulebina E.A., Surkov A.N.
National Medical Research Center for Children’s Health of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow

Keywords: Hodgkin’s lymphoma; lymph nodes; diagnostics

Актуальность. Лимфома Ходжкина — злокачествен-
ная опухоль лимфоидной ткани, занимающая 5-е место по 
распространённости среди онкологических заболеваний у 
детей. Поражение печени и костного мозга расценивается 
как конечная стадия болезни.

Описание клинического случая. Мальчик, 10 лет, 
поступил в отделение впервые. Из анамнеза известно, что  
4 мес назад были отмечены 2 эпизода шейного лимфадени-
та, сопровождавшиеся лихорадкой. Проведены два курса 
антибактериальной терапии. Спустя 2 мес появились ик-
теричность склер и кожного покрова, при лабораторном 
обследовании — синдром холестаза (общий билирубин  
229 мкмоль/л, ГГТ 156 ЕД/л), цитолиза (АЛТ 65 ЕД/л, 
АСТ 143 ЕД/л). По месту жительства изменения были 
расценены как течение аутоиммунного гепатита, иниции-
рована глюкокортикостероидная терапия преднизолоном 
из расчёта 3 мг/кг в сутки, на фоне которой отмечалось 
прогрессирование синдрома холестаза (общий билирубин  
256 мкмоль/л, ГГТ — 778 ЕД/л), что послужило поводом 
для госпитализации. При поступлении состояние тяжё-
лое. При физикальном осмотре: кожный покров и скле-
ры иктеричны, подчелюстные лимфатические узлы до  
2,5 см; печень +6–6–5 см от края рёберной дуги, селезён-
ка не пальпируется. По данным компьютерной и магнит-
но-резонансной томографии: признаки гепатоспленоме-
галии, множественные мезентериальные, аксиллярные 
и внутригрудные лимфоузлы до 11 мм, в воротах пече-
ни — конгломераты лимфоузлов. По данным биопсии пе-
чени: гепатоциты с признаками мелкокапельной жировой 
дистрофии, холестатический гепатит, Knodell 5 баллов, 
METAVIR 2; в биоптатах лимфоузлов — реактивные из-
менения лимфоидной ткани. В диагнозе ребёнка исключе-
ны гепатиты наследственной и аутоиммунной этиологии.  
В 1-е сутки после отмены преднизолона выявлено увели-
чение подчелюстных лимфоузлов до 6 см, прогрессиро-
вание гепатомегалии до +8–8–7 см, эпизоды фебрильной 
лихорадки. Взята биопсия подчелюстного лимфоузла: по 
данным иммуногистохимического исследования выявле-
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ны клетки Березовского–Штернберга (CD15). Ребёнку ве-
рифицирован диагноз: лимфома Ходжкина с поражением 
подчелюстных, диафрагмальных, паховых лимфоузлов и 
печени, стадия IV. Переведён в профильное учреждение, 
назначена специализированная терапия.

Заключение. Представленный случай демонстрирует 
особенности поздней диагностики лимфомы Ходжкина, 
что привело к диссеминированному поражению внутрен-
них органов. Ввиду мультисистемности патологии вра-
чу-диагносту необходимо исключать лимфопролифера-
тивные заболевания у детей с поражением печени и лим-
фатических узлов.

* * *

СТРУКТУРИРОВАННЫЙ АНАЛИЗ РАБОТЫ 
ДЕТСКОГО ОТДЕЛЕНИЯ ПОЛИКЛИНИКИ  
ПО ГРУДНОМУ ВСКАРМЛИВАНИЮ

Фурман Д.М., Егорова В.Б.
Северо-Восточный федеральный университет имени  
М.К. Аммосова Минздрава России, Якутск

Ключевые слова: вскармливание; участковый врач; 
рекомендации

STRUCTURED ANALYSIS OF THE WORK  
OF THE PEDIATRIC DEPARTMENT  
OF THE BREASTFEEDING POLYCLINIC

Furman D.M., Egorova V.B.
M.K. Ammosov North-Eastern Federal University  
of the Ministry of Health of Russia, Yakutsk

Keywords: feeding; district doctor; recommendations

Актуальность. Результаты работы участковых врачей 
подлежат контролю со стороны заведующего отделением. 
Систематический анализ работы позволит своевременно 
скорректировать работу отделения. 

Цель: проанализировать работу отделения на приме-
ре детей до года по определённым показателям, опреде-
лить преимущественный тип вскармливания детей до го-
да, разработать рекомендации по коррекции показателей. 

Материалы и методы. Показатели работы поликли-
ники в 2020 г.

Результаты. Анализ соотношений детей на вскармли-
вании по часам и вскармливании по требованию показал, 
что 90,4% детей находятся на свободном вскармливании. 
Это хороший показатель работы отделения поликлиники 
по современным критериям вскармливания. Анализ соот-
ношения детей на грудном, смешанном и искусственном 
вскармливаниях показывает, что 80,2% детей находятся 
на грудном вскармливании. 9,6% детей имеют смешанное 
вскармливание и 10,2% детей находятся на искусственном 
вскармливании. Показания по грудному вскармливанию на-
ходятся в пределах допустимых показателей. Анализ соот-
ношений детей, находящихся на грудном вскармливании 
до 3, 6, 12 мес и на искусственном вскармливании пока-
зывает, что 41,8% детей находятся на грудном вскармлива-
нии до 6 мес. На грудном вскармливании до 12 мес нахо-
дится одна четвертая часть наблюдаемых детей. По реко-

мендациям ВОЗ критерием эффективного вскармливания 
является грудное вскармливание до года, соответственно 
необходимо проведение профилактической работы с роди-
телями. Около одной четверти детей (21,3%) находятся на 
грудном вскармливании до 3 мес, что, по рекомендациям 
ВОЗ, является недостаточным сроком для полноценного 
формирования здоровья. Одна десятая часть детей (10,1%) 
находится на искусственном вскармливании, что не явля-
ется хорошим показателем, т.к. смеси — не полная заме-
на грудному молоку, их состав максимально приближен к 
грудному молоку, но не идеален. Анализ грудного вскарм-
ливания позволяет сделать вывод, что профилактическая 
работа поликлиники по этому вопросу удовлетворительна, 
но необходимо уделить внимание вопросам преимущества 
и продолжительности грудного вскармливания. 

Заключение. Участковым педиатрам рекомендовано 
уделить внимание просветительной работе по грудному 
вскармливанию и указать на преимущества и продолжи-
тельность грудного вскармливания. Следует проводить ин-
дивидуальную работу с семьями группы риска через кон-
сультационные пункты.

* * *

ОСОБЕННОСТИ ПОТРЕБЛЕНИЯ 
МИКРОНУТРИЕНТОВ БЕРЕМЕННЫМИ 
ЖЕНЩИНАМИ И ДЕТЬМИ ГРУДНОГО И РАННЕГО 
ВОЗРАСТА, ПРОЖИВАЮЩИМИ В ГОРОДСКОЙ  
И СЕЛЬСКОЙ МЕСТНОСТИ ЧЕЧЕНСКОЙ 
РЕСПУБЛИКИ

Хамидова М.М.1, Бушуева Т.В.2, Шишханова Б.А.1, 
Боровик Т.Э.2

1Детская клиническая больница № 2 г. Грозный, Чеченская 
Республика  
2Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: Чеченская Республика; питание; 
микронутриенты

FEATURES OF THE CONSUMPTION  
OF MICRONUTRIENTS BY PREGNANT WOMEN 
AND INFANTS AND YOUNG CHILDREN LIVING  
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REPUBLIC

Khamidova M.M.1, Bushueva T.V.2,  
Shishkhanova B.A.1, Borovik T.E.2

1Children’s Clinical Hospital No. 2 Grozny, Chechen Republic 
2National Medical Research Center for Children’s Health of 
the Ministry of Health of Russia, Moscow
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Актуальность. Чеченская Республика находится в зо-
не экологического риска, обусловленного природным дефи-
цитом йода и других микронутриентов. Неравномерность 
проживания населения в городских и сельских горных 
районах затрудняет получение информации о состоянии 
здоровья детей и сбор данных о приёме витаминно-мине-
ральных комплексов и других эссенциальных нутриентов. 
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Цель: определить частоту использования различных 
источников йода и витамина D детьми грудного и раннего 
возраста, проживающих в г. Грозный и сельской местно-
сти Чеченской Республики.

Материалы и методы. Проведено кроссекционное пи-
лотное анкетирование 41 матери, дети которых в возрасте 
от 1 мес до 3 лет находились на лечении в соматическом 
отделении ДКБ № 2 г. Грозный в октябре 2021 г. Большин-
ство детей были в возрасте старше 6 мес. Средний воз-
раст детей составил 16,2 ± 9,7 мес. Различия показателей 
в группах городских и сельских жителей оценивались по 
критерию Фишера.

Результаты. Среди респондентов было 24 матери, 
проживавших в г. Грозный, и 17 — в сельской местно-
сти. Выявлены значимые различия в приёме препаратов 
йода женщинами во время беременности и витамина D 
детьми грудного и раннего возраста: городские жите-
ли принимали указанные микронутриенты чаще (38% и 
79% соответственно; р = 0,026), чем сельские (12 и 47%;  
р = 0,016)). Независимо от места проживания установ-
лена низкая частота использования йодированной соли 
в питании беременных женщин (21%), а впоследствии 
в рационах их детей (29%). Специализированные вита-
минно-минеральные комплексы для беременных жен-
щин принимали 71% жительниц города и 53% жительниц 
сельской местности. Не выявлено существенных разли-
чий в частоте использования продуктов прикорма про-
мышленного выпуска среди детей, проживавших в горо-
де (68%) и сельской местности (47%). К возрасту 1 год 
ежедневно только 33% городских и 32% сельских детей 
получали рекомендуемый ассортимент продуктов: каши, 
овощи, фрукты, мясо, творог и кисломолочные продук-
ты. Для большинства детей основой питания являлись 
домашние молочные каши, другие продукты включались 
в рацион всего от 1 до 4 раз в неделю. 

Заключение. Обеспечение микронутриентами беремен-
ных женщин, детей грудного и раннего возраста является 
актуально для жителей Чеченской Республики независимо 
от места их проживания. Необходимы продолжение эпи-
демиологических исследований, разработка профилакти-
ческих мероприятий по оптимизации питания детей груд-
ного и раннего возраста и внедрение их в повседневную 
практику здравоохранения данного региона.

* * *

ПОСТНАТАЛЬНАЯ МАНИФЕСТАЦИЯ ОСТРОГО 
ПЕРИПАРТАЛЬНОГО ФЕТО-ФЕТАЛЬНОГО 
ТРАНСФУЗИОННОГО СИНДРОМА

Хохлова А.М., Думова С.В., Анастасевич Л.А.
Национальный медицинский исследовательский центр 
детской гематологии, онкологии и иммунологии имени 
Дмитрия Рогачева Минздрава России, Москва

Ключевые слова: многоплодная беременность; фето-
фетальный трансфузионный синдром; инфузионная 
терапия
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PERIPARTUM FETAL-FETAL TRANSFUSION 
SYNDROME
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Dmitry Rogachev National Medical Research Center for 
Pediatric Hematology, Oncology and Immunology of the 
Ministry of Health of Russia, Moscow
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Актуальность. Синдром фето-фетальной трансфузии, 
известный также как фето-фетальный трансфузионный 
синдром (ФФТС), является серьёзным осложнением мно-
гоплодной монохориальной беременности, при котором 
кровоток разных плодов существенно различается. Данный 
синдром связан с высоким риском инвалидности и смерт-
ности. В тяжёлых случаях смертность плодов колеблется 
в пределах 60–100%. Острый перипартальный ФФТС ха-
рактеризуется острой трансфузией во время родов при при-
соединении факторов, способствующих активным маточ-
ным сокращениям. Редкая встречаемость и недостаточная 
изученность данного состояния обусловливает сложность 
его диагностики и отсутствие алгоритмов по оказанию экс-
тренной медицинской помощи детям. 

Цель: определить принципы диагностики острого пе-
рипартального ФФТС для оптимизации медицинской так-
тики в отношении детей, перенёсших острую трансфузию 
во время родов.

Описание клинического случая. 7 апреля 2021 г. в пе-
ринатальном центре родились два живых доношенных маль-
чика. Диагностика проводилась путём выявления острой 
постгеморрагической анемии у плода-донора и полиците-
мии у плода-реципиента с учётом факторов риска возник-
новения острого перипартального ФФТС. Тяжесть состоя-
ния ребёнка-донора была обусловлена развитием гиповоле-
мического шока и острой постгеморрагической анемией, в 
связи с чем в отделении реанимации ему проводились мас-
сивная инфузионная терапия, переливание эритроцитсодер-
жащих компонентов крови. У второго ребёнка в отделении 
реанимации был диагностирован синдром полицитемии, по-
требовавший проведения операции частичного обменного 
переливания крови. По данным скрининговых УЗИ во вре-
мя беременности данных за ФФТС не было обнаружено. Но 
учитывая наличие факторов, которые способствовали более 
активным маточным сокращениям, а именно первые роды в 
анамнезе, родоразрешение через естественные родовые пу-
ти и развитие бурной родовой деятельности, а также при-
знаки острой кровопотери у плода-донора, был выставлен 
диагноз острого перипартального ФФТС.

Заключение. Острый перипартальный ФФТС представ-
ляет собой редкое осложнение при монохориальной мно-
гоплодной беременности, которое на сегодняшний день не 
подлежит дородовой диагностике и может манифестиро-
вать на постнатальном этапе в виде острой постгеморраги-
ческой анемии у плода-донора и полицитемии у плода-ре-
ципиента. Это обусловливает необходимость своевремен-
ного анализа факторов риска, готовности специалистов к 
использованию специальных методов лечения и повышен-
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ной настороженности в отношении развития гиповолеми-
ческого шока на фоне острой кровопотери у плода-донора.

 * * *

БИОМАРКЁРЫ ВОСПАЛИТЕЛЬНОЙ 
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Актуальность. Среди фекальных биомаркёров, кото-
рые используются для диагностики и мониторинга воспа-
лительных заболеваний кишечника (ВЗК), широкое приме-
нение получил фекальный кальпротектин (ФК). В качестве 
потенциально информативных дополнительных маркёров 
кишечного воспаления для оценки активности и понима-
ния особенностей патогенеза ВЗК рассматривают антитела 
IgG и IgA против GP2 (anti-GP2 IgG и IgA соответственно), 
которые представляют собой белок гранул зимогена под-
желудочной железы и выделяются в просвет кишечника с 
пищеварительными ферментами.

Цель: определить особенности содержания anti-GP2 
IgG и IgA в копрофильтратах при болезни Крона (БК) и 
язвенном колите (ЯК) у детей при наличии эндоскопиче-
ской активности и эндоскопической ремиссии.

Материалы и методы. У 160 пациентов (80 детей с БК, 
80 больных ЯК) в копрофильтратах иммунохроматографи-
ческим методом Quantum Blue («Bühlmann», Швейцария) 
были определены концентрации ФК. Уровни anti-GP2 IgG 
и IgA исследованы с помощью иммуноферментного ана-
лиза («Generic Assays», Германия).

Результаты. Установлено прогнозируемое повыше-
ние медианы уровней ФК с 84 до 1015 мкг/г (р < 0,001) 
соответственно у детей с БК с наличием эндоскопической 
активности по сравнению с их уровнями у больных в ре-
миссии. У больных ЯК с наличием эндоскопической ак-
тивности было выявлено повышение уровней ФК с 39 до  
1805 мкг/г (р < 0,001) соответственно по сравнению с па-
циентами в ремиссии. У пациентов с БК нами было уста-
новлено существенное повышение концентраций anti-GP2 
IgG антител (р < 0,001) по мере нарастания эндоскопиче-
ской активности болезни с 18,8 ЕД/л в ремиссии БК до  
35,5 ЕД/л при высокой эндоскопической активности.  
У больных ЯК также было выявлено значимое увеличение 

уровней anti-GP2 IgG антител (р < 0,001) с 14,8 ЕД/л в ста-
дии ремиссии до 44,8 ЕД/л при высокой эндоскопической 
активности. Пороговое значение концентрации anti-GP2 
IgG, согласно рекомендации производителя тест-системы —  
20 ЕД/мл. Нарастание эндоскопической активности со-
провождалось более выраженным повышением концен-
траций анти-GP2 IgG антител при ЯК. Изменение концен-
трации anti-GP2 IgA не было значимым у больных как при 
БК, так и при ЯК.

Заключение. Определение anti-GP2 IgG может быть 
значимым для неинвазивной диагностики ВЗК в комплек-
се показателей наряду с ФК, а также информативно для по-
нимания патогенеза ВЗК.

 * * *
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Актуальность. Установлено, что в мире 1 из 5 детей 
имеет избыточную массу тела, у 28,8% детей наблюдается 
недостаточность питания, которая в случае хронического те-
чения проявляется задержкой роста. Важно отметить, что на-
рушение физического развития в детском возрасте связано с 
долгосрочными негативными когнитивными последствиями.

Цель: определить влияние отклонений физического 
развития на формирование когнитивных способностей 
младших школьников.

Материалы и методы. Методом случайной выбор-
ки сформирована группа условно здоровых детей 7–8 лет, 
проживающих на территории Хабаровского края (n = 60). 
Оценка физического развития проводилась путём расчё-
та показателей Z-scores веса, роста, индекса массы тела 
(ИМТ) к возрасту (WAZ, HAZ, BAZ соответственно) со-
гласно рекомендациям ВОЗ. Когнитивные способности 
детей оценивались посредством определения уровня раз-
вития словесно-логического мышления, кратковременной 
памяти и произвольного внимания.

Результаты. С помощью корреляционного анализа 
определена взаимосвязь физического и когнитивного раз-
вития обследованных нами условно здоровых детей. Низ-
кие показатели веса, роста, ИМТ у детей соответствовали 
более низким показателям словесно-логического мышления 
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(r = 0,47; r = 0,53; r = 0,47; p < 0,05). При сопоставлении по-
казателей ИМТ и способности детей к умозаключениям бы-
ла выявлена положительная корреляция (r = 0,44; p < 0,05). 
Кроме того, чем выше Z-показатели WAZ, HAZ, BAZ у ре-
бёнка, тем лучше сформирован понятийно-категориальный 
аппарат и наоборот (r = 0,68; r = 0,47; r = 0,70; p < 0,05 со-
ответственно). При расчёте показателей относительного ри-
ска (ОР) выявлено, что отклонение физического развития у 
детей в виде низкорослости в 2 раза увеличивает риск фор-
мирования словесно-логического мышления ниже среднего 
(ОР = 2,227; 95% ДИ 1,633–3,037). Кроме того, задержка ро-
ста приводит к снижению показателей произвольного внима-
ния (ОР = 2,611; 95% ДИ 1,816–3,753) и способности детей 
к умозаключениям (ОР = 2,579; 95% ДИ 1,814–3,666). При 
этом относительный риск низкого уровня развития понятий-
но-категориального аппарата в 2,7 раза уменьшается при по-
казателях BAZ > 1,0 SD (ОР = 0,367; 95% ДИ 0,161–0,834).

Заключение. Установленные нами закономерности сви-
детельствуют о том, что показатели физического развития 
детей тесно связаны с их когнитивными способностями.  
В связи с этим следует учитывать, что неадекватное форми-
рование физической конституции ребёнка приводит к сни-
жению показателей мышления и познавательных навыков.

 * * *
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Актуальность. В условиях пандемии COVID-19 наи-
менее изученной в аспекте отдалённых последствий но-
вой коронавирусной инфекции группой остаются педиа-
трические пациенты, в особенности дети с отягощённым 
преморбидным фоном. 

Описание клинического случая. Девочка Д., 15 лет, 
наблюдается в отделении с ноября 2019 г. с диагнозом му-
ковисцидоз (МВ), течение тяжёлое, дыхательная недо-
статочность 2 степени, индекс Швахмана–Брасфильда  
39,9 балла, тяжёлая белково-энергетическая недостаточность, 
генотип: delF508/CFTR dele2.3(21kb), установлен в 5 лет. Обо-
стрения МВ частые (8–10 раз в год) с антибактериальной те-

рапией на фоне базисной терапии (ингаляционно дорназа аль-
фа, колистиметат натрия, перорально урсодезоксихолевая кис-
лота, панкреатин, витамин D, фолиевая кислота). В течение 2 
лет — хронический высев полирезистентной Achromobacter 
xylosoxidans, регулярно проводится коррекция антибактери-
альной терапии. Госпитализации в пульмонологическое отде-
ление ежеквартально. По данным КТ: множественные брон-
хоэктазии, кистозно-фиброзные элементы, буллы в апикаль-
ных областях с 2 сторон. С противовоспалительной целью 
получает преднизолон 10 мг/сут. В ноябре 2020 г. перенесла 
COVID-19 (ПЦР-подтверждённый) в лёгкой форме, наблю-
далась амбулаторно, отмечалось нарастание кашля, насмо-
рк, фебрильная лихорадка в течение 3 дней. Базисную тера-
пию МВ не меняли. КТ и специфическое лечение не прово-
дились. В постковидном периоде через 1 мес при плановой 
госпитализации в отделение отмечались: впервые тахикар-
дия до 130 уд/мин, уменьшение сердечного выброса с 58% 
до 51%, снижение ФЖЕЛ с 44% до 32% от должной, ОФВ1 
с 29% до 22% от должного, SpО2 с 95% до 91%. По данным 
КТ: без существенной динамики. Проведена оценка состоя-
ния ребёнка через 1 год по опроснику ISARIC для последу-
ющего наблюдения COVID-19. По сравнению с периодом до 
заболевания COVID-19 отмечается ухудшение аппетита и па-
мяти, снижение физической активности, трудности в подборе 
слов при разговоре, впервые возникшее периодическое ощу-
щение сердцебиения. Девочка в целом хуже оценивает своё 
здоровье, чем до перенесённого COVID-19 (85 против 95 по 
100-балльной шкале, где 0 — наихудшее состояние здоровья, 
100 — наилучшее состояние здоровья). 

Заключение. Изучение последствий COVID-19 у детей с 
МВ необходимо для разработки методов своевременной ди-
агностики и лечения постковидных состояний, которые мо-
гут значительно ухудшить течение основного заболевания.

 * * *
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Актуальность. Синдром «вялого ребёнка» характеризу-
ется мышечной гипотонией, мышечной слабостью и гипер-
мобильностью суставов у новорождённого. Неспецифичность 
клинической картины, множество этиологических факторов и 
отсутствие разработанных диагностических алгоритмов при-
водят к затруднениям в диагностике и постановке диагноза.

Цель работы: дифференциальная диагностика син-
дрома «вялого» ребёнка на примере клинического случая. 

Описание клинического случая. Девочка И., от 2-й 
беременности (первый ребёнок здоров), протекавшей без 
особенностей, родилась в результате вторых самостоятель-
ных родов на сроке гестации 41 нед. Масса тела при рожде-
нии 3080 г, длина 50 см. Оценка по Апгар 8/9 баллов. На 
2-е сутки жизни ухудшение состояния: нарастание синдро-
ма угнетения ЦНС и симптомов интоксикации, реализация 
внутриутробной пневмонии. Проводилась антибактериаль-
ная терапия, в дыхательной поддержке не нуждалась. На 
14-е сутки жизни пневмония разрешилась, однако сохра-
нялись признаки мышечной гипотонии и мышечной сла-
бости. Обращали на себя внимание фенотипические осо-
бенности ребёнка: глубоко посаженные глаза, микрогения. 
Неврологический статус: глаза открывались, крик тихий. 
На осмотр реагировала умеренным нарастанием двигатель-
ной активности. Рефлексы новорождённых вызывались ча-
стично, быстро истощались. Самостоятельного сосания не 
было, получала зондовое питание. Проводилось исследо-
вание активности креатинфосфокиназы, уровней глюко-
зы и гормонов щитовидной железы в крови; анализ крови 
методом тандемной масс-спектрометрии на наследствен-
ные болезни обмена веществ; определение вирусов про-
стого герпеса 1, 2, 5-го типов в ликворе, крови, моче ме-
тодом ПЦР; проводились также нейросонография, ЭЭГ, 
электронейромиография и генетическое обследование — 
анализ метилирования ДНК. По данным обследования ре-
бёнка были исключены гипотиреоз, врождённый сахарный 
диабет, нейроинфекция вирусной этиологии, структурная 
патология головного мозга, наследственные болезни обме-
на, врождённые мышечные дистрофии, миопатии, миасте-
ния gravis, врождённые невропатии, спинальная мышечная 
атрофия I типа. Анализ аллельного метилирования промо-
торной области гена SNRPN методом метилспецифической 
ПЦР показал наличие молекулярно-генетических измене-
ний, характерных для синдрома Прадера–Вилли — редкого 
наследственного заболевания, причиной которого является 
отсутствие отцовской копии участка хромосомы 15q11-13. 

Заключение. Под маской синдрома «вялого ребёнка» 
может скрываться большое число патологических состоя-
ний, угрожающих жизни и здоровью ребёнка. Важно свое
временно установить диагноз и приступить к поддержи-
вающей терапии. Своевременная диагностика синдрома 
Прадера–Вилли у данного ребёнка, возможно, позволит 
предотвратить развитие осложнений.

* * *
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Актуальность. Детская смертность (ДС) — важней-
ший показатель, характеризующий уровень социально-эко-
номического развития любого региона Российской Федера-
ции (РФ). Региональные особенности и общие характеристи-
ки смертности детского и подросткового населения имеют 
актуальное значение для оценки благополучия населения.

Цель работы: определение изменений показателей ДС 
в Нижегородской и Ярославской областях, Красноярском 
крае в 2013–2017 гг.

Материалы и методы. Проведён анализ 375 случа-
ев ДС за 5 лет в 3 регионах РФ и определение динамики 
этого показателя в сравнении с уровнем ДС в РФ в целом. 
Изучены архивные материалы областных и краевого бю-
ро судебно-медицинской экспертизы, а также документа-
ция правоохранительных органов.

Результаты. В 2013 г. смертность детского и подростко-
вого населения в двух регионах оказалась меньше по срав-
нению с аналогичными показателями в РФ (91,7). В Ниже-
городской области ДС составила 90 на 100 тыс. населения, 
а в Ярославской области — 75,7. ДС в Красноярском крае, 
напротив, оказалась выше (106,2). ДС в 2014 г. составила в 
Нижегородской области — 84, в Ярославской — 71, в Крас-
ноярском крае — 99,6. В РФ в 2014 г. показатель ДС — 86.  
В 2015 г. показатели ДС в РФ продолжали снижаться до 75,2. 
ДС уменьшилась и в изучаемых регионах, составив в Ниже-
городской области 76,2, в Ярославской — 63,2, в Краснояр-
ском крае — 79,3. Анализ изменений ДС в 2016–2017 гг. вы-
явил дальнейшее уменьшение её значений. Показатели ДС 
в РФ — 68,4 и 58,8 соответственно, в Нижегородской обла-
сти — 71,6 и 54,6, в Ярославской области — 57,8 и 56,7, в 
Красноярском крае — 78,7 и 71,6. Таким образом, динамика 
ДС в 2013–2017 гг. в целом по стране и 3 отдельным регио
нам показала следующие темпы её уменьшения: по РФ — 
на 34,8%, в Нижегородской области — на 39,3%, в Ярослав-
ской области — на 25,1%, в Красноярском крае — на 32,6%.

Заключение. Анализ динамики ДС свидетельствует 
о положительных результатах осуществления государ-
ственных программ и мероприятий, направленных на ре-
ализацию задач, поставленных в Указе Президента РФ от 
01.06.2012 г. № 761 «О Национальной стратегии действий 
в интересах детей на 2012–2017 годы» и от 09.10.2007  
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№ 1351 «Об утверждении Концепции демографической 
политики Российской Федерации на период до 2025 года».

* * *
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Актуальность. Задержка внутриутробного развития 
(ЗВУР) и недоношенность относятся к факторам риска мор-
фологических и функциональных ренальных нарушений. 
Актуальным направлением является изучение ранних мар-
кёров в диагностике почечного повреждения при ЗВУР у 
поздних недоношенных детей.

Цель: определить показатели тубулярной дисфункции 
у поздних недоношенных детей с ЗВУР.

Материалы и методы. Обследовано 37 недоношенных 
новорождённых (гестационный возраст 35–36 нед), из них 
17 — с ЗВУР (группа наблюдения), 20 — соответствую-
щих гестационному возрасту (группа сравнения). В каче-
стве маркёров тубулярной дисфункции определяли актив-
ность комплекса ферментов и уровень микроальбумина в 
разовой порции мочи (с перёсчетом на 1 ммоль креатини-
на) на 5–7-е сутки жизни. Значимость различий определяли 
по непараметрическому критерию Манна–Уитни (p < 0,05).

Результаты. Уровень ферментурии у недоношенных 
с ЗВУР существенно (p < 0,05) превышал значения в груп-
пе сравнения: АЛТ — 1,1 [0,8; 1,6], АСТ — 4,1 [3,1; 6,9], 
щелочная фосфатаза — 8,8 [6,5; 10,9], гамма-глутамил-
транспептидаза — 16,0 [15,1; 24,1], холинэстераза — 167,7 
[132,1; 212,7] ЕД/ммоль креатинина. Эта же закономер-
ность отмечена в экскреции микроальбумина — 12,1 [8,4; 
22,5] мг/ммоль креатинина. 

Заключение. Доказанная в ходе исследования повышен-
ная активность ферментов в разовой моче и микроальбу-
минурия свидетельствуют о дисфункции тубулярного ап-
парата, отражающей функциональную незрелость почек у 
недоношенных с ЗВУР.

* * *

ЭНЦЕФАЛИТ РАСМУССЕНА У МАЛЬЧИКА 8 ЛЕТ
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Актуальность. Энцефалит Расмуссена — прогресси-
рующее заболевание головного мозга, предположитель-
но аутоиммунной природы, проявляющееся резистентны-
ми фокальными эпилептическими приступами с очаговы-
ми неврологическими симптомами, нарушением высших 
психических функций и выявлением прогрессирующей 
очаговой атрофии мозга при нейровизуализации. Среди 
всех симптоматических эпилепсий энцефалит Расмуссе-
на занимает 1%. От сроков своевременного лечения па-
циентов с данной патологией зависит прогноз их даль-
нейшей жизни. 

Описание клинического случая. Мальчик Г., 8 лет. 
На 1-м месяце жизни у ребёнка было выявлено подёрги-
вание глазных яблок. Семейный анамнез по эпилепсии 
не отягощён. Дебют заболевания в феврале 2018 г. с рит-
мичных подергиваний в левой ноге. На ЭЭГ зарегистри-
рована продолженная региональная эпилептическая ак-
тивность с записью левосторонних приступов. Терапия 
депакином не дала положительных результатов. На схе-
ме депакин + леветинол + вимпат было отмечено резкое 
учащение приступов. В 5 лет у ребёнка, помимо мотор-
ных левосторонних приступов, появились левосторонний 
гемипарез и зрительные нарушения в виде левосторонней 
гомонимной гемианопсии. При МРТ головного мозга была 
выявлена корково-подкорковая атрофия правого полуша-
рия. Медикаментозное лечение неэффективно. На конси-
лиуме констатирована фармакорезистентность эпилепсии. 
Морфологическая картина биоптата правого полушария 
соответствовала энцефалиту Расмуссена. В связи с фар-
макорезистентностью приступов было проведено опера-
тивное лечение — вертикальная функциональная гемис-
ферэктомия правого полушария. В послеоперационном 
периоде приступов не наблюдалось. Противосудорожная 
терапия продолжалась с постепенным уменьшением до-
зы, в результате чего достигнута ремиссия. На послеопе-
рационной ЭЭГ эпилептической активности не регистри-
ровалось. Через 2,5 года после хирургического лечения 
приступы не появлялись, очаговая неврологическая сим-
птоматика сохраняется без прогрессирования, когнитив-
ные функции сохранны. 
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Заключение. Диагностическая ценность данного слу-
чая заключается в наглядности быстрого прогрессирова-
ния энцефалита Расмуссена и особенностей его диагно-
стики. Единственно правильной тактикой оказалось про-
ведение вертикальной функциональной гемисферэктомии 
справа, что подтвердилось регрессом эпилептических при-
падков впоследствие. Данный клинический случай демон-
стрирует, что вовремя начатое лечение предотвращает про-
грессирование заболевания и позволяет пациенту выйти в 
стойкую ремиссию.

* * *
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Актуальность. Врождённым порокам сердца (ВПС) не-
редко сопутствует врождённая экстракардиальная патология. 
Особенно часто (до 35%) в сочетании с ВПС устанавливают 
диагноз порока развития желудочно-кишечного тракта (ВПР 

ЖКТ). Во многих работах отмечены неудовлетворительные 
результаты лечения детей с таким сочетанием врождённых 
пороков в отношении госпитальной смертности и периопе-
рационных осложнений. Однако до сих пор не выявлены зна-
чимые факторы риска неблагоприятных исходов у данной 
группы пациентов, которые помогли бы создать оптималь-
ный лечебный алгоритм и улучшить прогноз заболеваний.

Цель: провести сравнительный анализ госпитальных 
результатов хирургического лечения детей с сочетанием 
ВПР ЖКТ с ВПС и детей с изолированными ВПС.

Материалы и методы. В ретроспективное исследование 
были включены 102 ребёнка: 51 пациент с сочетанием ВПР 
ЖКТ с ВПС и 51 ребёнок с изолированными ВПС. Пациен-
ты были подобраны в соотношении 1:1 с учётом диагноза, 
операции, хирурга, генетического синдрома. Все дети про-
ходили лечение в стационаре в 2015–2020 гг. Средний воз-
раст детей составил 251 ± 28 дней, 45% из них — мальчики.

Результаты. Установлено, что больные с сочетани-
ем врождённых пороков требуют более длительной ИВЛ в 
сравнении с детьми с изолированными ВПС: 3,5 (2,2–4,9) 
и 2,1 (1,2–3,1) дня (p = 0,035), более длительного пребыва-
ния в ОРИТ — 7,8 (5,9–9,6) и 5,9 (4,6–7,2) дня (p = 0,042) 
и в стационаре — 29,9 (24,6–16,3) и 19,03 (16,3–21,8) дня  
(p = 0,001). Также дети с сочетанием пороков в послеопераци-
онном периоде чаще имеют резидуальные проявления ВПС:  
7 (13,7%) и 1 (1,96%), p = 0,041 и требуют повторных опе-
раций: 12 (23,5%) и 4 (7,8%; p = 0,001); более подвержены 
наступлению паралитического илеуса 13 (27,1%) и 5 (9,8%), 
p = 0,024 и инфекционных осложнений — 22 (45,8%) и 11 
(21,6%), p = 0,009. В группе исследования было 4 леталь-
ных исхода, в группе контроля — 0 (p = 0,041). При регрес-
сионном анализе отмечена взаимосвязь риска летального ис-
хода с тяжёлой белково-энергетической недостаточностью  
(p = 0,032), дыхательной недостаточностью (p = 0,008), не-
корригированными ВПР ЖКТ (p = 0,038), индексом инотроп-
ной поддержки (p = 0,001) и количеством перелитых компо-
нентов крови (p = 0,01). 

Заключение. Госпитальные результаты хирургического 
лечения детей с сочетанием ВПР ЖКТ и ВПС имеют зна-
чимые отличия от результатов лечения детей с изолирован-
ными ВПС. Выявлены взаимосвязи между риском леталь-
ного исхода и клинико-демографическими характеристи-
ками детей с сочетанием врождённых пороков.

* * *


