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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ

АКМ — активная клеточная масса 
ДЦП — детский церебральный паралич 
ИМТ — индекс массы тела 
ЛФК — лечебная физическая культура 
МКБ-10 — Международная классификация болезней десятого пересмотра 
МРТ — магнитно-резонансная томография 
ПВЛ — перивентрикулярная лейкопатия 
ЦНС — центральная нервная система 
ЧД — частота дыхания 
ЧСС — частота сердечных сокращений 
ЭЭГ — электроэнцефалография 
ESPGHAN (от European Society for Paediatric Gastroenterology Hepatology 
and Nutrition) — Европейское общество педиатров, гастроэнтерологов, 
гепатологов и нутрициологов 
GMFCS (от Gross Motor Function Classifi cation System) — международная 
система оценки глобальных моторных функций у пациентов старше 2 лет 
с детским церебральным параличом 
MACS (от Manual Ability Classifi cation System) — система классификации 
мануальных способностей у детей и подростков старше 4 лет с детским 
церебральным параличом 
Z-score — оценка отклонения значений индивидуального показателя 
от среднего значения для данной популяции, деленная на стандартное 
отклонение среднего значения 
Z-score BAZ (BMI-for-Age Z-score) — значение Z-score индекса массы тела 
для возраста 
Z-score HAZ (Height-for-Age Z-score) — значение Z-score длины тела для 
возраста 
Z-score WAZ (Weight-for-Age Z-score) — значение Z-score массы тела для 
возраста 
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ВВЕДЕНИЕ 

Детский церебральный паралич (ДЦП) — это группа стабильных 
нарушений развития моторики и поддержания позы, которые приводят 
к ограничению функциональной активности и двигательным наруше-
ниям, обусловленным непрогрессирующим повреждением и/или ано-
малией развивающегося головного мозга у плода или новорожденного 
ребенка [1].

ДЦП — самая частая неврологическая патология, приводящая к инва-
лидности у пациентов в возрасте до 18 лет [2–4]. Распространенность 
ДЦП в мире остается достаточно высокой и составляет 1,6–2,8 случая 
на 1000 живорожденных детей [5–9]. В Москве распространенность ДЦП 
составляет 1,9 на 1000 живорожденных детей [10]. Эпидемиологические 
показатели ДЦП в значительной степени ассоциированы с гестационным 
возрастом детей; наиболее часто ДЦП встречается у недоношенных детей 
с массой тела при рождении < 1000 г [3]. Считается, что среди недоно-
шенных детей с экстремально низкой массой тела при рождении риск 
формирования ДЦП возрастает стократно [11, 12].

Эта патология затрагивает спектр интересов не только неврологов 
и ортопедов, но и представителей многих других педиатрических спе-
циальностей [13–16]. Тем не менее в нашей стране по настоящее время 
не разработано методологии диагностического и реабилитационного 
алгоритма по сопровождению детей с ДЦП специалистами разных про-
филей. Представления о ДЦП как о преимущественно двигательной 
патологии на протяжении последних десятилетий значительно менялись, 
и в настоящее время заболевание считается комплексным, затрагиваю-
щим многие системы головного мозга, что обусловливает необходимость 
методологического изучения данной формы патологии с целью определе-
ния особенностей течения заболевания на фоне лечения и реабилитации 
пациентов [17–21].

Многие вопросы медицинского сопровождения детей с ДЦП остаются 
нерешенными. До сих пор пациенты с ДЦП вакцинируются по инди-
видуальному Национальному календарю профилактических прививок 
в ограниченном объеме либо не вакцинируются вовсе. Данное обстоя-
тельство создает существенные риски по заболеванию инфекционными 
болезнями детей с ДЦП и увеличивает прослойку неиммунизированных 
граждан, что в свою очередь негативно сказывается на эпидемиологиче-
ской обстановке всей страны в целом [22, 23].
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Трудно переоценить значение и влияние нутритивного статуса детей, 
страдающих ДЦП, на их реабилитационный потенциал. О нарушениях 
нутритивного статуса у детей с ДЦП сообщают В. М. Студеникин (2016), 
E. Scarpato и соавт. (2017), K. Aydin и соавт. (2018), а также J. A. García 
Íñiguez и соавт. (2018). Несмотря на необходимость исследования и про-
ведения своевременной адекватной коррекции нарушений нутритив-
ного статуса данных пациентов, привлечение диетологов к их лечению 
по-прежнему остается недостаточным [24–28].

Многообразие генетически детерминированных болезней, имити-
рующих симптомы ДЦП, диктует необходимость участия клинических 
генетиков, а также проведения генетических исследований у больных 
с подозрением на ДЦП как можно в более ранние сроки [29–35]. В тех 
клинических ситуациях, когда имеется редкое (орфанное) заболевание, 
для которого разработана патогенетическая ферментозаместительная 
терапия, это не только сохраняет жизнь ребенка, но и значительно улуч-
шает качество его жизни, замедляет наступление инвалидизации [36, 37]. 
Необходимо отметить, что ранняя верификация генетически обусловлен-
ных болезней, маскирующихся под ДЦП, позволяет уменьшить частоту 
рождения больных детей в отягощенных семьях, сокращая заболева-
емость в российской популяции в целом. Кроме того, своевременная 
диагностика дает возможность значительно сэкономить фармакозатраты 
и другие ресурсы при организации лечебного и восстановительного 
процесса у больных детей, что имеет в том числе и огромное социальное 
значение.

Мультидисциплинарность и комплексный подход являются осно-
вой современных представлений о проблеме ДЦП у детей, подростков 
и совершеннолетних пациентов [38]. Поэтому все новейшие достиже-
ния современной клинической медицины необходимо максимально 
имплементировать в практику повседневной деятельности специалистов 
различных врачебных специальностей, задействованных в оказании 
помощи пациентам, страдающим этим нередким видом неврологической 
патологии.

В Российской Федерации широко обсуждается значимость мульти-
дисциплинарного сопровождения детей с ДЦП в контексте методов 
восстановительного лечения, при этом диагностике и лечению комор-
бидной патологии, оказывающей негативное влияние на течение детского 
церебрального паралича, не уделяется должного внимания. Отсутствие 
дифференциально-диагностического алгоритма ДЦП с наследственными 
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болезнями приводит к гиподиагностике генетически детерминирован-
ных заболеваний в клинической практике и ошибкам в тактике ведения 
пациентов. Остается недооцененным влияние белково-энергетической 
недостаточности на течение детского церебрального паралича, что вме-
сте с отсутствием алгоритма диагностики и коррекции нутритивных 
нарушений приводит к неоказанию своевременной и адекватной меди-
цинской помощи больным ДЦП и, как следствие, снижению их реабили-
тационного потенциала. В клинические рекомендации по ДЦП и в стан-
дарты оказания первичной медико-санитарной и специализированной 
медицинской помощи на этапах диагностики и лечения не включены 
врачи различных специальностей, необходимые для обеспечения муль-
тидисциплинарного медицинского сопровождения детей с ДЦП.

В отделении психоневрологии и психосоматической патологии ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей» Минздрава РФ было проведено клиническое 
исследование, целью которого явилось обоснование необходимости 
мультидисциплинарного сопровождения детей с ДЦП на диагностиче-
ском и терапевтическом этапах оказания медицинской помощи. В ходе 
выполнения работы были решены следующие задачи: представлены 
структура ДЦП, клинико-инструментальные характеристики разных 
форм ДЦП; определены предикторы, указывающие на вероятность тече-
ния генетически детерминированного заболевания, имитирующего 
ДЦП, и предложен дифференциально-диагностический алгоритм ДЦП 
с наследственными болезнями; оценен спектр коморбидной патологии; 
углубленно изучен нутритивный статус и разработан алгоритм диагно-
стики и коррекции нутритивных нарушений у детей с ДЦП и сопутству-
ющей белково-энергетической недостаточностью; научно обоснована 
необходимость обеспечения мультидисциплинарного медицинского 
сопровождения детей с ДЦП и расширения перечня профильных специ-
алистов, включенных в клинические рекомендации по ДЦП и стандарты 
оказания медицинской помощи больным ДЦП.
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ГЛАВА 1. КЛИНИКО-ИНСТРУМЕНТАЛЬНАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА 
ПАЦИЕНТОВ С ДЕТСКИМ ЦЕРЕБРАЛЬНЫМ ПАРАЛИЧОМ 

Под нашим наблюдением находилось 357 детей в возрасте от 1 года 
до 17 лет 11 месяцев. Всем пациентам первоначально был установ-
лен диагноз «Детский церебральный паралич» (код по МКБ-10 G80), 
из них спастический церебральный паралич (G80.0) диагностирован 
у 103 (28,8%), спастическая диплегия (G80.1) — у 98 (27,5%), детская 
гемиплегия (G80.2) — у 46 (12,9%), другой вид детского церебрального 
паралича (G80.8) — у 66 (18,5%). Таким образом, у 313 (87,7%) пациентов 
окончательным диагнозом был детский церебральный паралич (G80).

Необходимо отметить, что у 44 (12,3%) наблюдаемых пациентов напра-
вительный диагноз ДЦП был пересмотрен и в более отдаленном периоде 
верифицирован иной клинический диагноз, во всех клинических наблю-
дениях — генетически детерминированный. Так, наибольшее количе-
ство пациентов (34; 77,3%), наблюдающихся исходно с неправомочным 
диагнозом ДЦП, отмечалось при другом виде детского церебрального 
паралича (G80.8). У 5 (11,3%) больных был первично установлен диагноз 
спастической диплегии (G80.1), у 4 (9,1%) — спастический церебральный 
паралич (G80.0) и у 1 (2,3%) — детская гемиплегия (G80.2).

1.1. Детский церебральный паралич (G80) 

Под нашим наблюдением находилось 313  детей с  ДЦП, из  них 
183 (58,5%) мальчика и 130 (41,5%) девочек.

Согласно данным анамнеза, на 1-й минуте жизни наблюдаемые паци-
енты были оценены по шкале APGAR следующим образом: на 1–3 бал-
ла — 82 (26,2%) ребенка, на 4–6 баллов — 120 (38,3%), на 7–9 баллов — 
111 (35,5%). В ходе исследования было установлено, что у больных 
с низкими оценками по шкале APGAR на 1-й минуте жизни отмечалась 
тяжелая задержка психоречевого и моторного развития на первом году 
жизни (r = -0,2, p = 0,019 и r = -0,2, p = 0,001 соответственно). Кроме 
того, у этих пациентов достоверно чаще выявлялись снижение остроты 
зрения (r = -0,25, p < 0,001) и частичная атрофия зрительных нервов 
(r = -0,2, p = 0,004). Именно у этих детей впоследствии достоверно чаще 
отмечались тяжелые нарушения глобальных моторных функций (Gross 
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Motor Function Classifi cation System, GMFCS) (r = -0,2, p < 0,001) и ману-
альных способностей (Manual Ability Classifi cation System, MACS) (r = -0,2, 
p = 0,037), а также формировались контрактуры суставов (r = -0,2, 
p = 0,001), выявлялись ограничение отведения в тазобедренных суста-
вах (r = -0,35, p < 0,001) и патологические изменения со стороны стоп 
(r = -0,2, p = 0,001). В последующем у пациентов с ДЦП, имеющих низкие 
оценки по шкале APGAR на 1-й минуте жизни, по результатам магнит-
но-резонансной томографии (МРТ) головного мозга достоверно чаще 
выявлялась диффузная церебральная атрофия (r = -0,24, p < 0,001).

Оценки по шкале APGAR на 5-й минуте жизни распределились следу-
ющим образом: 1–3 балла — у 19 (6,1%) детей, 4–6 баллов — у 130 (41,5%), 
7–9 баллов — у 164 (52,4%). Проведенный корреляционный анализ пока-
зал, что у детей с низкими оценками по шкале APGAR на 5-й минуте 
жизни чаще отмечалась тяжелая задержка психоречевого и моторного 
развития на первом году жизни (r = -0,2, p = 0,016 и r = -0,2, p = 0,001 соот-
ветственно). У этих больных достоверно чаще регистрировались сниже-
ние остроты зрения (r = -0,27, p < 0,001) и частичная атрофия зрительных 
нервов (r = -0,21, p < 0,001). Также достоверно чаще развивалась вторич-
ная нейроортопедическая патология: ограничение отведения тазобедрен-
ных суставов (r = -0,34, p < 0,001), патологические изменения со стороны 
стоп (r = -0,21, p < 0,001), контрактуры суставов (r = -0,2, p = 0,001). Кроме 
того, у этих детей впоследствии отмечались тяжелые нарушения глобаль-
ных моторных функций по GMFCS (r = -0,21, p < 0,001) и мануальных 
способностей по MACS (r = -0,2, p = 0,026). Диффузная церебральная 
атрофия по данным МРТ достоверно чаще регистрировалась у больных, 
имеющих низкие оценки по шкале APGAR на 5-й минуте жизни (r = -0,25, 
p < 0,001).

Масса тела при рождении у наблюдаемых пациентов составляла 
от 520 г до 4540 г, при этом средняя масса тела при рождении — 2459 г 
(1400,0; 3625,0). Проведенный корреляционный анализ выявил пря-
мую связь низкой массы тела детей при рождении с низкими оценками 
по шкале APGAR на 1-й и 5-й минутах жизни (r = 0,32, p < 0,001). Кроме 
того, у этих больных достоверно чаще отмечалось снижение остроты зре-
ния (r = 0,3, p < 0,001). Интересным представляется тот факт, что низкий 
вес при рождении не имеет прямой связи с дисфагией и слюнотечением, 
и данные клинические симптомы достоверно чаще отмечались у паци-
ентов с нормальными весовыми показателями при рождении (r = 0,26, 
p = 0,018 и r = 0,3, p = 0,016 соответственно). В то же время вторичная 
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нейроортопедическая патология развивалась достоверно чаще у больных 
с низкой массой тела при рождении: контрактуры на 3 и более суставных 
уровнях (r = -0,27, p = 0,034), ограничение отведения в тазобедренных 
суставах (r = -0,33, p < 0,001), вывихи (r = -0,28, p < 0,001), подвыви-
хи (r = -0,26, p < 0,001), дисплазия тазобедренных суставов (r = -0,24, 
p < 0,001), увеличенный шейно-диафизарный угол (coxa valga) (r = -0,24, 
p < 0,001), деформации стоп (r = -0,23, p = 0,006). Оперативное ортопе-
дическое лечение достоверно чаще проводилось больным, рожденным 
с низкой массой тела (r = -0,26, p = 0,004).

Основные клинические симптомы ДЦП манифестировали с рождения 
у 286 (91,4%) пациентов, у 14 (4,5%) — на первом году жизни, в возрасте 
от 1 года до 2 лет — у 12 (3,8%), от 2 до 3 лет — у 1 (0,3%).

Анализ анамнестических данных показал, что у 6 (1,9%) детей с ДЦП 
задержки психоречевого развития на первом году жизни не отмечалось. 
У 34 (10,9%) больных зарегистрирована легкая задержка психоречево-
го развития, у 79 (25,2%) — среднетяжелая, у 194 (62,0%) — тяжелая. 
Ни у одного пациента не отмечалось нормального моторного разви-
тия на первом году жизни: легкая задержка зафиксирована у 7 (2,2%) 
больных, среднетяжелая — у 71 (22,7%), в то время как тяжелая — 
у 235 (75,1%). В ходе исследования была выявлена прямая связь между 
задержкой психоречевого и моторного развития на первом году жизни 
у наблюдаемых пациентов (r = 0,68, p < 0,001). Кроме того, проведен-
ный корреляционный анализ обнаружил прямую корреляцию степени 
задержки психоречевого и моторного развития на первом году жизни 
с уровнем глобальных моторных функций по GMFCS (r = 0,67, p < 0,001) 
и мануальных способностей наблюдаемых детей по MACS (r = 0,46, 
p < 0,001).

Прогрессирующее течение заболевание было зарегистрировано 
у 4 (1,3%) пациентов, из них утрата ранее приобретенных психических 
и моторных навыков — у 3 (1,0%) больных.

Профилактическая вакцинация проведена согласно национально-
му календарю профилактических прививок 1 (0,3%) ребенку с ДЦП, 
по  индивидуальному календарю профилактических прививок  — 
116 (37,1%); 196 (62,6%) пациентов не вакцинированы в связи с наличием 
медицинского отвода по основному заболеванию.

У всех наблюдаемых пациентов была проведена оценка глобаль-
ного уровня формирования моторики с  использованием системы 
GMFCS, согласно которой у 27 (8,6%) детей отмечался GMFCS I уров-
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ня, у 60 (19,2%) — GMFCS II уровня, у 77 (24,6%) — GMFCS III уровня, 
у 92 (29,4%) — GMFCS IV уровня, у 57 (18,2%) — GMFCS V уровня.

Все наблюдаемые пациенты, достигшие возраста 4 лет (163; 52,1%), 
были оценены по системе классификации MACS: уровень 1 установлен 
у 37 (22,7%) детей, уровень 2 — у 49 (30,1%), уровень 3 — у 26 (15,9%), 
уровень 4 — у 24 (14,7%), уровень 5 — у 27 (16,6%).

Проведенный корреляционный анализ обнаружил прямую связь 
между уровнями GMFCS и MACS у детей с ДЦП (r = 0,73, p < 0,001).

Сочетание оценок по шкалам GMFCS и MACS у наблюдаемых паци-
ентов с ДЦП представлено в табл. 1.

Таблица 1. Сочетание уровней GMFCS и MACS у пациентов с детским цере-
бральным параличом 

MACS, 
n (%)

GMFCS, 
n (%)

1 2 3 4 5

I 12 (3,8) 3 (1,0) 3 (1,0) 1 (0,3) -
II 13 (4,1) 15 (4,8) 3 (1,0) - -
III 12 (3,8) 30 (9,6) 6 (1,9) 3 (1,0) -
IV - 1 (0,3) 13 (4,1) 16 (5,1) 11 (3,5)
V - - 1 (0,3) 4 (1,3) 16 (5,1)

 
Оценка психического статуса пациентов с  ДЦП показала, что 

у 20 (6,4%) детей психическое развитие соответствовало возрастной нор-
ме, при этом у 77 (24,6%) больных отмечалось отставание психического 
развития на 1 период от возрастной нормы, у 70 (22,4%) — на 2–3 пери-
ода, у 146 (46,6%) — на 4 и более периодов.

Исследование зрительных функций у пациентов с ДЦП обнаружило 
частичную атрофию зрительных нервов у 116 (37,1%), при этом острота 
зрения была снижена у 262 (83,7%) больных. У 121 (38,7%) ребенка отме-
чался сходящийся страбизм, в то время как расходящийся — у 51 (16,3%). 
У 141 (45,0%) ребенка страбизм отсутствовал. В ходе проведенного иссле-
дования выявлена прямая корреляционная зависимость между сниже-
нием остроты зрения и задержкой психоречевого и моторного развития 
наблюдаемых детей на первом году жизни (r = 0,47, p < 0,001 и r = 0,45, 
p < 0,001 соответственно). Кроме того, определена прямая связь сниже-
ния остроты зрения у детей с ДЦП с уровнями GMFCS (r = 0,46, p < 0,001) 
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и MACS (r = 0,3, p < 0,001). Представляется интересным тот факт, что 
анализ связей частичной атрофии зрительных нервов с задержкой пси-
хоречевого и моторного развития на первом году жизни выявил их мень-
шую значимость по сравнению с аналогичными при снижении остроты 
зрения (r = 0,39, p < 0,001 и r = 0,37, p < 0,001 соответственно), в то время 
как связь частичной атрофии зрительных нервов с оценками по GMFCS 
и MACS, наоборот, была более выраженной (r = 0,53, p < 0,001 и r = 0,45, 
p < 0,001 соответственно).

Оценка сохранности слухового анализатора выявила снижение остро-
ты слуха у 37 (11,8%) детей, при этом сенсоневральная тугоухость заре-
гистрирована у 33 (10,5%) пациентов. Проведенный корреляционный 
анализ выявил наличие слабых прямых связей между снижением остро-
ты слуха и задержкой психоречевого развития наблюдаемых больных 
на первом году жизни (r = 0,18, p = 0,001). Прямая связь тугоухости 
детей с ДЦП с уровнями GMFCS и MACS была также слабой (r = 0,17, 
p = 0,003 и r = 0,15, p = 0,004 соответственно).

В неврологическом статусе у 109 (34,8%) детей отмечался псевдобуль-
барный синдром, у 56 (17,9%) — слюнотечение, у 96 (30,7%) — дисфагия. 
У 52 (16,6%) детей наблюдалось сочетание псевдобульбарного синдрома 
с дисфагией, в то время как у 42 (13,4%) пациентов было зарегистриро-
вано сочетание псевдобульбарного синдрома, дисфагии и слюнотечения. 
В ходе исследования был проведен корреляционный анализ, который 
выявил достоверно значимую прямую связь между псевдобульбарным 
синдромом и задержкой психоречевого и моторного развития больных 
на первом году жизни (r = 0,51, p < 0,001 и r = 0,36, p < 0,001 соответствен-
но). Аналогичные связи у наблюдаемых пациентов обнаружены между 
псевдобульбарным синдромом и уровнями GMFCS и MACS (r = 0,54, 
p < 0,001 и r = 0,51, p < 0,001 соответственно).

Примечательно, что прямая корреляционная зависимость между 
слюнотечением и задержкой психоречевого и моторного развития 
детей на первом году жизни была слабой (r = 0,22, p < 0,001 и r = 0,12, 
p = 0,026 соответственно) в отличие от таковой с псевдобульбарным 
синдромом. Прямая связь между слюнотечением и оценками по GMFCS 
и MACS была также слабой (r = 0,25, p < 0,001 и r = 0,24, p = 0,002 соот-
ветственно).

Наличие дисфагии у  наблюдаемых пациентов коррелировало 
с задержкой психоречевого и моторного развития на первом году жизни 
(r = 0,43, p < 0,001 и r = 0,31, p < 0,001 соответственно). Кроме того, 
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обнаружены статистически значимые корреляционные связи между 
дисфагией, псевдобульбарным синдромом и слюнотечением (r = 0,88, 
p < 0,001 и r = 0,47, p < 0,001 соответственно). У больных, имеющих дис-
фагию, зарегистрированы более тяжелые нарушения глобальных мотор-
ных функций по GMFCS и мануальных способностей по MACS (r = 0,52, 
p < 0,001 и r = 0,5, p < 0,001 соответственно). Очевидно, что данная когор-
та пациентов имела белково-энергетическую недостаточность, что под-
тверждено проведенным корреляционным анализом (r = 0,59, p < 0,001).

Оценка нутритивного статуса показала, что у  35 (11,2%) детей 
отмечалась белково-энергетическая недостаточность легкой степени, 
у 117 (37,4%) — умеренная, у 53 (16,9%) — тяжелой степени, у 108 (34,5%) 
пациентов отмечались нормальные весовые показатели. Проведенный 
корреляционный анализ обнаружил наличие статистически достовер-
ной прямой связи между белково-энергетической недостаточностью 
и задержкой психоречевого и моторного развития детей на первом году 
жизни (r = 0,55, p < 0,001 и r = 0,47, p < 0,001 соответственно). У паци-
ентов с белково-энергетической недостаточностью отмечались более 
выраженные нарушения двигательных функций по GMFCS (r = 0,61, 
p < 0,001) и MACS (r = 0,54, p < 0,001). Выявлена прямая корреляция 
между белково-энергетической недостаточностью и псевдобульбарным 
синдромом (r = 0,49, p < 0,001).

Оперативное лечение с установкой гастростомы проведено 18 (5,7%) 
детям с ДЦП, достоверно чаще оно применялось у пациентов с дисфаги-
ей (r = 0,38, p < 0,001), псевдобульбарным синдромом (r = 0,34, p < 0,001) 
и белково-энергетической недостаточностью (r = 0,37, p < 0,001), а так-
же у больных с тяжелыми нарушениями по GMFCS и MACS (r = 0,3, 
p < 0,001 и r = 0,25, p < 0,001 соответственно). Кроме того, эти больные 
имели в анамнезе задержку психоречевого (r = 0,2, p = 0,001) и мотор-
ного развития (r = 0,2, p = 0,009) на первом году жизни. Оперативные 
вмешательства по установке гастростомы достоверно чаще проводились 
наблюдаемым пациентам в возрасте до 5 лет (r = -0,26, p = 0,008).

Гипоплазия эмали зубов и кариес наблюдались в 55 (17,6%) случаях, 
при этом наблюдения и лечения у стоматолога не получал ни один ребе-
нок с ДЦП. Данные симптомы достоверно чаще развивались у детей 
с задержкой психоречевого и моторного развития на первом году жизни 
(r = 0,3, p < 0,001 и r = 0,23, p < 0,001 соответственно). Кроме этого, выяв-
лена прямая корреляционная связь гипоплазии эмали зубов и кариеса 
с псевдобульбарным синдромом (r = 0,41, p < 0,001), слюнотечением 
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(r = 0,33, p < 0,001), дисфагией (r = 0,39, p < 0,001) и белково-энергетиче-
ской недостаточностью (r = 0,32, p < 0,001). Интересным представляется 
наличие прямой связи между стоматологической патологией и степенью 
нарушений глобальных моторных функций по GMFCS и мануальных спо-
собностей по MACS наблюдаемых детей с ДЦП (r = 0,35, p < 0,001 и r = 0,5, 
p < 0,001 соответственно). При проведении МРТ головного мозга у боль-
ных с гипоплазией эмали зубов и кариесом достоверно чаще выявлялась 
диффузная атрофия вещества головного мозга (r = 0,2, p = 0,001).

Исследование нейроортопедического статуса проводилось всем наблю-
даемым пациентам, полученные результаты свидетельствуют о наличии 
сформировавшихся контрактур: на 1 суставном уровне — у 49 (15,7%), 
на 2 уровнях — у 77 (24,6%), на 3 и более уровнях — у 97  (31,0%); 
90 (28,7%) детей не имели контрактур суставов. Проведенный корре-
ляционный анализ выявил прямую связь между наличием контрак-
тур суставов и задержкой моторного развития на первом году жизни 
у наблюдаемых пациентов (r = 0,2, p < 0,001). Контрактуры суставов 
регистрировались достоверно чаще у больных с тяжелыми нарушениями 
глобальных моторных функций по GMFCS и мануальных способностей 
по MACS (r = 0,37, p < 0,001 и r = 0,35, p < 0,001 соответственно).

Патологическая установка стоп отмечалась у  178 (56,9%) детей, 
у 109 (34,8%) пациентов имелись костные деформации стоп. У 26 (8,3%) 
больных патологические изменения со стороны стоп отсутствовали. 
Выявлена прямая корреляционная зависимость между наличием костных 
деформаций стоп у детей с ДЦП и задержкой их моторного развития 
на первом году жизни (r = 0,31, p < 0,001). Кроме того, установлено, что 
наиболее выраженные патологические изменения со стороны стоп отме-
чались у больных с тяжелыми двигательными нарушениями по GMFCS 
(r = 0,33, p < 0,001). Укорочение нижней конечности было односторонним 
у 41 (13,1%) ребенка, двусторонним — у 3 (1,0%). Верхняя конечность 
была укорочена с одной стороны у 34 (10,9%) больных, в то время как 
у 3 (1,0%) детей отмечалось двустороннее укорочение рук. В ходе исследо-
вания выявлена статистически значимая прямая связь укорочения ниж-
них конечностей с укорочением верхних конечностей (r = 0,7, p < 0,001).

Ограничение отведения в  тазобедренных суставах не  выявлено 
у 60 (19,2%) больных, у 35 (11,2%) пациентов оно носило односторонний 
характер, у 218 (69,6%) детей отмечалось с двух сторон. Данный клини-
ческий симптом достоверно чаще встречался у больных с выраженны-
ми патологическими изменениями со стороны стоп (r = 0,54, p < 0,001) 
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и у пациентов со сформировавшимися контрактурами других суставов 
(r = 0,46, p < 0,001). Кроме того, достоверно чаще ограничение отведения 
в тазобедренных суставах отмечалось у детей с задержкой моторного раз-
вития на первом году жизни (r = 0,35, p < 0,001) и у больных с тяжелыми 
нарушениями глобальных моторных функций (GMFCS) (r = 0,39, p < 0,001).

Рентгенологическое обследование тазобедренных суставов у детей 
с ДЦП выявило следующие патологические изменения: coxa valga — 
у 128 (41,0%), нестабильность — у 24 (7,7%), дисплазия — у 23 (7,3%), 
подвывих — у 64 (20,4%), вывих — у 10 (3,2%). У 64 (20,4%) больных 
рентгенологическое обследование не выявило патологических изме-
нений. Проведенный корреляционный анализ обнаружил прямую 
связь coxa valga с задержкой моторного развития на первом году жизни 
наблюдаемых пациентов (r = 0,25, p < 0,001) и наличием контрактур 
других суставов (r = 0,27, p < 0,001). Кроме того, у детей с выявленной 
деформацией стоп и тяжелыми двигательными нарушениями по GMFCS 
достоверно чаще при рентгенологическом обследовании тазобедрен-
ных суставов регистрировалась coxa valga (r = 0,22, p < 0,001 и r = 0,21, 
p < 0,001 соответственно).

Консервативное ортопедическое лечение спорадически получали 
149 (47,6%) детей с ДЦП, у 10 (3,2%) пациентов оно проводилось пер-
манентно, 154 (49,2%) ребенка не получали консервативной ортопеди-
ческой терапии. Следует отметить, что консервативное ортопедическое 
лечение достоверно чаще применялось у больных, имеющих задержку 
психоречевого и моторного развития на первом году жизни (r = 0,35, 
p < 0,001 и r = 0,28, p < 0,001 соответственно). Кроме того, оно применя-
лось преимущественно у пациентов с тяжелыми нарушениями глобаль-
ных моторных функций по GMFCS и мануальных способностей по MACS 
(r = 0,33, p < 0,001 и r = 0,2, p = 0,031 соответственно).

Оперативная коррекция нейроортопедических нарушений проведе-
на 23 (7,3%) детям на одном суставном уровне и 2 (0,6%) пациентам — 
на двух суставных уровнях. Обнаружена прямая связь между проведе-
нием ортопедического хирургического лечения и наличием контрактур 
суставов у наблюдаемых пациентов (r = 0,23, p < 0,001). Установлено, что 
оперативное лечение вторичной нейроортопедической патологии было 
проведено больным, не получавшим консервативной ортопедической 
терапии (r = -0,26, p < 0,001).

Видеоэлектроэнцефалографический мониторинг обнаружил наличие 
эпилептиформной активности у 205 (65,5%) детей с ДЦП. Региональная 
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эпилептиформная активность была зарегистрирована у 203 (99,0%) паци-
ентов, в то время как диффузная — у 75 (36,6%). У 64 (31,2%) больных 
отмечалось наличие как региональной, так и диффузной эпиактивности. 
Эпилептиформная активность зафиксирована во время бодрствования 
у 194 (94,6%) пациентов, во сне — у 203 (99,0%). У 175 (85,4%) детей она 
регистрировалась как во время бодрствования, так и во время сна, при 
этом только у 111 (54,1%) из 205 пациентов с выявленной эпиактив-
ностью установлен диагноз структурной эпилепсии. Таким образом, 
у 111 (35,5%) пациентов с ДЦП отмечалась эпилепсия.

В зависимости от семиологии эпилептические приступы распреде-
лялись следующим образом: билатеральные с фокальным началом — 
у 57 (51,4%) детей, фокальные — у 42 (37,8%), генерализованные — 
у 12 (10,8%).

В ходе исследования проводился корреляционный анализ, который 
обнаружил прямую связь между наличием эпилептиформной активности 
и задержкой психоречевого и моторного развития наблюдаемых паци-
ентов на первом году жизни (r = 0,25, p < 0,001 и r = 0,21, p < 0,001 соот-
ветственно). Кроме того, выявлена корреляционная зависимость эпи-
лептиформной активности с частичной атрофией зрительных нервов 
(r = 0,28, p < 0,001). Достоверно чаще эпиактивность была зарегистриро-
вана у детей с выраженными нарушениями по GMFCS и MACS (r = 0,25, 
p < 0,001 и r = 0,35, p < 0,001 соответственно).

Согласно анамнестическим данным, на терапии антиконвульсантами 
находился 121 (59,0%) ребенок с обнаруженной эпилептиформной актив-
ностью, на момент включения в исследование — 110 (53,6%) детей. Следует 
отметить, что у 10 (4,9%) пациентов, получавших противосудорожную 
терапию в анамнезе, эпилептических приступов не было ни разу в жизни.

Таким образом, проведенное исследование обнаружило разнообразие 
коморбидной патологии у детей с ДЦП (рис. 1).

Всем наблюдаемым пациентам с ДЦП проведена МРТ головного 
мозга, обнаружившая следующие структурные изменения: диффузную 
церебральную атрофию — у 207 (66,1%), глиозную трансформацию — 
у 184 (58,8%), перивентрикулярную лейкопатию — у 108 (34,5%), кистоз-
ную трансформацию — у 102 (32,6%), диффузное поражение белого 
вещества головного мозга — у 12 (3,8%), врожденные пороки развития 
головного мозга — у 25 (8,0%), кисту головного мозга — у 27 (8,6%), 
локальную церебральную атрофию — у 12 (3,8%). У детей с ДЦП были 
выявлены различные сочетания имеющейся структурной патологии 
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вещества головного мозга, которые распределились следующим обра-
зом: у 81 (25,9%) — кистозно-глиозная трансформация и диффузная 
церебральная атрофия, у 36 (11,5%) — глиозная трансформация и диф-
фузная церебральная атрофия, у 36 (11,5%) — перивентрикулярная 
лейкопатия и диффузная церебральная атрофия, у 16 (5,1%) — глиозная 
трансформация и перивентрикулярная лейкопатия, у 14 (4,5%) — кистоз-
ная и глиозная трансформация, у 9 (2,9%) — киста вещества головного 
мозга, глиозная трансформация и локальная церебральная атрофия, 
у 7 (2,2%) — киста вещества головного мозга и глиозная трансформация, 
у 7 (2,2%) — кистозно-глиозная трансформация и перивентрикулярная 
лейкопатия, у 6 (1,9%) — глиозная трансформация, диффузная цере-
бральная атрофия и перивентрикулярная лейкопатия, у 4 (1,3%) — гли-
озная трансформация, диффузная церебральная атрофия и врожденные 
пороки развития головного мозга, у 4 (1,3%) — кистозная трансфор-
мация, диффузная церебральная атрофия и перивентрикулярная лей-
копатия, у 4 (1,3%) — кистозно-глиозная трансформация, диффузная 
церебральная атрофия и врожденные пороки развития головного мозга, 
у 4 (1,3%) — кистозно-глиозная трансформация, диффузная церебраль-
ная атрофия и перивентрикулярная лейкопатия, у 4 (1,3%) — перивен-
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Рис. 1. Спектр коморбидной патологии у детей с детским церебральным 
 параличом 
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трикулярная лейкопатия и врожденные пороки развития головного 
мозга, у 3 (1,0%) — кистозная трансформация и перивентрикулярная 
лейкопатия, у 3 (1,0%) — диффузная церебральная атрофия и диффузное 
поражение белого вещества головного мозга (рис. 2). Единичные наблю-
дения иных сочетаний морфологических нарушений вещества головного 
мозга у наблюдаемых пациентов не анализировались.
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Рис. 2. Сочетание структурных повреждений вещества головного мозга у паци-
ентов с детским церебральным параличом 
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Проведенный корреляционный анализ показал, что у детей с глиозной 
трансформацией вещества головного мозга достоверно чаще наблюда-
лись ограничение отведения в тазобедренных суставах (r = 0,23, p < 0,001). 
Установлена прямая связь между формированием контрактур суставов 
и наличием глиозной и кистозной трансформаций вещества головного моз-
га (r = 0,23, p < 0,001 и r = 0,2, p < 0,001 соответственно). Кроме того, у боль-
ных с глиозом головного мозга при рентгенологическом исследовании 
тазобедренных суставов достоверно чаще выявлялась coxa valga (r = 0,26, 
p < 0,001). Интересным представляется тот факт, что наиболее тяжелые 
нарушения глобальных моторных функций по GMFCS и мануальных спо-
собностей по MACS отмечались у пациентов с ДЦП с глиозной и кистозной 
трансформациями вещества головного мозга (r = 0,23, p < 0,001 и r = 0,31, 
p < 0,001; r = 0,2, p < 0,001 и r = 0,29, p < 0,001 соответственно). Снижение 
остроты слуха было зарегистрировано достоверно чаще у больных с диф-
фузным поражением белого вещества головного мозга (r = 0,22, p < 0,001).

На протяжении всей жизни 277 (88,5%) пациентов с ДЦП принимали 
курсовую терапию нейротрофическими лекарственными препаратами. 
На момент включения в исследование на нейротрофической терапии 
находились 170 (54,3%) детей.

Миорелаксанты в курсовом режиме на протяжении всей жизни полу-
чал 231 (73,8%), на момент наблюдения — 20 (6,4%) детей. Проведенный 
корреляционный анализ показал, что терапия антиспастическими 
лекарственными средствами достоверно чаще применялась у больных 
со сформированными контрактурами суставов (r = 0,43, p < 0,001), огра-
ничением отведения в тазобедренных суставах (r = 0,49, p < 0,001), нали-
чием coxa valga при рентгенологическом обследовании тазобедренных 
суставов (r = 0,36, p < 0,001), тяжелыми двигательными нарушениями 
по GMFCS (r = 0,23, p < 0,001) и значительными ограничениями ману-
альных способностей по MACS (r = 0,3, p < 0,001).

Ботулинотерапия проводилась 78 (24,9%) пациентам в анамнезе, 
на момент включения в исследование — 161 (51,4%). Необходимо отме-
тить, что ботулинотерапия достоверно чаще применялась у пациентов, 
получавших терапию миорелаксантами, без достаточного положительно-
го клинического эффекта (r = 0,35, p < 0,001). Кроме того, было установле-
но, что дети, получавшие ботулинотерапию, сохраняли комплаентность 
в отношении этого метода восстановительного лечения в связи с более 
быстрым и выраженным положительным клиническим эффектом, чем 
на терапии антиспастическими лекарственными препаратами (r = 0,37, 
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p < 0,001). Проведенное исследование показало также, что лечение боту-
линическим токсином типа А проводилось чаще больным, имеющим 
ограничение отведения тазобедренных суставов (r = 0,35, p < 0,001), 
контрактуры суставов (r = 0,37, p < 0,001), тяжелые нарушения глобаль-
ных моторных функций по GMFCS (r = 0,3, p < 0,001) и мануальных 
способностей по MACS (r = 0,27, p < 0,001). Несмотря на то, что уже 
сформированные контрактуры суставов резко снижают эффектив-
ность ботулинотерапии, проведение инъекций ботулинического токсина 
типа А в мышцы других сегментов конечности является оправданным 
и высокоэффективным методом лечения спастичности.

Из немедикаментозных методов восстановительного лечения наблю-
даемые пациенты получали физиотерапию: 292 (93,3%) ребенка — маг-
нитотерапию, 294 (93,9%) — тепловые процедуры, 148 (47,3%) — электро-
процедуры, 52 (16,6%) — лазеротерапию.

Курсы массажа получили 310 (99,0%) детей, занятия лечебной физиче-
ской культурой проводились со всеми наблюдаемые пациентами (313; 100%).

Клинико-инструментальные характеристики детей с ДЦП представ-
лены в табл. 2.

Таблица 2. Клинико-инструментальные характеристики детей с детским цереб-
ральным параличом 

Анализируемый признак Детский церебральный 
паралич, n = 313 

Шкала APGAR, 1-я минута, 
баллы

1–3 82 (26,2%)
4–6 120 (38,3%)
7–9 111 (35,5%)

Шкала APGAR, 5-я минута, 
баллы

1–3 19 (6,1%)
4–6 130 (41,5%)
7–9 164 (52,4%)

Средняя масса тела 
при рождении, г - 2459 (1400,0; 3625,0)

Дебют с рождения - 286 (91,4%)
Дебют после одного года жизни - 13 (4,1%)

Задержка психоречевого 
развития на первом году 
жизни

Отсутствие 6 (1,9%)
Легкая 34 (10,9%)

Средней тяжести 79 (25,2%)
Тяжелая 194 (62,0%)
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Анализируемый признак Детский церебральный 
паралич, n = 313 

Задержка моторного развития 
на первом году

Отсутствие -
Легкая 7 (2,2%)

Средней тяжести 71 (22,7%)
Тяжелая 235 (75,1%)

Прогрессирующее течение 
заболевания - 4 (1,3%)

Утрата ранее приобретенных 
навыков - 3 (1,0%)

Вакцинация

По календарю 1 (0,3%)
Индивидуальный 

календарь 116 (37,1%)

Мед. отвод 
по заболеванию 196 (62,6%)

GMFCS

I 27 (8,6%)
II 60 (19,2%)
III 77 (24,6%)
IV 92 (29,4%)
V 57 (18,2%)

MACS

1 37 (22,7%)
2 49 (30,1%)
3 26 (15,9%)
4 24 (14,7%)
5 27 (16,6%)

Степень отставания 
психического развития

1 период 77 (24,6%)
2–3 периода 70 (22,4%)

4 и более периодов 146 (46,6%)
Частичная атрофия зрительных нервов 116 (37,1%)
Снижение остроты зрения 262 (83,7%)

Страбизм
Отсутствие 141 (45,0%)

Сходящийся 121 (38,7%)
Расходящийся 51 (16,3%)

Снижение остроты слуха 37 (11,8%)
Сенсоневральная тугоухость 33 (10,5%)
Псевдобульбарный синдром 109 (34,8%)
Слюнотечение 56 (17,9%)
Дисфагия 96 (30,7%)

Таблица 2. Продолжение
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Анализируемый признак Детский церебральный 
паралич, n = 313 

Гипоплазия эмали зубов, кариес 55 (17,6%)
Дисфагия 96 (30,7%)
Гипоплазия эмали зубов, кариес 55 (17,6%)
Наложение гастростомы 18 (5,7%)

Белково- энергетическая 
недостаточность, степень

Отсутствие 108 (34,5%)
Легкая 35 (11,2%)

Умеренная 117 (37,4%)
Тяжелая 53 (16,9%)

Контрактуры суставов, 
уровни

Отсутствие 90 (28,7%)
1 49 (15,7%)
2 77 (24,6%)

3 и более 97 (31,0%)

Стопы
Норма 26 (8,3%)

Установка 178 (56,9%)
Деформация 109 (34,8%)

Укорочение верхней 
конечности

Одностороннее 34 (10,9%)
Двустороннее 3 (1,0%)

Укорочение нижней 
конечности

Одностороннее 41 (13,1%)
Двустороннее 3 (1,0%)

Ограничение отведения 
в тазобедренных суставах

Отсутствие 60 (19,2%)
Одностороннее 35 (11,2%)

Двустороннее 218 (69,6%)

Рентген тазобедренных 
суставов

Норма 64 (20,4%)
Нестабильность 24 (7,7%)

Дисплазия 23 (7,3%)
Подвывих 64 (20,4%)

Вывих 10 (3,2%)
Coxa valga 128 (41,0%)

Эпилептиформная 
активность

Отсутствие 108 (34,5%)
Наличие 205 (65,5%)

Региональная 203 (99,0%)
Диффузная 75 (36,6%)

Бодрствование 194 (94,6%)
Сон 203 (99,0%)

Таблица 2. Продолжение
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Анализируемый признак Детский церебральный 
паралич, n = 313 

Эпилепсия 111 (35,5%)

Семиология эпилептических 
приступов

Фокальные 42 (37,8%)
Билатеральные 

с фокальным началом 57 (51,4%)

Генерализованные 12 (10,8%)

Магнитно-резонансная 
томография головного мозга

Атрофия 207 (66,1%)
Глиоз 184 (58,8%)
Киста 27 (8,6%)

Кистозная 
трансформация 102 (32,6%)

Перивентрикулярная 
лейкопатия 108 (34,5%)

Диффузное поражение 
белого вещества 12 (3,8%)

Врожденный порок 
развития 25 (8,0%)

 
1.2. Спастический церебральный паралич (G80.0) 

В исследование было включено 103 ребенка со спастическим цере-
бральным параличом, из них 58 (56,3%) мальчиков и 45 (43,7%) девочек. 
Анализ анамнестических данных пациентов с указанной нозологической 
формой обнаружил, что 36 (34,9%) детей были оценены на 1-й мину-
те жизни на 1–3 балла по шкале APGAR, 46 (44,7%) — на 4–6 баллов, 
21 (20,4%) — на 7–9 баллов. Оценки по шкале APGAR на 5-й минуте 
жизни распределились следующим образом: 1–3 балла — у 9 (8,7%) детей, 
4–6 баллов — у 53 (51,5%), 7–9 баллов — у 41 (39,8%). Таким образом, 
более 1/3 пациентов (34,9%) со спастическим церебральным параличом 
родились в крайне тяжелом состоянии и почти половина детей (44,7%) — 
в тяжелом и среднетяжелом состоянии. К 5-й минуте жизни 9 (8,7%) 
пациентов оставались в крайне тяжелом, а 53 (51,5%) — в тяжелом 
и среднетяжелом состоянии.

Масса тела при рождении у детей со спастическим церебральным 
параличом варьировала от 520 до 4080 г, средняя масса тела при рожде-
нии наблюдаемых пациентов — 2250 г (1400,0; 3200,0).

Таблица 2. Продолжение
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У всех 103 (100%) пациентов со спастическим церебральным пара-
личом манифестация клинических симптомов отмечалась с рождения.

У 5 (4,8%) пациентов на первом году жизни отмечалась среднетяжелая 
задержка психоречевого развития, в то время как у 98 (95,2%) детей — 
она была тяжелой. Что касается задержки моторного развития на первом 
году жизни, то у всех 103 (100%) пациентов она была тяжелой степени.

Прогрессирующее течение заболевания и утрата ранее приобретенных 
психических и моторных навыков не были зарегистрированы ни у одного 
пациента.

Представляется интересным тот факт, что, несмотря на отсутствие 
прогредиентности данного заболевания, лишь 10 (9,7%) детей были 
вакцинированы по индивидуальному календарю профилактических 
прививок, в то же время 93 (90,3%) ребенка не были привиты в связи 
с медицинскими отводами по основному заболеванию.

У всех наблюдаемых пациентов была проведена оценка глобаль-
ного уровня формирования моторики с  использованием системы 
GMFCS, согласно которой у 63 (61,2%) больных отмечался GMFCS IV 
и у 40 (38,8%) — GMFCS V. Таким образом, у всех пациентов со спасти-
ческим церебральным параличом отмечались выраженные двигательные 
нарушения: ограничение самостоятельного передвижения (в том числе 
с использованием ручных приспособлений) или полная зависимость 
ребенка от посторонней помощи (перевозка в коляске/инвалидном 
кресле).

Все наблюдаемые пациенты с  ДЦП, достигшие возраста 4  лет 
(40 детей; 38,8%), были оценены по системе классификации ману-
альных способностей MACS: 1-й, 2-й и 3-й уровни не установлены 
ни в одном случае, уровень 4 зарегистрирован у 16 (40,0%) детей, уро-
вень 5 — у 24 (60,0%).

Таким образом, у всех пациентов со спастическим церебральным 
параличом отмечалось значительное ограничение манипулятивной дея-
тельности с ограничением объема и успешности выполняемых действий 
или тяжелое стойкое ограничение в выполнении простых действий, 
нуждающихся в тотальной помощи окружающих. Сочетание оценок 
по шкалам GMFCS и MACS представлено в табл. 3.

При оценке психического статуса детей со спастическим церебраль-
ным параличом было установлено, что у 11 (10,7%) пациентов степень 
отставания психического развития от возрастной нормы составляла 
2–3 периода, в то время как у 92 (89,3%) больных — 4 и более периодов.
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Таблица 3. Сочетание уровней GMFCS и MACS у пациентов со спастическим 
церебральным параличом 

MACS, 
n (%)

GMFCS, 
n (%)

1 2 3 4 5

I - - - - -
II - - - - -
III - - - - -
IV - - - 13 (12,6) 11 (10,7)
V - - - 3 (2,9) 13 (12,6)

 
Анализ зрительных нарушений у пациентов со спастическим цере-

бральным параличом обнаружил наличие частичной атрофии зри-
тельных нервов у 69 (67,0%) детей, при этом снижение остроты зрения 
зафиксировано у всех (103; 100%) наблюдаемых больных. Сходящийся 
страбизм отмечался в 44 (42,7%) случаях, в то время как расходящий-
ся — в 28 (27,2%). У 31 (30,1%) ребенка страбизм не был зафиксирован.

Исследование сохранности слухового анализатора у детей со спа-
стическим церебральным параличом выявило снижение остроты слуха 
только у 12 (11,6%) пациентов, при этом сенсоневральная тугоухость 
зарегистрирована у 10 (9,7%) детей. У 91 (88,4%) ребенка нарушений 
со стороны органов слуха не зафиксировано.

При исследовании неврологического статуса наблюдаемых детей 
наличие псевдобульбарного синдрома было выявлено у 63 (61,2%), слю-
нотечения — у 30 (29,1%), дисфагии — у 57 (55,3%). У 31 (30,1%) ребен-
ка отмечалось сочетание псевдобульбарного синдрома с дисфагией, 
в то время как сочетание псевдобульбарного синдрома, дисфагии и слю-
нотечения — у 26 (25,2%) больных. При этом у 8 (7,8%) детей отмечалась 
белково-энергетическая недостаточность легкой, у 50 (48,5%) — уме-
ренной, у 32 (31,1%) — тяжелой степени; у 13 (12,6%) пациентов белко-
во-энергетическая недостаточность не зарегистрирована.

У 38 (36,9%) пациентов наблюдались патологические изменения со 
стороны зубов в виде гипоплазии эмали и кариеса, тем не менее ни один 
из них не был осмотрен и пролечен стоматологом.

При оценке нейроортопедического статуса было установлено, что 
у 15 (14,6%) детей отсутствовали сформированные контрактуры суста-
вов, в то время как у 13 (12,6%) пациентов они были зарегистрированы 
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на 1 суставном уровне, у 21 (20,4%) ребенка — на 2 и у 54 (52,4%) — 
на 3 и более уровнях.

У 48 (46,6%) детей выявлена патологическая установка стоп, 
у 53 (51,5%) — их костные деформации и только у 2 (1,9%) больных 
патологические изменения со стороны стоп не отмечались. Укорочение 
нижней конечности с одной стороны наблюдалось в 3 (2,9%) случаях, 
с двух сторон — в 2 (1,9%). Одностороннее укорочение верхней конечно-
сти отмечалось у 2 (1,9%) детей, так же как и двустороннее укорочение — 
у 2 (1,9%) пациентов. Ограничение отведения в тазобедренных суставах 
у 100 (97,0%) пациентов было двусторонним, у 3 (3,0%) — ограничение 
отсутствовало.

Всем наблюдаемым пациентам было проведено рентгенологиче-
ское обследование тазобедренных суставов, по результатам которого 
выявлены следующие изменения: coxa valga — у 48 (46,6%), нестабиль-
ность — у 3 (2,9%), дисплазия — у 8 (7,8%), подвывих — у 35 (34,0%), 
вывих — у 7 (6,8%). Только в 2 (1,9%) случаях проведенное исследование 
не выявило патологических изменений.

Несмотря на выраженность и широкую представленность вторичной 
нейроортопедической патологии у наблюдаемых пациентов, консер-
вативное ортопедическое лечение получали спорадически 37 (36,0%) 
детей, 1 (1,0%) ребенок — перманентно, у 65 (63,0%) больных оно не про-
водилось. Оперативное лечение проведено только 10 (9,7%) пациентам 
на одном суставном уровне.

Для оценки биоэлектрической активности головного мозга и выявле-
ния эпилептиформной активности всем наблюдаемым пациентам про-
водился видео-ЭЭГ мониторинг различной продолжительности в зави-
симости от показаний (от 4 до 12 часов), включающий запись ЭЭГ как 
во время бодрствования, так и во время сна. Результаты исследования 
обнаружили наличие эпилептиформной активности у 80 (77,7%) пациен-
тов со спастическим церебральным параличом. При этом региональная 
эпилептиформная активность была зарегистрирована в 80 (100%) случа-
ях, диффузная — в 37 (46,2%). У 37 (46,2%) больных отмечалось сочета-
ние региональной и диффузной эпиактивности. Выявляемость эпилеп-
тиформной активности в бодрствовании и во сне была приблизительно 
сопоставимой — 77 (96,2%) и 80 (100%) соответственно. У 77 (96,2%) 
детей эпиактивность регистрировалась и во время сна, и в состоянии 
бодрствования. Несмотря на наличие эпилептиформной активности 
у 80 (77,7%) пациентов со спастическим церебральным параличом, толь-
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ко у 60 (75,0%) из них была диагностирована структурная эпилепсия. 
Таким образом, эпилепсия отмечалась у 60 (58,2%) детей со спастическим 
церебральным параличом.

По своей семиологии эпилептические приступы подразделялись 
на билатеральные с фокальным началом — у 33 (55,0%) детей, фокаль-
ные — у 20 (33,3%) и генерализованные — у 7 (11,7%). Терапию анти-
конвульсантами в анамнезе получали 64 (80,0%) ребенка, из них 4 (5,0%) 
получали противосудорожные препараты, не имея судорожных при-
ступов. На момент включения в исследование на антиэпилептической 
терапии находилось 56 (70,0%) детей, остальным пациентам указанная 
терапия была отменена в связи с клинико-медикаментозной ремиссией.

При обследовании всех наблюдаемых пациентов была исполь-
зована нейровизуализация — МРТ головного мозга. Данный метод 
исследования обнаружил наличие диффузной церебральной атрофии 
у 93 (90,3%) детей, глиозной трансформации — у 82 (79,6%), кистоз-
ной трансформации — у 65 (63,1%), перивентрикулярной лейкопа-
тии — у 16 (15,5%), врожденных пороков развития головного мозга — 
у 6 (5,8%). Несомненно, что у наблюдаемых пациентов в ряде случаев 
отмечалось различное сочетание структурных повреждений вещества 
головного мозга. Так, у 55 (53,4%) детей одновременно обнаружены 
диффузная церебральная атрофия и кистозно-глиозная трансформация, 
у 17 (16,5%) — диффузная церебральная атрофия и глиозная трансфор-
мация, у 10 (9,7%) — диффузная церебральная атрофия и перивентрику-
лярная лейкопатия, у 3 (2,9%) — кистозная и глиозная трансформации, 
у 3 (2,9%) — диффузная церебральная атрофия, кистозно-глиозная 
трансформация и врожденный порок развития головного мозга (рис. 3). 
Единичные случаи других комбинаций морфологических нарушений 
вещества головного мозга у наблюдаемых пациентов не анализировались.

Таким образом, наиболее часто встречающимся структурным повреж-
дением головного мозга при спастическом церебральном параличе явля-
лась диффузная церебральная атрофия, что, вероятно, объясняет тяжесть 
состояния наблюдаемых пациентов, проявляющуюся выраженными дви-
гательными нарушениями, частым поражением зрительного анализатора, 
развитием вторичной нейроортопедической патологии и трудностями 
кормления.

При оценке терапевтических методов лечения, применяемых у паци-
ентов, страдающих спастическим церебральным параличом, было уста-
новлено, что нейротрофическая терапия применялась курсами на про-
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тяжении всей жизни у 83 (80,6%) детей, на момент включения пациентов 
в исследование их число составило 41 (39,8%).

Имеющийся у наблюдаемых пациентов спастический тетрапарез тре-
бовал приема антиспастических препаратов курсами по несколько меся-
цев несколько раз в год на протяжении всей жизни у 91 (88,3%) ребен-
ка, на момент включения в исследование миорелаксанты принимали 
17 (16,5%) детей. Анализ анамнестических данных установил, что ботули-
нотерапия проводилась 20 (19,4%) детям, в то время как на момент вклю-
чения в исследование ее проведение потребовалось 64 (62,1%) пациентам.

Из методов немедикаментозной реабилитации наблюдаемые пациенты 
получали физиотерапию: магнитотерапию — 95 (92,2%), тепловые проце-
дуры (озокерит, парафин) — 102 (99,0%), электропроцедуры — 28 (27,2%), 
лазеротерапию — 15 (14,6%). Курсы массажа получали 102 (99,0%) ребен-
ка, занятия лечебной физкультурой — 103 (100%) пациента. Таким 
образом, из методов немедикаментозной реабилитации менее всего 
при менялись электропроцедуры, что, вероятно, связано с наличием эпи-
лептиформной активности у наблюдаемых пациентов и традиционной 
осторожностью физиотерапевтов, связанной с возможными рисками 
провокации эпилептического приступа.
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Рис. 3. Сочетание структурных повреждений вещества головного мозга у паци-
ентов со спастическим церебральным параличом 
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1.3. Спастическая диплегия (G80.1) 

Под нашим наблюдением находилось 98 пациентов со спастической 
диплегией, из них 62 (63,3%) мальчика и 36 (36,7%) девочек. У 22 (22,4%) 
детей оценка по шкале APGAR на 1-й минуте жизни составила 1–3 балла, 
у 45 (46,0%) — 4–6 баллов, у 31 (31,6%) — 7–9 баллов. Оценка по шкале 
APGAR на 5-й минуте жизни: 1–3 балла — у 3 (3,1%), 4–6 баллов — 
у 47 (47,9%), 7–9 баллов — у 48 (49,0%). Таким образом, меньше 1/3 паци-
ентов со спастической диплегией (22,4%) родились в крайне тяжелом 
состоянии, почти половина детей (46,0%) — в тяжелом и среднетяжелом, 
1/3 больных (31,6%) — в удовлетворительном состоянии. К 5-й мину-
те жизни крайне тяжелое состояние сохранялось у 3,1% детей, тяже-
лое и среднетяжелое — почти у половины наблюдаемых пациентов 
(47,9%), уровня удовлетворительного состояния достигла почти половина 
детей (49,0%).

Масса тела при рождении у наблюдаемых пациентов варьирова-
ла от  970  до  3800  г, средняя масса тела при рождении  — 1882,5  г 
(1440,0; 2680,0).

Со слов родителей, заболевание дебютировало с рождения у 93 (94,9%) 
наблюдаемых со спастической диплегией пациентов, у 1 (1,0%) ребенка — 
на первом году жизни, у 4 (4,1%) — в возрастном интервале 1–2 года.

Анализ анамнестических данных показал, что на первом году жизни 
только у 1 пациента (1,0%) со спастической диплегией не было задержки 
психоречевого развития, у 14 (14,3%) детей имела место легкая задержка, 
у 47 (48,0%) — среднетяжелая, у 36 (36,7%) — тяжелая задержка психоре-
чевого развития. Проведенный анализ показал также, что у 2 (2,0%) детей 
на первом году жизни была констатирована легкая задержка моторного 
развития, в то время как среднетяжелая и тяжелая форма отмечалась 
у 28 (28,6%) и 68 (69,4%) больных соответственно.

Ни у одного пациента не отмечалось прогрессирующего течения 
заболевания и утраты ранее приобретенных психических и моторных 
навыков.

Из 98 (100%) пациентов со спастической диплегией лишь 1 (1,0%) 
ребенок вакцинирован согласно национальному календарю профилак-
тических прививок. По индивидуальному прививочному календарю 
вакцинировано 53 (54,1%) ребенка, у 44 (44,9%) пациентов вакцина-
ция не проведена в связи с медицинским отводом по основному забо-
леванию.
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Проведенная оценка глобального уровня формирования моторики 
с использованием системы GMFCS показала, что у 6 (6,1%) детей отме-
чался GMFCS I уровня, у 26 (26,5%) — GMFCS II уровня, у 56 (57,2%) — 
GMFCS III уровня, у 10 (10,2%) — GMFCS IV уровня.

Все наблюдаемые пациенты, которые достигли возраста 4  лет 
(63 ребенка; 64,3%), были оценены по системе классификации ману-
альных способностей для детей с ДЦП (MACS). Проведенная оценка 
показала, что 1-й уровень отмечался у 20 (31,8%) детей, 2-й уровень — 
у 29 (46,0%), 3-й уровень — у 14 (22,2%), 4-й и 5-й уровни не зафик-
сированы ни у одного пациента. Таким образом, у всех пациентов 
со спастической диплегией не отмечалось выраженных ограничений 
манипулятивной деятельности и тяжелого стойкого ограничения выпол-
нения простых действий, требующего значительной помощи посто-
ронних. Сочетание оценок по шкалам GMFCS и MACS у наблюдаемых 
со спастической диплегией пациентов представлено в табл. 4.

Таблица 4. Сочетание уровней GMFCS и MACS у пациентов со спастической 
диплегией 

MACS, 
n (%)

GMFCS, 
n (%)

1 2 3 4 5

I 4 (4,1) - - - -
II 7 (7,1) 3 (3,1) 1 (1,0) - -
III 9 (9,2) 26 (26,5) 5 (5,1) - -
IV - - 8 (8,2) - -
V - - - - -

 
Оценка психического статуса детей со спастической диплегией показала, 

что у 66 (67,4%) пациентов степень отставания психического развития от воз-
растной нормы составляла 1 период, у 32 (32,6%) больных — 2–3 периода.

Исследование зрительных функций у детей со спастической диплегией 
выявило наличие частичной атрофии зрительных нервов у 24 (24,5%) 
пациентов, в то время как у 74 (75,5%) больных данная патология не была 
обнаружена. При этом снижение остроты зрения отмечалось у 84 (85,7%) 
детей. Сходящийся страбизм наблюдался в 42 (42,9%) случаях, расходя-
щийся — в 15 (15,3%). У 41 (41,8%) ребенка со спастической диплегией 
страбизм отсутствовал.
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Анализ сохранности слуха у наблюдаемых пациентов зарегистрировал 
снижение остроты слуха у 9 (9,2%) детей, у них же выявлена сенсонев-
ральная тугоухость. У 89 (90,8%) больных нарушений со стороны органов 
слуха не обнаружено.

При исследовании неврологического статуса у 15 (15,3%) наблюдаемых 
пациентов отмечался псевдобульбарный синдром, у 5 (5,1%) — слюно-
течение, у 11 (11,2%) — дисфагия. У 7 (7,1%) пациентов наблюдалось 
сочетание псевдобульбарного синдрома с дисфагией, у 3 (3,1%) — соче-
тание псевдобульбарного синдрома, дисфагии и слюнотечения, при этом 
у 47 (48,0%) пациентов отмечены весовые показатели, соответствующие 
возрастной норме. У 12 (12,2%) детей зарегистрирована белково-энер-
гетическая недостаточность легкой степени, у 36 (36,7%) — умеренной, 
у 3 (3,1%) — тяжелой степени. Ни у одного пациента со спастической 
диплегией не проводилось установки гастростомы.

Оценка гигиенического состояния полости рта обнаружила, что гипо-
плазия эмали зубов и кариес имелись у 10 (10,2%) детей. Несмотря на это, 
ни один ребенок не наблюдался и не получал лечения у стоматолога.

У всех наблюдаемых пациентов со спастической диплегией проведе-
на оценка нейроортопедического статуса, обнаружившая, что только 
у 26 (26,5%) детей отсутствовали сформировавшиеся контрактуры 
суставов, у 17 (17,3%) больных контрактуры вовлекали 1 суставной 
уровень, у 32 (32,7%) — 2 уровня, у 23 (23,5%) — 3 и более сустав-
ных уровней. У всех детей со спастической диплегией были выяв-
лены патологические изменения со стороны стоп: так, у 55 (56,1%) 
пациентов отмечалась патологическая установка стоп, в то время как 
у 43 (43,9%) — костная деформация стоп. Одностороннее укорочение 
нижней конечности выявлено в 1 (1,0%) случае, так же как и двусторон-
нее укорочение — в 1 (1,0%). Укорочение верхней конечности с одной 
стороны зафиксировано у 2 (2,0%) детей, а двустороннее — у 1 (1,0%) 
ребенка. Ограничение отведения в тазобедренных суставах у пациентов 
со спастической диплегией было всегда двусторонним и отмечалось 
в 91 (93,0%) случае.

Все дети со спастической диплегией были обследованы с приме-
нением рентгенологического исследования тазобедренных суставов. 
Результаты данного обследования показали, что у 12 (12,2%) пациентов 
патологические изменения отсутствовали, у 49 (50,0%) больных отме-
чалась coxa valga, у 9 (9,2%) — нестабильность, у 9 (9,2%) — дисплазия, 
у 17 (17,4%) — подвывих, у 2 (2,0%) — вывих.
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Анализ анамнестических данных показал, что консервативное ортопе-
дическое лечение получали 66 (67,3%) детей со спастической диплегией: 
61 (62,2%) — спорадически, 5 (5,1%) — перманентно. У 32 (32,7%) пациен-
тов данный вид лечения не проводился. Хирургическое лечение вторич-
ной нейроортопедической патологии проведено 14 (14,3%) детям, из них 
12 (12,2%) оперативное вмешательство проведено на одном, 2 (2,0%) — 
на двух суставных уровнях.

Всем наблюдаемым пациентам проводился видео-ЭЭГ мониторинг 
различной продолжительности в зависимости от показаний (от 4 до 
12 часов), включающий запись ЭЭГ как во время бодрствования, так 
и во время сна. Анализ полученных результатов у пациентов со спа-
стической диплегией выявил наличие эпилептиформной активности 
в 59 (60,2%) случаях. У 57 (96,6%) детей зарегистрирована региональная 
эпилептиформная активность, в то время как диффузная — у 14 (23,7%) 
больных. В 12 (20,3%) случаях отмечалось сочетание региональной 
и диффузной эпиактивности. ЭЭГ бодрствования зарегистрировала эпи-
лептиформную активность у 51 (86,4%) ребенка, ЭЭГ сна — у 57 (96,6%). 
У  49  (83,1%) пациентов эпиактивность отмечалась как во  сне, так 
и в бодрствовании, при этом только у 17 (28,8%) пациентов был вери-
фицирован диагноз структурной эпилепсии. Таким образом, у 17 (17,3%) 
детей со спастической диплегией отмечалась эпилепсия.

По своей семиологии эпилептические приступы подразделялись 
на билатеральные с фокальным началом — у 8 (47,0%) детей, фокаль-
ные — у 8 (47,0%), генерализованные — у 1 (6,0%). Все дети с диагно-
стированной структурной эпилепсией (17; 100%) получали противо-
судорожную терапию на момент включения в исследование: 19 (32,2%) 
пациентов, имеющих эпилептиформную активность, получали терапию 
антиконвульсантами в анамнезе, при этом 2 (3,4%) ребенка получали 
противосудорожные препараты, не имея судорожных приступов.

При оценке структурных повреждений головного мозга пациентов 
со спастической диплегией по результатам МРТ головного мозга обна-
ружено, что у 66 (67,4%) детей имела место перивентрикулярная лейко-
патия, у 54 (55,1%) — диффузная церебральная атрофия, у 50 (51,0%) — 
глиозная трансформация, у 21 (21,4%) — кистозная трансформация, 
у 5 (5,1%) — врожденный порок развития головного мозга. У наблюда-
емых пациентов выявлены различные сочетания структурных повреж-
дений вещества головного мозга. Наиболее часто отмечалось сочетание 
диффузной церебральной атрофии с перивентрикулярной лейкопати-
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ей — в 20 (20,4%) случаях, в то время как у 13 (13,3%) детей зарегистри-
рованы глиозная трансформация с перивентрикулярной лейкопатией, 
у 11 (11,2%) — глиозная трансформация с диффузной церебральной 
атрофией, у 10 (10,2%) — кистозно-глиозная трансформация с диффуз-
ной церебральной атрофией, у 5 (5,1%) — глиозная трансформация, 
диффузная церебральная атрофия с перивентрикулярной лейкопатией 
(рис. 4). Другие комбинации морфологических нарушений вещества 
головного мозга также встречались у наблюдаемых пациентов, но были 
представлены единичными случаями, поэтому не анализировались.

Оценивая терапевтические методы лечения, применявшиеся у пациен-
тов со спастической диплегией, установлено, что 92 (93,9%) ребенка полу-
чали курсовое лечение нейротрофическими лекарственными средствами 
на протяжении всей жизни, на момент включения пациентов в настоящее 
исследование указанная терапия применялась у 58 (59,2%) детей.

Курсовую терапию миорелаксантами (по несколько месяцев несколько 
раз в год) на протяжении всей жизни получали 85 (86,7%) детей со спа-
стической диплегией, на момент включения в исследование на указанной 
терапии находился 1 (1,0%) ребенок. Согласно анамнестическим дан-
ным, ботулинотерапия применялась в 41 (41,8%) случае, в то время как 
на момент включения в исследование — у 64 (65,3%) пациентов.
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Рис. 4. Сочетание структурных повреждений вещества головного мозга у паци-
ентов со спастической диплегией 



35

Мультидисциплинарное сопровождение детей с детским церебральным параличом

Немедикаментозная терапия включала в себя физиотерапевтические 
методы: тепловые процедуры получали 95 (97,0%) наблюдаемых паци-
ентов, магнитотерапию — 94 (96,0%), электропроцедуры — 66 (67,3%), 
лазеротерапию — 18 (18,4%). Курсы массажа получали 97 (99,0%) детей, 
занятия лечебной физической культурой — 98 (100%).

1.4. Детская гемиплегия (G80.2) 

В исследование было включено 46 пациентов с детской гемиплеги-
ей, из них 23 (50,0%) мальчика и 23 (50,0%) девочки. Согласно данным 
анамнеза, оценка по шкале APGAR на 1-й минуте жизни у наблюдаемых 
пациентов распределилась следующим образом: 1–3 балла — у 9 (19,5%), 
4–6 баллов — у 13 (28,3%), 7–9 баллов — у 24 (52,2%). У 3 (6,5%) детей 
оценка по шкале APGAR на 5-й минуте жизни составляла 1–3 балла, 
у 11 (23,9%) — 4–6 баллов, у 32 (69,6%) — 7–9 баллов.

Масса тела при рождении детей с детской гемиплегией варьировала 
от 830 до 4540 г, средняя масса тела при рождении — 2905 г (1985,0; 3605,0).

Клинические симптомы основного заболевания у детей с детской 
гемиплегией манифестировали с рождения в 40 (86,9%) случаях, на пер-
вом году жизни — в 4 (8,7%), в возрасте 1 года–2 лет — в 2 (4,4%).

Оценивая темпы психического и моторного развития наблюдаемых 
пациентов на первом году жизни на основании анамнестических данных, 
установлено, что у 5 (10,9%) детей психическое развитие соответство-
вало возрастной норме, у 16 (34,8%) отмечалась легкая, у 18 (39,1%) — 
среднетяжелая, у 7 (15,2%) — тяжелая задержка психоречевого развития. 
У 5 (10,9%) больных зафиксирована легкая задержка моторного развития, 
у 32 (69,6%) — среднетяжелая и у 9 (19,6%) — тяжелая.

Прогрессирующее течение заболевания и утрата ранее приобретенных 
психических и моторных навыков не отмечались ни у одного наблюда-
емого пациента.

Профилактическая вакцинация не проведена у 10 (21,7%) пациентов 
с детской гемиплегией в связи с медицинским отводом по основному 
заболеванию, 36 (78,3%) детей вакцинированы по индивидуальному 
календарю профилактических прививок.

У всех наблюдаемых пациентов с детской гемиплегией была прове-
дена оценка глобального уровня формирования моторики с использо-
ванием системы GMFCS, согласно которой у 15 (32,6%) детей отмечался 
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GMFCS I уровня, у 25 (54,4%) — GMFCS II уровня и у 6 (13%) — GMFCS 
III уровня. GMFCS IV и GMFCS V уровней не зарегистрированы ни 
у одного ребенка с детской гемиплегией.

Пациенты, достигшие возраста 4 лет (30 детей; 65,2%), были оценены 
по системе классификации MACS для детей с ДЦП. Уровень 1 отмечался 
у 11 (36,7%) пациентов, уровень 2 — у 10 (33,3%), уровень 3 — у 6 (20,0%), 
уровень 4 — у 3 (10,0%).

Сочетание оценок по шкалам GMFCS и MACS у наблюдаемых с дет-
ской гемиплегией пациентов представлено в табл. 5.

Таблица 5. Сочетание уровней GMFCS и MACS у пациентов с детской геми-
плегией 

MACS, 
n (%)

GMFCS, 
n (%)

1 2 3 4 5

I 4 (8,7) 2 (4,3) 3 (6,5) 1 (2,2) -
II 6 (13,0) 6 (13,0) 2 (4,3) - -
III 1 (2,2) 2 (4,3) - 2 (4,3) -
IV - - 1 (2,2) - -
V - - - - -

 
При оценке психического статуса детей с детской гемиплегией уста-

новлено, что у 20 (43,5%) пациентов психическое развитие соответ-
ствовало возрастной норме, у 11 (23,9%) больных степень отставания 
психического развития от возрастной нормы составляла 1 период, 
у 15 (32,6%) — 2–3 периода.

При оценке зрительных функций детей с детской гемиплегией частич-
ная атрофия зрительных нервов наблюдалась у 2 (4,3%) пациентов, при 
этом острота зрения была снижена у 24 (52,2%) больных. Сходящийся 
страбизм отмечался у 12 (26,1%) детей, в то время как расходящийся — 
у 2 (4,3%). У 32 (69,6%) больных страбизм отсутствовал.

При исследовании остроты слуха у наблюдаемых пациентов обнару-
жено его снижение у 2 (4,3%) детей: у обоих зарегистрирована сенсонев-
ральная тугоухость.

В неврологическом статусе детей с детской гемиплегией ни в одном 
случае не обнаружены псевдобульбарный синдром и дисфагия, в то вре-
мя как слюнотечение отмечено у 3 (6,5%) пациентов. У 32 (69,6%) паци-
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ентов весовые показатели соответствовали возрастной норме, у 8 (17,4%) 
детей отмечалась белково-энергетическая недостаточность легкой сте-
пени, у 6 (13,0%) — умеренная. Ни у одного пациента с детской гемипле-
гией не была установлена гастростома.

Обследование ротовой полости не выявило ни у одного пациента 
гипоплазии эмали зубов и кариеса.

У каждого пациента с детской гемиплегией проведена оценка ней-
роортопедического статуса. У 6 (13,0%) детей отсутствовали сформи-
ровавшиеся контрактуры суставов, у 13 (28,3%) больных отмечались 
контрактуры на 1 суставном уровне, у 20 (43,5%) — на 2 суставных 
уровнях, у 7 (15,2%) — на 3 и более суставных уровнях. Только у 1 (2,2%) 
ребенка не было выявлено патологических изменений со стороны стоп, 
у 43 (93,5%) детей отмечалась патологическая установка стоп, у 2 (4,3%) — 
костная деформация. Укорочение нижней конечности было только 
односторонним и встречалось в 37 (80,4%) случаях. Укорочение верхней 
конечности было также исключительно односторонним и отмечалось 
у 29 (63,0%) пациентов. У 35 (76,1%) больных зарегистрировано ограни-
чение отведения в тазобедренном суставе только на стороне гемиплегии, 
у 1 (2,2%) ребенка — с двух сторон. У 10 (22,0%) пациентов ограничение 
отведения тазобедренных суставов отсутствовало.

Рентгенологическое обследование тазобедренных суставов, прове-
денное всем наблюдаемым пациентам, обнаружило у 18 (39,1%) боль-
ных coxa valga, у 9 (19,6%) — нестабильность, у 1 (2,2%) — дисплазию, 
у 4 (8,7%) — подвывих. У 14 (30,4%) больных проведенное исследование 
не выявило патологических изменений.

Консервативное ортопедическое лечение получали 37 (80,4%) детей, 
при этом 33 (71,7%) пациента спорадически, 4 (8,7%) ребенка — пер-
манентно. У 9 (19,6%) больных данная терапия не проводилась. Опера-
тивное лечение нейроортопедической патологии не проводилось ни 
одному пациенту с детской гемиплегией.

Видео-ЭЭГ мониторинг обнаружил наличие эпилептиформной актив-
ности у 25 (54,3%) детей с детской гемиплегией. Региональная эпилепти-
формная активность зарегистрирована в 25 (100%) случаях, в то время 
как диффузная — в 6 (24,0%). У 6 (24,0%) детей выявлено сочетание реги-
ональной и диффузной эпиактивности. У всех пациентов с выявленной 
эпилептиформной активностью (25; 100%) она была зарегистрирована 
как во время бодрствования, так и во сне, при этом только 15 (60,0%) 
из 25 (100%) пациентов, имеющих эпилептиформную активность, был 
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установлен диагноз структурной эпилепсии. Таким образом, у 15 (32,6%) 
детей с детской гемиплегией отмечалась эпилепсия.

По своей семиологии эпилептические приступы распределялись сле-
дующим образом: фокальные — у 8 (53,3%), билатеральные с фокаль-
ным началом — у 7 (46,7%). Все 15 (100%) пациентов с диагностирован-
ной структурной эпилепсией получали противосудорожную терапию 
в анамнезе. На момент включения в исследование на терапии анти-
конвульсантами находилось 14 (93,3%) детей, только у 1 (6,7%) ребенка 
противосудорожное лечение было отменено в связи с продолжительной 
клинико-медикаментозной ремиссией.

Всем наблюдаемым пациентам с детской гемиплегией была проведе-
на МРТ головного мозга, которая обнаружила следующие структурные 
изменения: киста вещества головного мозга — в 27 (58,7%) случаях, 
глиозная трансформация — в 27 (58,7%), локальная атрофия вещества 
головного мозга — в 12 (26,1%), перивентрикулярная лейкопатия — 
в 10 (21,7%), врожденные пороки развития головного мозга — в 8 (17,4%). 
Сочетание различных морфологических нарушений вещества головного 
мозга у наблюдаемых детей было представлено следующим образом: 
киста вещества головного мозга, глиозная трансформация и локальная 
церебральная атрофия — у 9 (19,6%) пациентов, киста вещества головно-
го мозга и глиозная трансформация — у 7 (15,2%), глиозная трансформа-
ция и локальная церебральная атрофия — у 3 (6,5%) детей (рис. 5). У всех 
остальных пациентов структурные нарушения вещества головного мозга 
встречались либо изолированно, либо их сочетания были зарегистриро-
ваны в единичных наблюдениях.

Медикаментозное лечение пациентов с детской гемиплегией включало 
нейротрофическую терапию. Анализ анамнестических данных показал, 
что указанное лечение в курсовом режиме на протяжении всей жизни 
получали 45 (97,8%) детей, на момент включения в настоящее исследова-
ние прием нейротрофов отмечался у 32 (69,6%) больных. Анти спатистики 
применялись у 38 (82,6%) пациентов курсами на протяжении всей жизни, 
в то время как на момент включения в исследование миорелаксанты 
не принимал ни один ребенок с детской гемиплегией. Ботулинотерапия 
была применена у 12 (26,1%) детей в анамнезе, на момент включения 
в исследование — у 24 (52,2%).

Немедикаментозные методы лечения наблюдаемых детей вклю-
чали в себя физиотерапию, массаж, лечебную физкультуру (ЛФК). 
Физиотерапевтические процедуры, применяемые у пациентов с детской 
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гемиплегией, представлены следующим образом: магнитотерапия — 
у 45 (97,8%), тепловые процедуры (озокерит/парафин) — у 43 (93,5%), 
электропроцедуры — у 27 (58,7%), лазеротерапия — у 8 (17,4%). Курсы 
массажа и лечебной физической культуры получали все 46 (100%) паци-
ентов с детской гемиплегией.

1.5. Другой вид детского церебрального паралича (G80.8) 

Под нашим наблюдением находилось 66 детей со смешанными форма-
ми ДЦП (другой вид детского церебрального паралича), из них 40 (60,6%) 
мальчиков и 26 (39,4%) девочек. Из анамнестических данных известно, 
что на 1-й минуте жизни наблюдаемые пациенты были оценены по шкале 
APGAR следующим образом: на 1–3 балла — 15 (22,7%) детей, на 4–6 бал-
лов — 16 (24,3%), на 7–9 баллов — 35 (53,0%). Оценки по шкале APGAR 
на 5-й минуте жизни составляли 1–3 балла у 4 (6,1%) детей, 4–6 баллов — 
у 19 (28,8%), 7–9 баллов — у 43 (65,1%).

Масса тела при рождении у наблюдаемых пациентов варьировала 
от 990 до 4430 г, при этом средняя масса тела при рождении — 3200 г 
(2797,5; 3625,0).
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Рис. 5. Сочетание структурных повреждений вещества головного мозга у паци-
ентов с детской гемиплегией 
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Клиническая манифестация симптомов основного заболевания 
у детей с другим видом ДЦП приходилась на периоды: с рождения — 
у 50 (75,8%) пациентов, на первом году жизни — у 9 (13,6%), в возрасте 
от 1 года до 2 лет — у 6 (9,1%), от 2 до 3 лет — у 1 (1,5%).

На первом году жизни все дети с другим видом ДЦП наблюдались 
с задержкой психоречевого развития, при этом у 4 (6,1%) пациентов 
отмечалась легкая, у 9 (13,6%) — среднетяжелая и у 53 (80,3%) — тяжелая 
задержка психоречевого развития. Среднетяжелая задержка моторно-
го развития на первом году жизни отмечалась у 11 (16,7%) пациентов, 
в то время как тяжелая — у 55 (83,3%) детей. Ни у одного пациента 
не отмечалось нормального психоречевого и моторного развития на пер-
вом году жизни.

Прогрессирующее течение заболевания было зарегистрировано 
у 4 (6,1%) пациентов, из них утрата ранее приобретенных психических 
и моторных навыков — у 3 (4,5%) больных.

Профилактическая вакцинация проведена по индивидуальному 
календарю профилактических прививок у 17 (25,8%) детей, 49 (74,2%) 
пациентов не вакцинированы в связи с наличием медицинского отвода 
по основному заболеванию.

У всех наблюдаемых пациентов была проведена оценка глобаль-
ного уровня формирования моторики с использованием системы 
GMFCS, согласно которой у  6 (9,1%) детей отмечался GMFCS 
I уровня, у 9 (13,6%) — GMFCS II уровня, у 15 (22,7%) — GMFCS 
III уровня, у 19 (28,8%) — GMFCS IV уровня и у 17 (25,8%) — GMFCS 
V уровня.

Все наблюдаемые пациенты, достигшие возраста 4 лет (30 детей; 
45,5%), были оценены по системе классификации мануальных способно-
стей MACS для детей с ДЦП: уровень 1 установлен у 6 (20,0%) пациентов, 
уровень 2 — у 10 (33,3%), уровень 3 — у 6 (20,0%), уровень 4 — у 5 (16,7%), 
уровень 5 — у 3 (10,0%).

Сочетание оценок по шкалам GMFCS и MACS у наблюдаемых с другим 
видом ДЦП пациентов представлено в табл. 6.

Оценка психического статуса детей с другим видом ДЦП показала, 
что ни у одного пациента не наблюдалось психического развития, соот-
ветствующего возрастной норме, так же как и не было детей со степенью 
отставания психического развития от возрастной нормы на 1 период. 
У 12 (18,0%) детей отмечалась степень отставания психического развития 
на 2–3 периода, у 54 (82,0%) — на 4 и более периодов.
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Таблица 6. Сочетание уровней GMFCS и MACS у пациентов с другим видом 
детского церебрального паралича 

MACS, 
n (%)

GMFCS, 
n (%)

1 2 3 4 5

I 4 (6,1) 1 (1,5) - - -
II - 6 (9,1) - - -
III 2 (3,0) 2 (3,0) 1 (1,5) 1 (1,5) -
IV - 1 (1,5) 4 (6,1) 3 (4,5) -
V - - 1 (1,5) 1 (1,5) 3 (4,5)

 
При исследовании зрительных функций у больных с другим видом 

ДЦП обнаружено, что частичная атрофия зрительных нервов отмечалась 
у 21 (31,8%) ребенка, при этом острота зрения была снижена у 51 (77,3%) 
пациента. У 23 (34,8%) детей отмечался сходящийся страбизм, в то время 
как расходящийся — у 6 (9,1%). У 37 (56,1%) пациентов страбизм отсут-
ствовал.

Оценка сохранности слухового анализатора выявила снижение остро-
ты слуха у 14 (21,2%) детей, при этом сенсоневральная тугоухость заре-
гистрирована в 12 (18,2%) случаях.

В неврологическом статусе у 31 (47,0%) ребенка отмечался псевдобуль-
барный синдром, у 18 (27,3%) — слюнотечение, у 28 (42,4%) — дисфагия. 
У 14 (21,2%) больных наблюдалось сочетание псевдобульбарного синдро-
ма с дисфагией, в то время как сочетание псевдобульбарного синдрома, 
дисфагии и слюнотечения было зарегистрировано в 13 (19,7%) случаях. 
При этом у 7 (10,6%) детей отмечалась белково-энергетическая недо-
статочность легкой степени, у 25 (38,0%) — умеренной, у 18 (27,2%) — 
тяжелой степени; у 16 (24,2%) пациентов белково-энергетическая недо-
статочность не зарегистрирована. Оперативное лечение с установкой 
гастростомы проведено 5 (7,6%) детям с другим видом ДЦП.

Гипоплазия эмали зубов и кариес наблюдались у 7 (10,6%) пациентов, 
при этом наблюдения и лечения у стоматолога не получал ни один ребе-
нок с другим видом ДЦП.

Всем наблюдаемым пациентам была проведена оценка нейроорто-
педического статуса, которая выявила наличие сформировавшихся 
контрактур суставов: на 1 суставном уровне у 6 (9,1%) детей, на 2 уров-
нях — у 4 (6,1%), на 3 и более уровнях — у 13 (19,7%); 43 (65,1%) ребенка 
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не имели контрактур суставов. Патологическая установка стоп отмеча-
лась у 32 (48,5%) детей, у 11 (16,7%) пациентов имелись костные дефор-
мации стоп. У 23 (34,8%) больных патологических изменений со стороны 
стоп не зарегистрировано. Укорочения нижних конечностей ни у одного 
наблюдаемого пациента выявлено не было, в то время как у 1 (1,5%) 
ребенка отмечалось одностороннее укорочение верхней конечности. 
Ограничение отведения в тазобедренных суставах было только двусто-
ронним и отмечалось у 26 (39,4%) детей.

Рентгенологическое обследование тазобедренных суставов у детей 
с другим видом ДЦП выявило следующие патологические измене-
ния: у 13 (19,7%) пациентов — coxa valga, у 3 (4,5%) — нестабильность, 
у 5 (7,6%) — дисплазия, у 8 (12,1%) — подвывих, у 1 (1,5%) — вывих. 
У 36 (54,6%) больных рентгенологическое обследование не выявило 
патологических изменений тазобедренных суставов.

Консервативное ортопедическое лечение спорадически получали 
18 (27,3%) детей с другим видом ДЦП, у 48 (72,7%) больных указанная 
терапия не проводилась. Ни один наблюдаемый пациент не получал 
консервативного ортопедического лечения перманентно. Оперативное 
лечение вторичной нейроортопедической патологии проведено 1 (1,5%) 
ребенку на одном суставном уровне.

Видео-ЭЭГ мониторинг обнаружил наличие эпилептиформной актив-
ности у 41 (62,1%) ребенка. Региональная эпилептиформная активность 
была зарегистрирована у 41 (100%) пациента, в то время как диффуз-
ная — у 18 (43,9%) детей. У 18 (43,9%) больных отмечалось сочетание 
региональной и диффузной эпиактивности. Эпилептиформная актив-
ность зафиксирована во время бодрствования у 41 (100%) больного, 
эпиактивность во сне регистрировалась также у 41 (100%) ребенка, при 
этом только у 19 (46,3%) детей был установлен диагноз структурной 
эпилепсии. Таким образом, у 19 (28,8%) пациентов с другим видом ДЦП 
отмечалась эпилепсия.

В зависимости от семиологии эпилептических приступов они рас-
пределялись следующим образом: билатеральные с фокальным нача-
лом — у 9 (47,4%) детей, фокальные — у 6 (31,6%), генерализованные — 
у 4 (21,0%).

Противосудорожную терапию получали 23 (56,1%) ребенка с выяв-
ленной эпилептиформной активностью как в анамнезе, так и на момент 
включения в исследование, при этом 4 (9,8%) пациента не имели эпилеп-
тических приступов.
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Всем наблюдаемым пациентам с другим видом ДЦП проведена МРТ 
головного мозга, обнаружившая следующие структурные изменения: 
диффузную церебральную атрофию — у 38 (57,6%), глиозную трансфор-
мацию — у 25 (37,9%), перивентрикулярную лейкопатию — у 16 (24,2%), 
кистозную трансформацию — у 16 (24,2%), диффузное поражение белого 
вещества головного мозга — у 12 (18,2%), врожденные пороки развития 
головного мозга — у 6 (9,1%). У пациентов со смешанными формами 
ДЦП выявлены самые разнообразные, в отличие от детей с другими фор-
мами паралича, сочетания структурных нарушений вещества головного 
мозга: у 7 (10,6%) детей — диффузная церебральная атрофия и кистозно-
глиозная трансформация, у 6 (9,1%) — диффузная церебральная атрофия 
и перивентрикулярная лейкопатия, у 6 (9,1%) — диффузная церебральная 
атрофия и глиозная трансформация, у 3 (4,5%) — диффузная церебраль-
ная атрофия и диффузное поражение белого вещества головного мозга, 
у 3 (4,5%) — глиозная трансформация и перивентрикулярная лейкопатия, 
у 3 (4,5%) — глиозная трансформация, диффузная церебральная атрофия 
и врожденные пороки развития головного мозга, у 3 (4,5%) — кистозная 
и глиозная трансформации, у 3 (4,5%) — кистозно-глиозная трансфор-
мация и перивентрикулярная лейкопатия (рис. 6). Так же как и у паци-
ентов с другими формами ДЦП, у наблюдаемых пациентов отмечались 
единичные случаи выявления и других комбинаций морфологических 
нарушений вещества головного мозга.

На протяжении всей жизни 57 (86,4%) детей с другим видом ДЦП при-
нимали курсовую терапию нейротрофическими лекарственными пре-
паратами. На момент включения в исследование на нейротрофической 
терапии находились 39 (59,1%) детей.

Миорелаксанты получали 17 (25,8%) детей курсами на протяжении 
всей жизни, на момент наблюдения — 2 (3,0%) ребенка. Ботулинотерапия 
проводилась 5 (7,6%) пациентам в анамнезе, на момент включения 
в исследование — 9 (13,6%) детям.

Из немедикаментозных методов восстановительного лечения наблю-
даемые пациенты получали физиотерапию: 58 (87,9%) — магнитотера-
пию, 54 (81,8%) — тепловые процедуры, 27 (41,0%) — электропроцедуры, 
11 (16,7%) — лазеротерапию.

Курсы массажа получили 65 (98,5%) детей, занятия лечебной физической 
культурой проводились со всеми наблюдаемыми пациентами (66; 100%).

Клинико-инструментальные характеристики детей с разными форма-
ми ДЦП представлены в табл. 7.
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Таблица 7. Клинико-инструментальные характеристики детей с разными фор-
мами детского церебрального паралича 

Анализируемый 
признак

Спастический
церебральный 

паралич, 
n = 103

Спасти-
ческая 

диплегия, 
n = 98

Детская 
геми-

плегия, 
n = 46

Другой 
вид 

ДЦП, 
n = 66

Шкала 
APGAR, 
1-я минута, 
баллы

1–3 36 (34,9%) 22 (22,4%) 9 (19,5%) 15 (22,7%)

4–6 46 (44,7%) 45 (46,0%) 13 (28,3%) 16 (24,3%)

7–9 21 (20,4%) 31 (31,6%) 24 (52,2%) 35 (53,0%)
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9 9
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Атрофия; кистозная, глиозная трансформации

Атрофия, перивентрикулярная лейкопатия

Атрофия, глиозная трансформация

Атрофия, диффузное поражение белого вещества ГМ

Глиозная трансформация, перивентрикулярная лейкопатия

Атрофия, глиозная трансформация, пороки развития

Кистозная, глиозная трансформации

Кистозная, глиозная трансформации; перивентрикулярная лейкопатия

%

Рис. 6. Сочетание структурных повреждений вещества головного мозга у паци-
ентов с другим видом детского церебрального паралича 
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Анализируемый 
признак

Спастический
церебральный 

паралич, 
n = 103

Спасти-
ческая 

диплегия, 
n = 98

Детская 
геми-

плегия, 
n = 46

Другой 
вид 

ДЦП, 
n = 66

Шкала 
APGAR, 
5-я минута, 
баллы

1–3 9 (8,7%) 3 (3,1%) 3 (6,5%) 4 (6,1%)

4–6 53 (51,5%) 47 (47,9%) 11 (23,9%) 19 (28,8%)
7–9 41 (39,8%) 48 (49,0%) 32 (69,6%) 43 (65,1%)

Средняя 
масса 
тела при 
рождении, г

- 2250 
(1400; 3200)

1882 
(1440; 
2680)

2905 
(1985; 
3605)

3200 
(2797,5; 

3625)

Дебют 
с рождения - 103 (100%) 93 (94,9%) 40 (86,9%) 50 (75,8%)

Дебют после 
1 года жизни - - 4 (4,1%) 2 (4,4%) 7 (10,6%)

Задержка 
психо-
речевого 
развития 
на первом 
году жизни

Отсутствие - 1 (1%) 5 (10,9%) -
Легкая - 14 (14,3%) 16 (34,8%) 4 (6,1%)

Средней 
тяжести 5 (4,8%) 47 (48,0%) 18 (39,1%) 9 (13,6%)

Тяжелая 98 (95,2%) 36 (36,7%) 7 (15,2%) 53 (80,3%)

Задержка 
моторного 
развития 
на первом 
году

Отсутствие - - - -
Легкая - 2 (2,0%) 5 (10,9%) -

Средней 
тяжести - 28 (28,6%) 32 (69,6%) 11 (16,7%)

Тяжелая 103 (100%) 68 (69,4%) 9 (19,6%) 55 (83,3%)
Прогресси-
рующее 
течение 
заболевания

- - - - 4 (6,1%)

Утрата ранее 
приобре-
тенных 
навыков

- - - - 3 (4,5%)

Вакцинация

По календарю - 1 (1,0%) - -
Индиви-
дуальный 
календарь

10 (9,7%) 53 (54,1%) 36 (78,3%) 17 (25,8%)

Мед. отвод 
по заболеванию 93 (90,3%) 44 (44,9%) 10 (21,7%) 49 (74,2%)

Таблица 7. Продолжение
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Анализируемый 
признак

Спастический
церебральный 

паралич, 
n = 103

Спасти-
ческая 

диплегия, 
n = 98

Детская 
геми-

плегия, 
n = 46

Другой 
вид 

ДЦП, 
n = 66

GMFCS

I - 6 (6,1%) 15 (32,6%) 6 (9,1%)
II - 26 (26,5%) 25 (54,4%) 9 (13,6%)
III - 56 (57,2%) 6 (13,0%) 15 (22,7%)
IV 63 (61,2%) 10 (10,2%) - 19 (28,8%)
V 40 (38,8%) - - 17 (25,8%)

MACS

1 - 20 (31,8%) 11 (36,7%) 6 (20,0%)
2 - 29 (46,0%) 10 (33,3%) 10 (33,3%)
3 - 14 (22,2%) 6 (20,0%) 6 (20,0%)
4 16 (40,0%) - 3 (10,0%) 5 (16,7%)
5 24 (60,0%) - - 3 (10,0%)

Степень 
отставания 
психического 
развития

1 период - 66 (67,4%) 11 (23,9%) -
2–3 периода 11 (10,7%) 32 (32,6%) 15 (32,6%) 12 (18,0%)

4 и более 
периодов 92 (89,3%) - - 54 (82,0%)

Частичная атрофия 
зрительных нервов 69 (67,0%) 24 (24,5%) 2 (4,3%) 21 (31,8%)

Снижение остроты зрения 103 (100%) 84 (85,7%) 24 (52,2%) 51 (77,3%)

Страбизм
Отсутствие 31 (30,1%) 41 (41,8%) 32 (69,6%) 37 (56,1%)

Сходящийся 44 (42,7%) 42 (42,9%) 12 (26,1%) 23 (34,8%)
Расходящийся 28 (27,2%) 15 (15,3%) 2 (4,3%) 6 (9,1%)

Снижение остроты слуха 12 (11,6%) 9 (9,2%) 2 (4,3%) 14 (21,2%)
Сенсоневральная тугоухость 10 (9,7%) 9 (9,2%) 2 (4,3%) 12 (18,2%)
Псевдобульбарный синдром 63 (61,2%) 15 (15,3%) - 31 (47%)
Слюнотечение 30 (29,1%) 5 (5,1%) 3 (6,5%) 18 (27,3%)
Дисфагия 57 (55,3%) 11 (11,2%) - 28 (42,4%)
Гипоплазия эмали зубов, 
кариес 38 (36,9%) 10 (10,2%) - 7 (10,6%)

Белково-
энер гети-
ческая 
недостаточ-
ность, степень

Отсутствие 13 (12,6%) 47 (48,0%) 32 (69,6%) 16 (24,2%)
Легкая 8 (7,8%) 12 (12,2%) 8 (17,4%) 7 (10,6%)

Умеренная 50 (48,5%) 36 (36,7%) 6 (13,0%) 25 (38,0%)

Тяжелая 32 (31,1%) 3 (3,1%) - 18 (27,2%)

Таблица 7. Продолжение
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Анализируемый 
признак

Спастический
церебральный 

паралич, 
n = 103

Спасти-
ческая 

диплегия, 
n = 98

Детская 
геми-

плегия, 
n = 46

Другой 
вид 

ДЦП, 
n = 66

Контрактуры 
суставов, 
уровни

Отсутствие 15 (14,6%) 26 (26,5%) 6 (13,0%) 43 (65,1%)

1 13 (12,6%) 17 (17,3%) 13 (28,3%) 6 (9,1%)

2 21 (20,4%) 32 (32,7%) 20 (43,5%) 4 (6,1%)

3 и более 54 (52,4%) 23 (23,5%) 7 (15,2%) 13 (19,7%)

Стопы

Норма 2 (1,9%) - 1 (2,2%) 23 (34,8%)

Установка 48 (46,6%) 55 (56,1%) 43 (93,5%) 32 (48,5%)

Деформация 53 (51,5%) 43 (43,9%) 2 (4,3%) 11 (16,7%)

Укорочение 
верхней 
конечности

Одностороннее 2 (1,9%) 2 (2,0%) 29 (63,0%) 1 (1,5%)

Двустороннее 2 (1,9%) 1 (1,0%) - -

Укорочение 
нижней 
конечности

Одностороннее 3 (2,9%) 1 (1,0%) 37 (80,4%) -

Двустороннее 2 (1,9%) 1 (1,0%) - -

Ограничение 
отведения 
в тазобедрен-
ных суставах

Отсутствие 3 (3,0%) 7 (7,0%) 10 (22,0%) 40 (60,6%)

Одностороннее - - 35 (76,1%) -

Двустороннее 100 (97,0%) 91 (93,0%) 1 (2,2%) 26 (39,4%)

Рентгено-
графия 
тазобед-
ренных 
суставов

Норма 2 (1,9%) 12 (12,2%) 14 (30,4%) 36 (54,6%)

Неста-
бильность 3 (2,9%) 9 (9,2%) 9 (19,6%) 3 (4,5%)

Дисплазия 8 (7,8%) 9 (9,2%) 1 (2,2%) 5 (7,6%)

Подвывих 35 (34,0%) 17 (17,4%) 4 (8,7%) 8 (12,1%)

Вывих 7 (6,8%) 2 (2,0%) - 1 (1,5%)

Coxa valga 48 (46,6%) 49 (50,0%) 18 (39,1%) 13 (19,7%)

Эпилепти-
формная 
активность

Отсутствие 23 (22,3%) 39 (39,8%) 21 (45,7%) 25 (37,9%)

Наличие 80 (77,7%) 59 (60,2%) 25 (54,3%) 41 (62,1%)

Региональная 80 (100%) 57 (96,6%) 25 (100%) 41 (100%)

Диффузная 37 (46,2%) 14 (23,7%) 6 (24,0%) 18 (43,9%)

Бодрствование 77 (96,2%) 51 (86,4%) 25 (100%) 41 (100%)

Сон 80 (100%) 57 (96,6%) 25 (100%) 41 (100%)

Эпилепсия 60 (58,2%) 17 (17,3%) 15 (32,6) 19 (28,8%)

Таблица 7. Продолжение
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Анализируемый 
признак

Спастический
церебральный 

паралич, 
n = 103

Спасти-
ческая 

диплегия, 
n = 98

Детская 
геми-

плегия, 
n = 46

Другой 
вид 

ДЦП, 
n = 66

Семиология 
эпилепти-
ческих 
приступов

Фокальные 20 (33,3%) 8 (47,0%) 8 (53,3%) 6 (31,6%)
Билатеральные 
с фокальным 

началом
33 (55,0%) 8 (47,0%) 7 (46,7%) 9 (47,4%)

Генерали-
зованные 7 (11,7%) 1 (6,0%) - 4 (21,0%)

Магнитно-
резонансная 
томография 
головного 
мозга

Атрофия 93 (90,3%) 54 (55,1%) 22 (47,8%) 38 (57,6%)
Глиоз 82 (79,6%) 50 (51,0%) 27 (58,7%) 25 (37,9%)
Киста - - 27 (58,7%) -

Кистозная 
трансфор-

мация
65 (63,1%) 21 (21,4%) - 16 (24,2%)

Перивентри-
кулярная 

лейкопатия
16 (15,5%) 66 (67,4%) 10 (21,7%) 16 (24,2%)

Диффузное 
поражение 

белого 
вещества

- - - 12 (18,2%)

Врожденный 
порок 

развития
6 (5,8%) 5 (5,1%) 8 (17,4%) 6 (9,1%)

 
Таким образом, 202 (64,5%) ребенка с ДЦП были рождены в крайне 

тяжелом и тяжелом состоянии, которое сохранялось на данном уровне 
к 5-й минуте жизни у 149 (47,6%) детей. Средняя масса тела при рожде-
нии наблюдаемых пациентов была низкой и составляла 2459 г (1400,0; 
3625,0). У подавляющего числа больных (286 детей; 91,4%) заболевание 
манифестировало с рождения. При этом задержка психоречевого разви-
тия на первом году жизни была среднетяжелой и тяжелой у 273 (87,2%) 
пациентов, а среднетяжелая и тяжелая задержка моторного развития 
в аналогичном возрасте зарегистрирована у 306 (97,8%) больных. Оценка 
двигательных функций наблюдаемых пациентов на момент включения 
в настоящее исследование продемонстрировала преобладание детей 
со среднетяжелыми и тяжелыми моторными нарушениями по GMFCS — 
226 (72,2%). Выраженные нарушения мануальных способностей выявле-

Таблица 7. Продолжение
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ны у 77 (47,2%) пациентов с ДЦП. Кроме того, у 216 (69%) наблюдаемых 
больных имело место среднетяжелое и тяжелое отставание психического 
развития на момент их включения в настоящее исследование. Необходимо 
отметить, что, несмотря на проводимое курсовое лечение нейротрофи-
ческими и антиспастическими лекарственными средствами, применение 
немедикаментозных реабилитационных методов на протяжении всей 
жизни, значимых изменений степени нарушений в психическом и мотор-
ном развитии детей на момент их включения в настоящее исследование, 
по сравнению с таковыми на первом году жизни, не зарегистрировано.

У наблюдаемых с ДЦП пациентов была достаточно широко представле-
на вторичная нейроортопедическая патология: контрактуры суставов — 
у 223 (71,2%), патологическая установка и деформация стоп — у 287 (91,7%), 
ограничение отведения в тазобедренных суставах — у 253 (80,8%), наличие 
патологических изменений при рентгенологическом исследовании тазобед-
ренных суставов — у 249 (79,6%). Тем не менее консервативное ортопедиче-
ское лечение перманентно проводилось только 10 (3,2%) больным, споради-
чески его получали 149 (47,6%) пациентов, а 154 (49,2%) ребенка совсем его 
не получали. Ботулинотерапия проводилась у 78 (24,9%) пациентов с ДЦП. 
Оперативная коррекция вторичных нейроортопедических нарушений 
проведена 23 (7,3%) детям на одном суставном уровне и 2 (0,6%) пациен-
там — на двух суставных уровнях. Полученные данные свидетельствуют 
о недостаточном и неполном объеме реабилитационных мероприятий, 
проводимых наблюдаемым больным на протяжении их жизни. Очевидно, 
что раннее применение методов консервативного ортопедического лечения 
(ортезы, туторы и пр.), а также своевременное и регулярное использование 
ботулинотерапии в восстановительном лечении пациентов с ДЦП способ-
ны предотвратить или уменьшить формирование контрактур суставов, 
возникновение вторичных костно-суставных изменений и тем самым уве-
личить моторную активность и двигательные возможности детей.

Несмотря на то, что у 109 (34,8%) детей с ДЦП имелся псевдобуль-
барный синдром, у 96 (30,7%) — дисфагия, у 52 (16,6%) — их сочетание, 
а у 53 (16,9%) детей — тяжелая белково-энергетическая недостаточ-
ность, оперативное лечение с наложением гастростомы, призванное 
обеспечить достаточный по количеству и сбалансированности рацион 
питания пациентов, было проведено только 18 (5,7%) больным. Данное 
обстоятельство свидетельствует о недооцененности неврологами сопут-
ствующей коморбидной соматической патологии у наблюдаемых детей 
и демонстрирует необходимость обеспечения мультидисциплинарного 
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подхода при лечении данной когорты больных со своевременным при-
влечением диетологов и детских хирургов.

Представляется интересным тот факт, что количество детей со сниже-
нием остроты зрения (83,7%) значительно превышало число пациентов 
с частичной атрофией зрительных нервов (37,1%). Вероятнее всего, данное 
обстоятельство можно объяснить вовлечением в патологический процесс 
при разных формах ДЦП не только периферических отделов зрительного 
анализатора и зрительных нервов, но и корковых зрительных центров.

В то же время снижение остроты слуха отмечалось в меньшем числе 
наблюдений (11,8%). Преобладание зрительных нарушений над слуховы-
ми у наблюдаемых пациентов с ДЦП, вероятно, связано с большей чув-
ствительностью зрительного анализатора к гипоксически-ишемическому 
воздействию на всех топографических уровнях.

Проведенное исследование с применением МРТ головного мозга при 
обследовании всех наблюдаемых пациентов с ДЦП показало, что наибо-
лее частым структурным поражением вещества головного мозга являлась 
диффузная церебральная атрофия (66,1%), в то время как врожденные 
пороки развития головного мозга были обнаружены лишь у 8% детей.

Несмотря на наличие эпилептиформной активности, выявленной 
при проведении видео-ЭЭГ мониторинга, у большей части наблюдаемых 
пациентов (205; 65,5%), эпилепсия диагностирована только в 111 (35,5%) 
случаях. Более чем у половины пациентов по своей семиологии эпилеп-
тические приступы были билатеральными с фокальным началом (51,4%).

У 55 (17,6%) пациентов выявлены гипоплазия эмали зубов и кариес, 
что обусловливает необходимость наблюдения детей с ДЦП стоматоло-
гом. Наше исследование обнаружило негативное влияние стоматологиче-
ской патологии на усугубление имеющейся у больных ДЦП белково-энер-
гетической недостаточности. Тем не менее ни один из наблюдаемых 
пациентов не получал стоматологического лечения.

Не вызывает сомнений тот факт, что детский церебральный паралич 
не является прогрессирующим заболеванием, кажущееся ухудшение 
состояния пациентов с ДЦП по мере их роста свидетельствует о «псевдо-
прогредиентности» данного заболевания и связано с увеличивающимися 
с возрастом требованиями, предъявляемыми к головному мозгу ребенка. 
Несмотря на это, более половины (62,6%) больных ДЦП не получили про-
филактическую вакцинацию в связи с медицинским отводом по основному 
заболеванию. Данное обстоятельство ставит под угрозу здоровье и жизнь 
не только пациентов с ДЦП, необоснованно не получивших профилакти-
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ческие прививки от тяжелых инфекционных заболеваний, но и подвергает 
риску заболевания ими остальных членов общества в связи с накоплением 
прослойки неиммунизированных людей в социуме. Все это обусловливает 
необходимость активного проведения просветительской работы как среди 
медицинских работников, так и среди родителей больных детей.

Клинико-инструментальный анализ пациентов по отдельным видам 
ДЦП показал, что самое тяжелое состояние при рождении, согласно оцен-
кам по шкале APGAR, отмечалось у детей со спастическим церебральным 
параличом, что сочеталось с более выраженной задержкой психоречевого 
и моторного развития на первом году жизни по сравнению с детьми с дру-
гими формами ДЦП. Кроме того, согласно оценкам по GMFCS и MACS, 
пациенты со спастическим церебральным параличом имели более выра-
женные двигательные нарушения и более значительные ограничения ману-
альных способностей. Степень отставания психического развития этих 
детей на момент включения в настоящее исследование была также более 
тяжелой. Несмотря на проводимые медикаментозные (нейротрофическая, 
антиконвульсантная, антиспастическая терапия) и немедикаментозные 
(массаж, физиотерапия, ЛФК) реабилитационные мероприятия в курсовом 
режиме на протяжении всей жизни, значимых изменений в уровне мотор-
ного и психического развития наблюдаемых пациентов не отмечалось.

Наименьшая масса тела при рождении зафиксирована у пациентов 
со спастическим церебральным параличом и со спастической диплегией, 
то есть при наиболее тяжелых формах ДЦП.

Обращает на себя внимание, что дети со смешанными формами ДЦП 
(G80.8 Другой вид ДЦП) имели чаще высокие оценки по шкале APGAR 
как на 1-й, так и на 5-й минутах жизни и более высокую массу тела 
при рождении, чем пациенты с другими формами ДЦП. Необходимо 
отметить, что прогрессирующее течение заболевания и утрата ранее 
приобретенных психических и моторных навыков были зарегистриро-
ваны только у пациентов со смешанными формами ДЦП (G80.8 Другой 
вид ДЦП). Кроме того, только у данных больных МРТ головного мозга 
обнаруживала диффузное поражение белого вещества головного мозга.

Все вышеперечисленное делает высоковероятным течение у наблюдае-
мых пациентов другого, вероятнее всего, генетически детерминированного 
заболевания, которое на момент исследования не было верифицировано 
и требует привлечения медицинских генетиков к курации данных детей 
и проведения в последующем необходимых генетических исследований.
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ГЛАВА 2. КЛИНИКО-ИНСТРУМЕНТАЛЬНАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА 
ПАЦИЕНТОВ С НАСЛЕДСТВЕННЫМИ БОЛЕЗНЯМИ 

Под нашим наблюдением находилось 44 (12,3%) ребенка с направи-
тельным диагнозом ДЦП. В дальнейшем данный диагноз был пересмо-
трен и верифицирован иной клинический диагноз, во всех клинических 
наблюдениях — генетически детерминированный. Ниже представлено 
распределение по нозологическим формам пациентов, исходно наблю-
давшихся с диагнозом ДЦП (табл. 8).

Таблица 8. Распределение пациентов с верифицированным наследственным 
заболеванием по нозологическим формам 

№ 
п/п

Направительный 
диагноз

Верифицированный
диагноз

Возраст 
дебюта

Возраст 
постановки 

диагноза

1 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Фронтотемпоральная 
дегенерация 2 мес 2 года

2 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Миодистрофия Ульриха С рождения 4 года

3 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Болезнь Краббе С рождения 2 года

4 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Хромосомная патология уточ-
ненная: микродупликация 
короткого плеча хромосомы 
16: 16p12.3

7 мес 3 года

5 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Спиноцеребеллярная атаксия 6 мес 5 лет

6 Спастическая 
диплегия (G80.1)

НМСН, тип 2 В1 (болезнь 
Шарко–Мари) 2 года 5 лет

7 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Сукраза-изомальтазная недо-
статочность С рождения 3 года

8 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Лейкодистрофия с гипомиели-
низацией 4 мес 16 лет

9 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Миодистрофия Ульриха 10 мес 4 года

10 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Дискинезия с фациальными 
миокимиями 2 года 12 лет

11 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Болезнь Канаван С рождения 4 года

12 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Синдром Костелло С рождения 4 года
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№ 
п/п

Направительный 
диагноз

Верифицированный
диагноз

Возраст 
дебюта

Возраст 
постановки 

диагноза

13 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Лейкодистрофия 
Пелицеуса–Мерцбахера С рождения 3 года

14 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Лейкоэнцефалопатия с пора-
жением ствола головного моз-
га и высоким уровнем лактата 
при магнитно-резонансной 
спектроскопии

2 мес 5 лет

15 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Болезнь Краббе 4 мес 2 года

16 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

L2-гидроксиглутаровая 
 ацидурия С рождения 2 года

17 Спастическая 
диплегия (G80.1)

Хромосомная патология 
уточненная: микроделеция 
короткого плеча хромосомы 1: 
1p36.33-p36.32

С рождения 2 года

18 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

МПС, тип 3 В (синдром 
Санфилиппо) 3 года 7 лет

19 Другой вид ДЦП 
(G80.8) МПС, тип 2 (синдром Хантера) 1 год 3 года

20 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

НМСН, тип 1 (болезнь 
Русси–Леви) 6 мес 3 года

21 Другой вид ДЦП 
(G80.8) МПС, тип 2 (синдром Хантера) 3 года 7 лет

22 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Болезнь Ниманна–Пика, тип С 6 мес 2 года

23 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Альфа-маннозидоз С рождения 2 года

24 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Синдром Ретта 4 мес 2 года

25
Спастический 
церебральный 
паралич (G80.0)

Синдром 
Смита–Лемли–Опитца С рождения 3 года

26 Спастическая 
диплегия (G80.1) Синдром Айкарди–Гутьереса С рождения 11 лет

27 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

МПС, тип 3 В (синдром 
Санфилиппо) 1 год 11 лет

28 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Хромосомная патология уточ-
ненная: микродупликация 
длинного плеча хромосомы 19: 
19q13.41

С рождения 3 года

Таблица 8. Продолжение
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№ 
п/п

Направительный 
диагноз

Верифицированный
диагноз

Возраст 
дебюта

Возраст 
постановки 

диагноза

29 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Метилмалоновая ацидемия 2 года 3 года

30
Спастический 
церебральный 
паралич (G80.0)

Аутосомно-доминантная 
семейная височная эпилепсия С рождения 11 лет

31 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Хромосомная патология 
уточненная: микроделеция 
короткого плеча хромосомы 1: 
1p36.33-p36.32

С рождения 4 года

32 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Глутаровая ацидурия, тип 2 С рождения 3 года

33
Спастический 
церебральный 
паралич (G80.0)

Хромосомная патология уточ-
ненная: микроделеция длинно-
го плеча хромосомы 15: 15q15.3

С рождения 5 лет

34 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Хромосомная патология уточ-
ненная: синдром микродупли-
кации длинного плеча хромо-
сомы 15: 15q11.2

С рождения 5 лет

35
Спастический 
церебральный 
паралич (G80.0)

Хромосомная патология уточ-
ненная: синдром микроделе-
ции длинного плеча хромосо-
мы 7: 7q31.1

С рождения 2 года

36 Спастическая 
диплегия (G80.1)

Митохондриальная энцефало-
миопатия С рождения 9 лет

37 Детская гемипле-
гия (G80.2)

Митохондриальная энцефало-
миопатия С рождения 10 лет

38 Другой вид ДЦП 
(G80.8) МПС, тип 2 (синдром Хантера) 1,5 года 8 лет

39 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Недостаточность пируват 
дегидрогеназы 6 мес 5 лет

40 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Пропионовая ацидурия С рождения 3 года

41 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Митохондриальная энцефало-
миопатия С рождения 3 года

42 Спастическая 
диплегия (G80.1)

Хромосомная патология уточ-
ненная: синдром микроделе-
ции короткого плеча хромосо-
мы 10: 10 р.14

С рождения 2 года

43 Другой вид ДЦП 
(G80.8) Синдром Ретта 6 мес 13 лет

Таблица 8. Продолжение
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№ 
п/п

Направительный 
диагноз

Верифицированный
диагноз

Возраст 
дебюта

Возраст 
постановки 

диагноза

44 Другой вид ДЦП 
(G80.8)

Хромосомная патология 
уточненная: синдром микро-
дупликации длинного плеча 
хромосомы 15: 15q11.2-q13.3

С рождения 3 года

 
Примечание. ДЦП — детский церебральный паралич, НМСН — наследственная 
моторно-сенсорная нейропатия, МПС — мукополисахаридоз.

Как показано в табл. 8, детям с наследственными болезнями наи-
более часто (34; 77,3%) устанавливался диагноз G80.8 Другой вид ДЦП; 
5 (11,3%) больным был выставлен диагноз G80.1 Спастическая дипле-
гия, 4 (9,1%) — G80.0 Спастический церебральный паралич и толь-
ко 1 (2,3%) — G80.2 Детская гемиплегия. Средний возраст постановки 
генетически детерминированного диагноза, подтвержденного молеку-
лярно-генетическими исследованиями, составил 5,02 ± 3,5 года.

В табл. 9 представлены диагностические методы, с помощью которых 
были верифицированы генетические болезни.

Таблица 9. Методы верификации генетически детерминированных болезней 
у наблюдаемых пациентов 

№ 
п/п Верифицированный диагноз Метод верификации

1 Фронтотемпоральная дегенерация Массовое параллельное 
секвенирование

2 Миодистрофия Ульриха Массовое параллельное 
секвенирование

3 Болезнь Краббе Секвенирование методом Сэнгера

4
Хромосомная патология уточненная: 
микродупликация короткого плеча 
хромосомы 16: 16p12.3

Метод мультиплексной 
амплификации лигированных проб 
(MLPA)

5 Спиноцеребеллярная атаксия Массовое параллельное 
секвенирование

6 НМСН, тип 2 В1 (болезнь 
Шарко–Мари)

Массовое параллельное 
секвенирование

7 Сукраза-изомальтазная 
недостаточность

Массовое параллельное 
секвенирование, тандемная масс-
спектрометрия

Таблица 8. Продолжение
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№ 
п/п Верифицированный диагноз Метод верификации

8 Лейкодистрофия 
с гипомиелинизацией Секвенирование методом Сэнгера

9 Миодистрофия Ульриха Массовое параллельное 
секвенирование

10 Дискинезия с фациальными 
миокимиями

Массовое параллельное 
секвенирование

11 Болезнь Канаван Секвенирование методом Сэнгера
12 Синдром Костелло Массовое параллельное секвенирование

13 Лейкодистрофия 
Пелицеуса–Мерцбахера Секвенирование методом Сэнгера

14

Лейкоэнцефалопатия с поражением 
ствола головного мозга и высоким 
уровнем лактата при магнитно-
резонансной спектроскопии

Секвенирование методом Сэнгера

15 Болезнь Краббе Секвенирование методом Сэнгера

16 L2-гидроксиглутаровая ацидурия
Массовое параллельное 
секвенирование, тандемная масс-
спектрометрия

17
Хромосомная патология уточненная: 
микроделеция короткого плеча 
хромосомы 1: 1p36.33-p36.32

Хромосомный микроматричный 
анализ

18 МПС, тип 3 В (синдром Санфилиппо) Секвенирование методом Сэнгера
19 МПС, тип 2 (синдром Хантера) Секвенирование методом Сэнгера
20 НМСН, тип 1 (болезнь Русси–Леви) Секвенирование методом Сэнгера
21 МПС, тип 2 (синдром Хантера) Секвенирование методом Сэнгера
22 Болезнь Ниманна–Пика, тип С Массовое параллельное секвенирование

23 Альфа-маннозидоз Массовое параллельное 
секвенирование

24 Синдром Ретта Секвенирование методом Сэнгера
25 Синдром Смита–Лемли–Опитца Секвенирование методом Сэнгера
26 Синдром Айкарди–Гутьереса Массовое параллельное секвенирование
27 МПС, тип 3 В (синдром Санфилиппо) Секвенирование методом Сэнгера

28
Хромосомная патология уточненная: 
микродупликация длинного плеча 
хромосомы 19: 19q13.41

Хромосомный микроматричный 
анализ

29 Метилмалоновая ацидемия
Массовое параллельное 
секвенирование, тандемная масс-
спектрометрия

Таблица 9. Продолжение
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№ 
п/п Верифицированный диагноз Метод верификации

30 Аутосомно-доминантная семейная 
височная эпилепсия

Массовое параллельное 
секвенирование

31
Хромосомная патология уточненная: 
микроделеция короткого плеча 
хромосомы 1: 1p36.33-p36.32

Хромосомный микроматричный 
анализ

32 Глутаровая ацидурия, тип 2 Секвенирование методом Сэнгера, 
тандемная масс-спектрометрия

33
Хромосомная патология уточненная: 
микроделеция длинного плеча 
хромосомы 15: 15q15.3

Хромосомный микроматричный 
анализ

34
Хромосомная патология уточненная: 
синдром микродупликации длинного 
плеча хромосомы 15: 15q11.2

Метод мультиплексной 
амплификации лигированных проб 
(MLPA)

35
Хромосомная патология уточненная: 
синдром микроделеции длинного 
плеча хромосомы 7: 7q31.1

Хромосомный микроматричный 
анализ

36 Митохондриальная 
энцефаломиопатия

Массовое параллельное 
секвенирование

37 Митохондриальная 
энцефаломиопатия

Массовое параллельное 
секвенирование

38 МПС, тип 2 (синдром Хантера) Секвенирование методом Сэнгера

39 Недостаточность пируват 
дегидрогеназы

Массовое параллельное 
секвенирование, тандемная масс-
спектрометрия

40 Пропионовая ацидурия Секвенирование методом Сэнгера, 
тандемная масс-спектрометрия

41 Митохондриальная 
энцефаломиопатия

Массовое параллельное 
секвенирование

42
Хромосомная патология уточненная: 
синдром микроделеции короткого 
плеча хромосомы 10: 10 р.14

Хромосомный микроматричный 
анализ

43 Синдром Ретта Секвенирование методом Сэнгера

44
Хромосомная патология уточненная: 
синдром микродупликации длинного 
плеча хромосомы 15: 15q11.2-q13.3

Хромосомный микроматричный 
анализ

 
Примечание. ДЦП — детский церебральный паралич, НМСН — наследственная 
моторно-сенсорная нейропатия, МПС — мукополисахаридоз.

Таблица 9. Продолжение
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В исследование были включены 23 (52,3%) мальчика и 21 (47,7%) 
девочка. Анализ анамнестических данных пациентов с генетически 
детерминированными болезнями показал, что 3 (6,8%) ребенка были 
оценены на 1-й минуте жизни на 1–3 балла по шкале APGAR, 7 (15,9%) — 
на 4–6 баллов, 34 (77,3%) — на 7–9 баллов. Оценки по шкале APGAR 
на 5-й минуте жизни распределились следующим образом: на 1–3 балла 
не был оценен ни один из наблюдаемых пациентов, на 4–6 баллов — 
5 (11,4%) пациентов, на 7–9 баллов — 39 (88,6%) больных. Таким образом, 
77,3% (34) детей с наследственной патологией родились в удовлетвори-
тельном состоянии, а к 5-й минуте жизни удовлетворительное состояние 
констатировано у 88,6% (39) пациентов. Данное обстоятельство должно 
было обеспечить более критичное отношение специалистов при поста-
новке диагноза ДЦП этой когорте детей и указать на возможно иной 
генез имеющихся у пациентов неврологических расстройств, исключа-
ющий воздействие неблагоприятных перинатальных факторов.

Масса тела при рождении у детей с наследственными болезнями 
варьировала от 940 до 4430 г, средняя масса тела при рождении у наблю-
даемых пациентов — 3210 г (2862,5; 3485,0).

Манифестация клинических симптомов заболевания у пациентов 
с генетически детерминированными болезнями варьировала от 0 меся-
цев до 3 лет и распределялась следующим образом: с рождения — 
у 25 (56,8%) детей, на первом году жизни — у 11 (25,0%), в возрасте 
1–2 лет — у 3 (6,8%), с 2 до 3 лет — у 5 (11,4%).

У 2 (4,6%) пациентов на первом году жизни не отмечалось задержки 
психоречевого развития, у 2 (4,6%) детей имела место ее легкая степень, 
у 8 (18,1%) — среднетяжелая и у 32 (72,7%) — тяжелая задержка психорече-
вого развития. У 8 (18,1%) наблюдаемых пациентов не отмечалось задерж-
ки моторного развития на первом году жизни, в то время как у 12 (27,3%) 
детей она была среднетяжелой, у 24 (54,6%) — тяжелой степени.

Прогрессирующее течение заболевания было зарегистрировано 
у 34 (77,3%) пациентов, из них утрата ранее приобретенных навыков — 
у 20 (45,5%) больных.

Из 44 (100%) детей с генетически детерминированными заболевания-
ми были вакцинированы по индивидуальному календарю профилактиче-
ских прививок 15 (34,1%) пациентов, медицинский отвод по основному 
заболеванию имел место у 29 (65,9%) больных.

У 35 (79,5%) наблюдаемых пациентов была проведена оценка гло-
бального уровня формирования моторики с использованием системы 
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GMFCS, согласно которой у 5 (14,3%) детей отмечался GMFCS I уров-
ня, у 7 (20,0%) — GMFCS II уровня, у 12 (34,3%) — GMFCS III уров-
ня, у 8 (22,8%) — GMFCS IV уровня, у 3 (8,6%) — GMFCS V уровня. 
У 9 (20,5%) пациентов данная оценка не проведена, так как на момент 
включения в настоящее исследование генетический диагноз уже был 
верифицирован, а в анамнестических сведениях информация о ней 
отсутствовала.

Из 16 (36,4%) наблюдаемых пациентов, достигших возраста 4 лет, все 
были оценены по системе классификации мануальных способностей 
MACS для детей с ДЦП. Уровень 1 установлен у 5 (31,3%) пациентов, 
уровень 2 — у 7 (43,7%), уровень 3 — у 2 (12,5%), уровень 4 — у 2 (12,5%). 
Пятый уровень MACS не был зарегистрирован ни у одного ребенка.

Сочетание оценок по шкалам GMFCS и MACS на момент наблюдения 
пациентов с диагнозом ДЦП представлено в табл. 10.

При оценке психического статуса детей с наследственными болезнями 
было установлено, что у 2 (4,6%) пациентов степень отставания психиче-
ского развития от возрастной нормы составляла 1 период, у 3 (6,8%) — 
2–3 периода, в то время как у 39 (88,6%) детей — 4 и более периодов.

Таблица 10. Сочетание уровней GMFCS и MACS у пациентов с наследственны-
ми болезнями, исходно наблюдающихся с диагнозом  «Детский церебральный 
паралич» 

MACS, 
n (%)

GMFCS, 
n (%)

1 2 3 4 5

I 2 (4,5) 1 (2,3) - - -
II - 2 (4,5) - - -
III 3 (6,8) 2 (4,5) 1 (2,3) - -
IV - 2 (4,5) 1 (2,3) 1 (2,3) -
V - - - 1 (2,3) -

 
Анализ зрительных нарушений у пациентов с наследственной пато-

логией обнаружил наличие частичной атрофии зрительных нервов 
в 13 (29,5%) случаях, при этом снижение остроты зрения зафиксировано 
у 30 (68,2%) наблюдаемых больных. Сходящийся страбизм отмечался 
у 9 (20,4%) детей, в то время как расходящийся — у 5 (11,4%). У 30 (68,2%) 
пациентов страбизм не был зафиксирован.
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Исследование сохранности слухового анализатора у наблюдаемых 
детей выявило снижение остроты слуха у 13 (29,5%), при этом сенсонев-
ральная тугоухость зарегистрирована в 11 (25,0%) случаях. У 31 (70,5%) 
больного нарушений со стороны органов слуха не зафиксировано.

При исследовании неврологического статуса было выявлено нали-
чие псевдобульбарного синдрома у 15 (34,1%) больных, слюнотечения — 
у 14 (31,8%), дисфагии — у 14 (31,8%). У 4 (9,1%) больных отмечалось 
сочетание псевдобульбарного синдрома и дисфагии, у 8 (18,2%) — соче-
тание псевдобульбарного синдрома, дисфагии и слюнотечения. При этом 
у 5 (11,4%) пациентов отмечалась белково-энергетическая недостаточность 
легкой степени, у 16 (36,4%) — умеренная, у 9 (20,4%) — тяжелой степени; 
у 14 (31,8%) пациентов белково-энергетическая недостаточность не зареги-
стрирована. Оперативное лечение в виде наложения гастростомы не прово-
дилось ни одному ребенку с генетически детерминированным заболеванием.

У 2 (4,6%) детей наблюдались патологические изменения со стороны 
зубов в виде гипоплазии эмали и кариеса.

При оценке нейроортопедического статуса было установлено, что 
у 27 (61,3%) детей отсутствовали сформированные контрактуры суставов, 
в то время как у 5 (11,4%) пациентов они были зарегистрированы на 1 сустав-
ном уровне, у 4 (9,1%) — на 2 уровнях и у 8 (18,2%) — на 3 и более уровнях.

У 21 (47,7%) ребенка выявлена патологическая установка стоп, 
у 7 (15,9%) — их костные деформации; у 16 (36,4%) больных патоло-
гические изменения со стороны стоп не отмечались. Укорочение ниж-
ней конечности с одной стороны отмечено у 2 (4,5%) детей, в то вре-
мя как двустороннего укорочения не имелось ни у одного ребенка. 
Одностороннее укорочение верхней конечности отмечалось в 2 (4,5%) 
случаях, двустороннее укорочение не зарегистрировано ни у одного 
больного. Ограничение отведения в тазобедренных суставах было дву-
сторонним у 15 (34,1%) пациентов, у 29 (65,9%) детей оно не отмечалось.

Всем наблюдаемым пациентам было проведено рентгенологическое 
обследование тазобедренных суставов, по результатам которого выяв-
лены следующие изменения: coxa valga — у 4 (9,1%) пациентов, неста-
бильность — у 3 (6,8%), дисплазия — у 3 (6,8%), подвывих — у 3 (6,8%), 
вывих — у 1 (2,3%). У 30 (68,2%) детей проведенное исследование не выя-
вило патологических изменений.

Консервативное ортопедическое лечение у детей с наследственны-
ми болезнями проводилось спорадически только в 6 (13,6%) случаях, 
38 (86,4%) больных его не получали. Оперативное лечение вторичной 



61

Мультидисциплинарное сопровождение детей с детским церебральным параличом

нейроортопедической патологии проведено только 1 (2,3%) ребенку 
на одном суставном уровне.

Для оценки биоэлектрической активности головного мозга и выявле-
ния эпилептиформной активности всем наблюдаемым пациентам про-
водился видео-ЭЭГ мониторинг различной продолжительности в зави-
симости от показаний (от 4 до 12 часов), включающий запись ЭЭГ как 
во время бодрствования, так и во время сна. Результаты исследования 
обнаружили наличие эпилептиформной активности у 23 (52,3%) пациен-
тов с генетически обусловленной патологией, при этом региональная эпи-
лептиформная активность была зарегистрирована у 23 (100%) пациентов, 
а диффузная — у 10 (43,5%). У 10 (43,5%) больных отмечалось сочетание 
региональной и диффузной эпиактивности. Эпилептиформная актив-
ность в бодрствовании зарегистрирована у 22 (95,6%) пациентов, так же 
как и во сне — у 22 (95,6%). Несмотря на наличие эпилептиформной 
активности у 23 (52,3%) пациентов с наследственной патологией, только 
у 12 (52,2%) из них была диагностирована эпилепсия: у 9 (75,0%) — 
генетическая, у 1 (8,3%) — метаболическая и у 2 (16,7%) — структурная. 
Таким образом, эпилепсия отмечалась у 12 (27,3%) детей с генетически 
детерминированными болезнями.

По своей семиологии эпилептические приступы подразделялись на 
билатеральные с фокальным началом — у 5 (41,7%) детей, фокальные — 
у 5 (41,7%), генерализованные — у 2 (16,6%). Терапию антиконвульсанта-
ми в анамнезе получали 13 (56,5%) детей с выявленной эпилептиформной 
активностью, при этом 1 (4,3%) ребенок получал противосудорожную 
терапию, не имея судорожных приступов. На момент включения в иссле-
дование на антиэпилептической терапии находилось 10 (83,3%) детей 
с эпилепсией, остальным пациентам указанная терапия была отменена 
в связи с клинико-медикаментозной ремиссией.

При обследовании всех наблюдаемых пациентов была использована 
нейровизуализация — МРТ головного мозга. Данный метод исследования 
обнаружил наличие диффузной церебральной атрофии у 15 (34,1%) детей, 
глиозной трансформации — у 5 (11,4%), кистозной трансформации — 
у 4 (9,1%), перивентрикулярной лейкопатии — у 6 (13,6%), врожденных 
пороков развития головного мозга — у 6 (13,6%), диффузного пораже-
ния белого вещества головного мозга — у 18 (41,0%). У 4 (9,1%) детей 
отмечалось сочетание диффузной церебральной атрофии с диффузным 
поражением белого вещества головного мозга, у 2 (4,5%) — диффузной 
церебральной атрофии с перивентрикулярной лейкопатией, у 1 (2,3%) — 
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диффузной церебральной атрофии с врожденным пороком развития 
головного мозга, у 1 (2,3%) — глиозной трансформации с перивентри-
кулярной лейкопатией, у 1 (2,3%) — глиозной трансформации с диффуз-
ной церебральной атрофией, у 1 (2,3%) — кистозной трансформации 
с диффузным поражением белого вещества головного мозга, у 1 (2,3%) — 
кистозной трансформации с глиозной трансформацией, у 1 (2,3%) — 
кистозной, глиозной трансформаций, диффузной церебральной атрофии 
с диффузным поражением белого вещества головного мозга (рис. 7).

Анализ терапевтических методов, применяемых у пациентов, страда-
ющих наследственными болезнями, обнаружил, что нейротрофическая 
терапия применялась курсами на протяжении всей жизни у 41 (93,2%) 
ребенка, на момент включения пациентов в исследование их число соста-
вило 26 (59,1%).
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Рис. 7. Сочетание структурных повреждений головного мозга у пациентов 
с наследственными болезнями 
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Применение антиспастических препаратов курсами по несколько 
месяцев несколько раз в год на протяжении всей жизни зарегистриро-
вано у 11 (25,0%) детей, на момент включения в исследование миорелак-
санты не принимал ни один наблюдаемый пациент (44; 100%). Анализ 
анамнестических данных установил, что ботулинотерапия проводилась 
1 (2,3%) ребенку, в то время как на момент включения в исследование ее 
проведение потребовалось 5 (11,4%) пациентам.

Из методов немедикаментозной реабилитации наблюдаемые пациенты 
получали физиотерапию: магнитотерапию — 37 (84,1%), тепловые проце-
дуры (озокерит, парафин) — 34 (77,3%), электропроцедуры — 23 (52,3%), 
лазеротерапию — 8 (18,2%). Курсы массажа получали 42 (95,5%) ребенка, 
занятия лечебной физкультурой — 43 (97,7%).

Таким образом, проведенный анализ обнаружил, что пациенты 
с наследственными болезнями чаще всего имели высокие оценки по 
шкале APGAR как на 1-й, так и на 5-й минутах жизни — 77,3 и 88,6% 
соответственно. Средняя масса тела при рождении также была в преде-
лах нормальных величин и составляла 3210 г (2862,5; 3485,0). У 8 (18,1%) 
пациентов манифестация клинических симптомов заболевания отме-
чалась после 1 года жизни. Кроме того, у 18,1% больных отмечались 
нормальные показатели моторного развития на первом году жизни, 
что не зарегистрировано ни у одного ребенка с ДЦП. Необходимо 
отметить, что нарастание степени отставания психического разви-
тия и выраженности двигательных нарушений по мере роста, утрата 
ранее приобретенных психических и моторных навыков у пациентов 
с генетически детерминированными болезнями свидетельствуют о про-
гредиентном их течении в подавляющем числе наблюдений, в отличие 
от пациентов с ДЦП, для которого нехарактерно прогрессирование. 
Следует отметить, что частота встречаемости врожденных пороков 
развития головного мозга у пациентов с наследственными болезнями 
была максимальной среди всех наблюдаемых пациентов и составляла 
13,6%. Несмотря на все вышеперечисленное, средний возраст верифи-
кации наследственных болезней у наблюдаемых пациентов составил 
5,02 ± 3,5 года.

Сравнительный анализ клинико-инструментальных характеристик 
самой тяжелой формы ДЦП — спастического церебрального парали-
ча, другого вида ДЦП и генетических болезней показал, что другой 
вид ДЦП занимает промежуточное положение между спастическим 
церебральным параличом и наследственными болезнями (табл. 11). 
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Необходимо отметить, что прогрессирующее течение заболевания, утра-
та ранее приобретенных психических и моторных навыков, диффузное 
поражение белого вещества головного мозга по данным МРТ головного 
мозга, характерные для наследственных болезней, отмечались только 
у пациентов со смешанными формами ДЦП (G80.8 Другой вид ДЦП) 
и не были зарегистрированы ни у одного пациента со спастическими 
формами ДЦП. В то же время масса тела при рождении более 2500 г, 
оценка по шкале APGAR 7–9 баллов как на 1-й, так и на 5-й минутах 
жизни, сенсоневральная тугоухость и врожденные пороки развития 
головного мозга по данным МРТ головного мозга были зарегистриро-
ваны чаще у пациентов с G80.8 Другой вид ДЦП, чем при спастическом 
церебральном параличе — наиболее тяжелой форме ДЦП. Наблюдаемые 
с  генетически детерминированными болезнями пациенты имели 
направительный диагноз G80.8 Другой вид ДЦП в 77,3% случаев. Все 
вышеизложенное позволяет предположить, что некоторые пациенты, 
наблюдающиеся в настоящее время с диагнозом G80.8 Другой вид ДЦП, 
«маскируют» генетически детерминированные заболевания и должны 
быть дообследованы с привлечением медицинских генетиков и прове-
дением генетических исследований.

Таблица 11. Клинико-инструментальные характеристики пациентов с детским 
церебральным параличом и наследственными болезнями 

Анализируемый признак

Спастический
церебральный 

паралич, 
n = 103

Другой 
вид ДЦП, 

n = 66

Наслед-
ственные 
болезни, 

n = 44

Шкала APGAR, 
1-я минута, 
баллы

1–3 36 (34,9%) 15 (22,7%) 3 (6,8%)
4–6 46 (44,7%) 16 (24,3%) 7 (15,9%)
7–9 21 (20,4%) 35 (53,0%) 34 (77,3%)

Шкала APGAR, 
5-я минута, 
баллы

1–3 9 (8,7%) 4 (6,1%) -
4–6 53 (51,5%) 19 (28,8%) 5 (11,4%)
7–9 41 (39,8%) 43 (65,1%) 39 (88,6%)

Средняя 
масса тела при 
рождении, г

- 2250 
(1400; 3200)

3200 
(2797,5; 

3625)

3210 
(2862,5; 

3485)
Дебют 
с рождения - 103 (100%) 50 (75,8%) 25 (56,8%)

Дебют после 
1 года жизни - - 7 (10,6%) 8 (18,1%)
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Анализируемый признак

Спастический
церебральный 

паралич, 
n = 103

Другой 
вид ДЦП, 

n = 66

Наслед-
ственные 
болезни, 

n = 44
Задержка 
психоречевого 
развития 
на первом году 
жизни

Отсутствие - - 2 (4,6%)
Легкая - 4 (6,1%) 2 (4,6%)

Средней тяжести 5 (4,8%) 9 (13,6%) 8 (18,1%)
Тяжелая 98 (95,2%) 53 (80,3%) 32 (72,7%)

Задержка 
моторного 
развития 
на первом году

Отсутствие - - 8 (18,1%)
Легкая - - -

Средней тяжести - 11 (16,7%) 12 (27,3%)

Тяжелая 103 (100%) 55 (83,3%) 24 (54,6%)

Прогрес-
сирующее 
течение 
заболевания

- - 4 (6,1%) 34 (77,3%)

Утрата ранее 
приобретенных 
навыков

- - 3 (4,5%) 20 (45,5%)

Вакцинация

По календарю - - -
Индивидуальный 

календарь 10 (9,7%) 17 (25,8%) 15 (34,1%)

Мед. отвод 
по заболеванию 93 (90,3%) 49 (74,2%) 29 (65,9%)

GMFCS

I - 6 (9,1%) 5 (14,3%)
II - 9 (13,6%) 7 (20,0%)
III - 15 (22,7%) 12 (34,3%)
IV 63 (61,2%) 19 (28,8%) 8 (22,8%)
V 40 (38,8%) 17 (25,8%) 3 (8,6%)

MACS

1 - 6 (20,0%) 5 (31,3%)
2 - 10 (33,3%) 7 (43,7%)
3 - 6 (20,0%) 2 (12,5%)
4 16 (40,0%) 5 (16,7%) 2 (12,5%)
5 24 (60,0%) 3 (10,0%) -

Степень 
отставания 
психического 
развития

1 период - - 2 (4,6%)
2–3 периода 11 (10,7%) 12 (18,0%) 3 (6,8%)

4 и более периодов 92 (89,3%) 54 (82,0%) 39 (88,6%)

Таблица 11. Продолжение
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Анализируемый признак

Спастический
церебральный 

паралич, 
n = 103

Другой 
вид ДЦП, 

n = 66

Наслед-
ственные 
болезни, 

n = 44
Частичная атрофия зрительных 
нервов 69 (67,0%) 21 (31,8%) 13 (29,5%)

Снижение остроты зрения 103 (100%) 51 (77,3%) 30 (68,2%)

Страбизм
Отсутствие 31 (30,1%) 37 (56,1%) 30 (68,2%)

Сходящийся 44 (42,7%) 23 (34,8%) 9 (20,4%)
Расходящийся 28 (27,2%) 6 (9,1%) 5 (11,4%)

Снижение остроты слуха 12 (11,6%) 14 (21,2%) 13 (29,5%)
Сенсоневральная тугоухость 10 (9,7%) 12 (18,2%) 11 (25,0%)
Псевдобульбарный синдром 63 (61,2%) 31 (47,0%) 15 (34,1%)
Слюнотечение 30 (29,1%) 18 (27,3%) 14 (31,8%)
Дисфагия 57 (55,3%) 28 (42,4%) 14 (31,8%)
Гипоплазия эмали зубов, кариес 38 (36,9%) 7 (10,6%) 2 (4,6%)

Белково-энер-
гетическая 
недоста точность, 
степень

Отсутствие 13 (12,6%) 16 (24,2%) 14 (31,8%)
Легкая 8 (7,8%) 7 (10,6%) 5 (11,4%)

Умеренная 50 (48,5%) 25 (38,0%) 16 (36,4%)
Тяжелая 32 (31,1%) 18 (27,2%) 9 (20,4%)

Контрактуры 
суставов, 
уровни

Отсутствие 15 (14,6%) 43 (65,1%) 27 (61,3%)
1 13 (12,6%) 6 (9,1%) 5 (11,4%)
2 21 (20,4%) 4 (6,1%) 4 (9,1%)

3 и более 54 (52,4%) 13 (19,7%) 8 (18,2%)

Стопы
Норма 2 (1,9%) 23 (34,8%) 16 (36,4%)

Установка 48 (46,6%) 32 (48,5%) 21 (47,7%)
Деформация 53 (51,5%) 11 (16,7%) 7 (15,9%)

Укорочение 
верхней 
конечности

Одностороннее 2 (1,9%) 1 (1,5%) 2 (4,5%)

Двустороннее 2 (1,9%) - -

Укорочение 
нижней 
конечности

Одностороннее 3 (2,9%) - 2 (4,5%)

Двустороннее 2 (1,9%) - -

Ограничение 
отведения 
в тазобедренных 
суставах

Отсутствие 3 (3,0%) 40 (60,6%) 29 (65,9%)
Одностороннее - - -

Двустороннее 100 (97%) 26 (39,4%) 15 (34,1%)

Таблица 11. Продолжение
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Анализируемый признак

Спастический
церебральный 

паралич, 
n = 103

Другой 
вид ДЦП, 

n = 66

Наслед-
ственные 
болезни, 

n = 44

Рентгенография 
тазобедренных 
суставов

Норма 2 (1,9%) 36 (54,6%) 30 (68,2%)
Нестабильность 3 (2,9%) 3 (4,5%) 3 (6,8%)

Дисплазия 8 (7,8%) 5 (7,6%) 3 (6,8%)
Подвывих 35 (34,0%) 8 (12,1%) 3 (6,8%)

Вывих 7 (6,8%) 1 (1,5%) 1 (2,3%)
Coxa valga 48 (46,6%) 13 (19,7%) 4 (9,1%)

Эпилепти-
формная 
активность

Отсутствие 23 (22,3%) 25 (37,9%) 21 (47,7%)
Наличие 80 (77,7%) 41 (62,1%) 23 (52,3%)

Региональная 80 (100%) 41 (100%) 23 (100%)
Диффузная 37 (46,2%) 18 (43,9%) 10 (43,5%)

Бодрствование 77 (96,2%) 41 (100%) 22 (95,6%)
Сон 80 (100%) 41 (100%) 22 (95,6%)

Эпилепсия 60 (58,2%) 12 (27,3%)

Семиология 
эпилептических 
приступов

Фокальные 20 (33,3%) 6 (31,6%) 5 (41,7%)
Билатеральные 
с фокальным 

началом
33 (55,0%) 9 (47,4%) 5 (41,7%)

Генерализованные 7 (11,7%) 4 (21,0%) 2 (16,6%)

Магнитно-
резонансная 
томография 
головного 
мозга

Атрофия 93 (90,3%) 38 (57,6%) 15 (34,1%)
Глиоз 82 (79,6%) 25 (37,9%) 5 (11,4%)
Киста - - -

Кистозная 
трансформация 65 (63,1%) 16 (24,2%) 4 (9,1%)

Перивентри-
кулярная 

лейкопатия
16 (15,5%) 16 (24,2%) 6 (13,6%)

Диффузное 
поражение белого 

вещества
- 12 (18,2%) 18 (41,0%)

Врожденный 
порок развития 6 (5,8%) 6 (9,1%) 6 (13,6%)

 
На основании полученных в ходе исследования результатов был раз-

работан дифференциально-диагностический алгоритм ДЦП с наслед-
ственными болезнями (рис. 8).

Таблица 11. Продолжение
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2.1. Клинический пример 1 

Девочка София М., 7 лет, обратилась в педиатрическое отделение 
ФГБУ «Поликлиника № 1» Управления делами Президента РФ с жало-
бами, со слов мамы, на утрату ребенком ранее приобретенных психоре-
чевых и моторных навыков, нарушение поведения в виде аффективных 
вспышек с элементами агрессии и аутоагрессии, изменение походки 
(ходьба неустойчивая, на широко расставленных, «не гнущихся» ногах), 
частый жидкий стул на протяжении последних 6 месяцев.

Анамнез. Из анамнеза известно, что ребенок от 1-й беременности, 
протекавшей на фоне угрозы прерывания в I и III триместрах, по поводу 
чего мама находилась на стационарном лечении. Роды срочные, само-
стоятельные, со стимуляцией, проведен амниоцентез. Закричала сразу, 
громко. Оценка по шкале APGAR 8/8 баллов. Масса тела при рождении 
3400 г, длина 50 см. Психоречевое и моторное развитие на первом году 
жизни по возрасту.

В 2,5 года после вакцинации от полиомиелита в течение недели отме-
чались слабость и вялость ребенка, купировавшиеся самостоятельно. 
В 2 года 8 мес девочка была прооперирована под местной анестезией 
по поводу аденоидов 4-й ст., в постоперационном периоде отмечалось 

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ БОЛЕЗНИ ДЦП 
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Рис. 8. Дифференциально-диагностический алгоритм детского церебрального 
паралича с наследственными болезнями
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длительное профузное носовое кро-
вотечение. До 5 лет моторное и пси-
хическое развитие ребенка соответ-
ствовало возрастной норме: девочка 
рисовала, писала печатные буквы, 
интересовалась предметами, активно 
манипулировала ими, поднималась 
по лестнице, в полном объеме пони-
мала обращенную речь и использовала 
в экспрессивной речи сложные пред-
ложения (рис. 9–11).

С 5 лет мама девочки стала отме-
чать постепенную утрату ребенком 
ранее приобретенных навыков: пере-
стала рисовать фигуры, буквы; речь 
стала смазанной, невнятной («каша 
во  рту»), чаще стала использовать 
жестовую речь и рассеивать гласные 
звуки; нарушилось поведение, появи-
лись «истерики» с элементами агрессии 
и аутоагрессии; девочка стала плохо 
жевать, поперхиваться твердой пищей, 
появилось слюнотечение; изменился 
рисунок ходьбы (пошатывалась, ходи-
ла на широко расставленных ногах). 
По месту жительства в возрасте 5 лет 
неврологом был установлен диагноз: 
«Детский церебральный паралич, сме-
шанная форма. Задержка психорече-
вого развития. Синдром гиперактив-
ности».

На протяжении 2 лет ребенок регу-
лярно получал курсовое лечение ноо-
тропными, сосудистыми и метаболи-
ческими лекарственными средствами 
по поводу ДЦП, смешанной формы. 
Со слов мамы, на фоне проводимой 
терапии отмечалась отрицательная 

Рис. 9. Пациентка София М., 
7 лет: до 5 лет жизни проявляла 
интерес к предметам

Рис. 10. Пациентка София М., 
7 лет: до 5 лет жизни манипули-
ровала предметами адекватно 
обстановке и возрасту 

Рис. 11. Пациентка София М., 
7 лет: до 5 лет жизни самостоя-
тельно поднималась по лестнице 
на детской площадке 
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динамика с нарастанием клинической 
симптоматики и неуклонным прогрес-
сированием заболевания.

Соматический статус. Общее со -
стояние тяжелое. Индивидуальные 
особенности фенотипа: изменения 
лица по типу «гаргоилизма», макро-, 
скафоцефалия, широкая запавшая 
переносица, толстые мочки ушей, 
макроглоссия, деформация верхней 
и нижней челюсти, готическое небо, 
широко расставленные зубы кониче-
ской формы, плотные кожные покро-
вы, густые жесткие волосы, гирсутизм 
(рис.  12). Температура тела 36,0°С. 
Положение активное. Вес 30 кг. Рост 
стоя 130 см. Состояние питания соот-
ветствует возрасту. Кожные покровы 
физиологической окраски, чистые 
от сыпи. Слизистые оболочки чистые. 
Зев, миндалины — розовые. Под кож-
ная клетчатка развита удовлетвори-

тельно, распределена равномерно. Лимфатическая система без систем-
ного увеличения.

Костная система: килевидная деформация грудной клетки, поперечное 
плоскостопие, контрактуры крупных суставов конечностей и в позво-
ночном столбе, выражен поясничный гиперлордоз, стопы деформирова-
ны. Островоспалительных изменений в суставах нет. Органы дыхания: 
носовое дыхание свободное, в легких дыхание везикулярное, проводится 
во все отделы, хрипов нет. Частота дыхания (ЧД) 22 дв./мин. Органы 
кровообращения: тоны сердца ясные, ритмичные, шумов нет. Частота 
сердечных сокращений (ЧСС) 90 уд./мин. Мочеполовая система: моче-
испускание свободное, безболезненное. Дизурических явлений нет. 
Органы чувств: зрение снижено; слух сохранен (ориентировочно).

Психоневрологический статус. Сознание ясное. Общемозговой 
и менингеальной симптоматики на момент осмотра нет. Интел лекту-
ально-мнестические функции: продуктивному контакту не доступна, эмо-
ции малодифференцированы, импульсивна, двигательно расторможена, 

Рис. 12. Пациентка София М., 
7 лет: фенотипические особенно-
сти при поступлении в педиатри-
ческое отделение ФГБУ «Поли-
клиника № 1» Управления делами 
Президента РФ
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неуклюжа. Периодически проявляет упрямство, негативизм, выражены 
протестные реакции с элементами агрессии/аутоагрессии. Импрессивная 
речь в ограниченном объеме. Экспрессивная речь — отдельные эмоцио-
нально окрашенные звуки, несколько слов, простые предложения («мама 
дай»), жестовая речь. Простые инструкции выполняет ограниченно — 
после многократного повторения, жестовой поддержки. Внимание при-
влекается с трудом, удерживается кратковременно, быстро истощается. 
Манипулятивная деятельность бесцельная. Игра носит разрушитель-
ный характер. Игрушки, предметы вызывают кратковременный интерес 
с последующим их бросанием. Обучение затруднено, приобретенные 
навыки без регулярного повторения быстро утрачивает. Навыки само-
обслуживания — самостоятельно ест, одевается, раздеваться не умеет. 
Черепные нервы: острота зрения снижена OU. Глазные щели симметрич-
ны. Движения глазных яблок в полном объеме. Зрачки симметричны, 
прямая и содружественная реакции, реакции на конвергенцию и аккомо-
дацию сохранены, D = S. Нистагма нет. Тригеминальные точки безболез-
ненны. Функции жевательной мускулатуры не нарушены. Лицо симме-
трично, гипомимично, рот приоткрыт, гиперсаливация. Нёбный язычок 
(uvula), язык по средней линии. Глотание нарушено, высокие глоточные 
рефлексы, редкое поперхивание твердой пищей. Псевдобульбарный 
синдром. Голос глухой. Дизартрия. Нёбный, глоточный рефлексы высо-
кие, D = S. Двигательная сфера: объем активных и пассивных движений 
в руках, ногах и в позвоночном столбе снижен за счет тугоподвижности 
суставов, D = S. Мышечный тонус физиологический, D = S. Сухожильные 
рефлексы живые, клонусов нет. Патологические рефлексы не вызываются. 
Брюшные рефлексы живые, D = S. Чувствительную сферу оценить невоз-
можно. Координаторная сфера: интенции, дисметрии при произволь-
ных движениях не выявляется, походка на широко раставленных ногах, 
«штампующая», при ходьбе ноги в коленных суставах не сгибает, варусная 
установка стоп. Навыки: встает, садится, ходит, спускаться/подниматься 
по лестнице самостоятельно не может. Мелкая моторика развита недо-
статочно: использует указательный жест, пинцетный захват, листает 
страницы книги, нажимает на кнопки, расстегивает пуговицы. Тазовые 
функции: не нарушены, навыки опрятности утеряны.

Результаты обследований 
Ультразвуковое исследование органов брюшной полости: признаки 

диффузного паренхиматозного процесса в печени, умеренной гепатоме-
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галии, выраженной спленомегалии; вторичные изменения поджелудоч-
ной железы; нарушение моторики верхних отделов желудочно-кишеч-
ного тракта.

Эхокардиография: уплотнение створок митрального клапана с регур-
гитацией 1-й степени, остальные клапаны без особенностей. Полости 
сердца не расширены, стенки не утолщены, перегородки интактны, 
крупные.

Видео-ЭЭГ мониторирование продолжительностью 10 ч в состоя-
нии пассивного, активного бодрствования и ночного сна: выраженные 
диффузные изменения биоэлектрической активности головного мозга, 
эпилептиформная активность не зарегистрирована. Выявлена патология 
сна: сон носит кратковременный, прерывистый, поверхностный харак-
тер, отмечены повышенная частота ночных пробуждений и длительные 
эпизоды отсутствия сна в ночные часы. Стадии глубокого сна в ходе 
исследования не регистрируются.

МРТ головного мозга: диффузные атрофические изменения вещества 
больших полушарий головного мозга, расширение субарахноидальных 
ликворных пространств, вторичное расширение желудочковой системы 
без признаков нарушения ликворотока. Заключение: МР-картина диф-
фузных атрофических изменений вещества головного мозга, вторичной 
вентрикуломегалии, одиночной мелкой интракаллезной кисты.

На основании жалоб на момент обращения, данных анамнеза, резуль-
татов клинического осмотра и инструментальных методов исследова-
ния у ребенка был заподозрен мукополисахаридоз и проведено дооб-
следование.

Электрофорез гликозаминогликанов: по результатам одномерного 
электрофореза гликозаминогликанов выявлена повышенная экскреция 
гепарансульфата с мочой.

Энзимодиагностика: N-ацетил-альфа-D-глюкозаминидаза активность 
67,5 нМ/мл пл/24 ч (плазма) при норме 257,90–611,10 нМ/мл пл/24 ч.

Гепарансульфат сульфамидаза активность 1,9 нм/мг/17 ч (лейкоциты) 
при норме 1,80–6,80 нм/мг/17 ч.

Молекулярно-генетическое исследование: выявлены мутации 
с. 209G>T и с. 358G>T в компаунд-гетерозиготном состоянии, приводя-
щие к аминокислотной замене р.Gly70Val и преждевременной терминации 
трансляции р.Glu120X соответственно. Обе мутации ранее не описаны, 
по данным компьютерного анализа (Alamut Visual) являются патогенными 
и могут приводить к развитию мукополисахаридоза, тип 3В.
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Ребенку был верифицирован клинический диагноз: Мукополи-
саха ридоз III B (болезнь Санфилиппо В). Псевдобульбарный синдром. 
Деменция. Килевидная деформация грудной клетки. Множественные 
контрактуры крупных суставов. Гепатоспленомегалия. Вторичные изме-
нения поджелудочной железы. Хроническая диарея.

Таким образом, представленный клинический пример наглядно 
демонстрирует, как врачебные диагностические ошибки влекут за собой 
неадекватные терапевтические подходы, которые не только не приводят 
к улучшению состояния пациентов, но и способны значительно его ухуд-
шить и ускорить прогрессирование заболевания. Хорошо известно, что 
при мукополисахаридозе — заболевании, относящемся к наследственным 
лизосомным болезням накопления, при которых нарушается катаболизм 
гликозаминогликанов и происходит их аккумуляция в различных орга-
нах и тканях организма, противопоказано назначение нейротрофиче-
ской, сосудистой и метаболической терапии, так как она способствует 
более интенсивному отложению гликозаминогликанов и, следовательно, 
нарастанию клинических симптомов болезни.

Очевидно, что неотягощенный перинатальный анамнез (относительно 
гладкое течение беременности, высокие оценки по шкале APGAR, нормаль-
ные весо-ростовые показатели при рождении), фенотипические особенно-
сти ребенка, моторное и психическое развитие, соответствующее возрасту 
до 5 лет, утрата ранее приобретенных психических и моторных навыков 
(дементный синдром); неуклонно прогредиентное течение заболевания, 
диффузная корково-подкорковая атрофия вещества головного мозга, гепа-
тоспленомегалия определяют неправомочность установленного ребенку диа-
гноза ДЦП, смешанная форма. Все это еще раз подтверждает необходимость 
сопоставления анамнестических и клинико-инструментальных данных при 
постановке диагноза ДЦП и подчеркивает необходимость сохранения врача-
ми определенной настороженности в отношении наследственных болезней 
у детей и своевременного привлечения генетиков к их сопровождению.

2.2. Клинический пример 2 

Девочка Виктория Ш., 2 года, поступила в отделение психоневро-
логии и психосоматической патологии ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» 
Минздрава РФ с жалобами, со слов мамы, на задержку моторного 
(не сидит, не стоит, не ходит) и психоречевого (не говорит) развития.
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Анамнез. Из анамнеза известно, что ребенок от 2-й беременности 
(1-я беременность — замершая), протекавшей на фоне угрозы преры-
вания на 24-й неделе беременности. Роды первые, преждевременные, 
на 33–34-й неделе путем экстренного кесарева сечения. Масса тела при 
рождении 1400 г, длина тела 41 см. Оценка по шкале APGAR 6–8 бал-
лов. При рождении у девочки отмечалась дыхательная недостаточность 
1-й степени, которая нарастала в течение суток, в связи с чем ребенок 
был переведен в отделение реанимации и интенсивной терапии новорож-
денных, где находился на искусственной вентиляции легких в течение 
7 дней.

На первом году жизни девочка наблюдалась с диагнозом «Последствия 
гипоксически-ишемического поражения центральной нервной системы 
(ЦНС), синдром двигательных нарушений. Постгипоксическая кардио-
патия, открытое овальное окно. Транзиторная неонатальная гипокаль-
циемия. Ишемическая нефропатия. Гипоплазия левой почки. Задержка 
внутриутробного развития». Ребенок не прошел аудиологический скри-
нинг (неоднократно на первом году жизни), в связи с чем был установлен 
предварительный диагноз «Двусторонняя смешанная тугоухость I–II сте-
пени». Психоречевое и моторное развитие на первом году жизни про-
текало с задержкой средней степени тяжести. На протяжении первых 
двух лет жизни девочка 4 раза перенесла пиелонефрит. В 2 года был 
установлен диагноз «Пузырно-мочеточниковый рефлюкс 4-й степени. 
Гипоплазия левой почки. Нефункционирующая левая почка». С целью 
коррекции порока, купирования рефлюкса мочи в мочеточник выполнена 
эндоскопическая пластика устья правого мочеточника гелевым имплан-
том Вантрис (Vantris), одномоментно выполнено удаление левой почки 
и мочеточника. Ранний послеоперационный период протекал гладко.

Соматический статус. Общее состояние ребенка средней тяжести. 
Температура тела 37,1°С. Положение активное. Вес 10 кг. Рост стоя 
80 см. Состояние питания удовлетворительное. Кожные покровы блед-
но-розовые, чистые, умеренно влажные. Слизистые оболочки чистые. 
Зев, миндалины — розовые. Подкожная клетчатка развита удовлет-
ворительно, распределена равномерно. Лимфатическая система без 
системного увеличения. Костная система без выраженных деформаций. 
Островоспалительных изменений в суставах нет. Мышцы, суставы: огра-
ничение объема движений в коленных и тазобедренных суставах. Органы 
дыхания: носовое дыхание не затруднено. Аускультативно: пуэриль ное 
дыхание, хрипов нет. ЧДД 26 дв./мин. Органы кровообращения: тоны 
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сердца ясные, ритмичные. Артериальное давление 90/60 мм рт. cт. ЧСС 
110 уд./мин. Органы пищеварения: живот мягкий, доступен глубокой 
пальпации. Печень и селезенка не увеличены. Мочеполовая система: 
мочеиспускание свободное, безболезненное. Стул регулярный, оформ-
ленный, без патологических примесей.

Психоневрологический статус. Общемозговой и менингеальной 
симптоматики нет. Череп обычной формы. Множественные стигмы 
дизэмбриогенеза: мелкие черты лица, маленький нос, короткий фильтр, 
плоская широкая переносица, рот с опущенными вниз уголками губ, 
диспластичные, уменьшенные в размерах, низкопосаженные ушные 
раковины, эпикант. На осмотр реагирует спокойно, зрительный контакт 
кратковременный. Черепные нервы: взгляд фиксирует кратковременно, 
за предметами следит. Глазные щели ОD = ОS. Сходящийся страбизм 
OS > OD. Птоза и нистагма нет. Движения глазных яблок в полном объ-
еме, зрачки округлой формы, D = S, реакция на свет (прямая и содруже-
ственная) живая. Лицо симметрично, мимика живая. На звуки реагирует 
поворотом головы. Глотание не нарушено. Фонация не нарушена. Uvula 
по средней линии. Язык по средней линии. В двигательной сфере: огра-
ничение разгибания в коленных суставах, разведения в тазобедренных 
суставах. Мышечный тонус повышен в ногах по спастическому типу, 
D = S, при этом отмечается снижение мышечного тонуса в дистальных 
отделах нижних конечностей, D = S. Сухожильные рефлексы с рук живые, 
с ног — высокие, с расширением рефлексогенных зон, D = S. Клонусов 
стоп нет. Рефлекс Бабинского положительный с двух сторон. При верти-
кализации — опора на передние отделы стоп. Моторные навыки: голову 
держит устойчиво, переворачивается с живота на спину и со спины на 
живот, самостоятельно садится и сидит, не ползает, не стоит у опоры. 
Тазо вые функции: центральные — в стадии формирования, перифери-
ческие — не нарушены.

Результаты обследований 
Рентгенография тазобедренных суставов: рентгенологические при-

знаки coxa valga с двух сторон. Диспластический тип строения крыш 
вертлужных впадин. Латерализация головок бедренных костей с двух 
сторон, больше слева (нельзя исключить подвывих).

Зрительные вызванные потенциалы: в ответ на стимуляцию свето-
диодной вспышкой получены четкие, высокоамплитудные зрительные 
вызванные потенциалы с обеих сторон. Слева и справа латентность пика 
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Р100 колеблется между соответствующей возрастной норме и слегка уве-
личенной. Заключение: тенденция к замедлению проведения зрительной 
афферентации на кору.

Слуховые вызванные потенциалы: с обеих сторон проведение по 
слуховым структурам ствола головного мозга замедлено на уровне между 
улиткой и нижней частью моста.

Консультация сурдолога: двусторонняя сенсоневральная тугоухость.
МРТ головного мозга: субкортикально, супра- и перивентрикулярно 

в белом веществе головного мозга определяются очаговые изменения 
гиперинтенсивного МР-сигнала на Т2-ВИ, FLAIR, вероятно, гипоксиче-
ски-ишемического генеза. Заключение: МР-картина перивентрикуляр-
ных очаговых изменений белого вещества головного мозга, вероятно, 
гипоксически-ишемического генеза; МР-данных за объемное поражение 
вещества головного мозга не получено.

Видео-ЭЭГ мониторирование (сон, бодрствование) в течение 12 ч: 
паттерн ЭЭГ непрерывный, структурированный. Во второй стадии 
сна регистрируется диффузная полиморфная активность дельта-, тета-
диапазонов амплитудным уровнем 90 мкВ. Сигма-ритм максимально 
представлен в центральной области. Выражены К-комплексы, вертекс-
потенциалы. При углублении сна отмечается нарастание амплитуды 
и индекса низкочастотной дельта-активности с выраженным затылочно-
лобным градиентом. Эпилептиформная активность, локальные измене-
ния не зарегистрированы.

Консультация генетика: мелкие черты лица, маленький нос, корот-
кий фильтр, плоская переносица, рот с опущенными вниз уголками 
губ, диспластичные, уменьшеные в размерах, низкопосаженные ушные 
раковины, светлые волосы, задержка моторного и психоречевого раз-
вития. С учетом имеющихся жалоб родителей, анамнестических данных, 
фенотипических особенностей и клинической картины показано дооб-
следование ребенка — хромосомный микроматричный анализ.

Хромосомный микроматричный анализ: микроделеция короткого 
плеча хромосомы 10: 10 р.14.

Ребенку был установлен клинический диагноз: Детский церебраль-
ный паралич: спастическая диплегия. GMFCS IV. Задержка психоре-
чевого развития. Хромосомная патология уточненная: микроделеция 
короткого плеча хромосомы 10: 10p.14.

В противоположность предыдущему клиническому случаю, данный 
пример наглядно демонстрирует правомочность постановки диагно-
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за ДЦП в описанной клинической ситуации. Можно предположить, 
что именно наличие хромосомной патологии спровоцировало прежде-
временные роды и привело к последующему развитию ДЦП у данного 
пациента. Несомненно, что ребенок, рожденный на сроках гестации 
33–34 недели с признаками дыхательной недостаточности, находящийся 
в течение 7 дней на искусственной вентиляции легких и с рождения раз-
вивающийся со среднетяжелой задержкой психоречевого и моторного 
развития, имеющий описанные выше нарушения в психоневрологиче-
ском статусе и патологические изменения по данным инструментальных 
методов исследований, болен ДЦП — спастической диплегией.

Тем не менее анамнестические данные, указывающие на наличие 
замершей первой беременности, преждевременные роды без значимого 
провоцирующего фактора (со слов мамы), множественные стигмы дизэм-
бриогенеза, врожденный порок развития левой почки обусловливают 
необходимость и целесообразность проведения дообследования, исклю-
чающего/подтверждающего наследственный генез заболевания ребенка. 
Данная стратегия имеет не только медицинское, но и социальное значе-
ние, так как нацелена на предотвращение повторного рождения больного 
ребенка в семье с выявленной генетической патологией и на сокращение 
количества пациентов с наследственной патологией в масштабах нашей 
страны. В приведенном клиническом примере оба родителя пробанда 
направлены на генетическое обследование — поиск микроделеции корот-
кого плеча хромосомы 10 — 10p.14.
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ГЛАВА 3. НУТРИТИВНЫЙ СТАТУС ПАЦИЕНТОВ С ДЕТСКИМ 
ЦЕРЕБРАЛЬНЫМ ПАРАЛИЧОМ И СОПУТСТВУЮЩЕЙ 
БЕЛКОВО-ЭНЕРГЕТИЧЕСКОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТЬЮ 

Углубленное исследование нутритивного статуса было проведено 
27 пациентам с ДЦП (G80) и сопутствующей белково-энергетической 
недостаточностью, из них 11 (40,7%) девочкам, 16 (59,3%) мальчикам. 
У 17 (63,0%) больных был установлен диагноз G80.0 Спастический 
церебральный паралич, у 5 (18,5%) — G80.1 Спастическая диплегия, 
у 3 (11,1%) — G80.2 Детская гемиплегия, у 2 (7,4%) — G80.8 Другой вид 
ДЦП. У 24 (88,9%) детей отмечалась дисфагия, у 22 (81,5%)х — псевдо-
бульбарный синдром, сочетание дисфагии с псевдобульбарным синдро-
мом зарегистрировано в 22 (81,5%) случаях. У 15 (55,6%) детей зафикси-
рован нерегулярный стул твердыми каловыми массами, что сочеталось 
с признаками дисфункции билиарного тракта.

Возраст пациентов варьировал от 5 до 11 лет. Средний возраст боль-
ных составил 7,4 (5,7; 8,0) года.

Все наблюдаемые больные, включенные в данную группу, были осмо-
трены диетологом, которым был установлен диагноз белково-энергети-
ческой недостаточности, при этом у 17 (63,0%) пациентов отмечалась 
легкая белково-энергетическая недостаточность (Е 44.1), у 5 (18,5%) — 
умеренная (E 44.0) и у 5 (18,5%) — тяжелая (Е 43.0).

Обследование пациентов данной группы включало помимо физикаль-
ного осмотра оценку антропометрических показателей с применением 
программы WHO AnthroPlus и анализ состава тела. Оценка фактического 
питания включала в себя изучение режима питания и расчет химическо-
го состава рациона питания. Оценивались состояние аппетита и характер 
стула. Все исследования проводились детям с ДЦП дважды — в момент 
поступления в клинику и в катамнезе через 2 месяца.

3.1. Анализ состава тела и антропометрических индексов 

Всем наблюдаемым пациентам был проведен биоимпедансный анализ, 
позволяющий получить данные о компонентном составе тела. В основе 
принципа работы биоимпедансного анализатора лежит измерение «био-
импеданса» — электрического сопротивления тканей организма. В связи 
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с тем, что все органы и ткани человека имеют значительные различия 
электропроводности, связанные с их разной плотностью из-за различий 
в содержании жира и воды, есть возможность достаточно точно измерить 
массу каждого вида тканей в организме. С применением биоимпедансоме-
трии были определены следующие параметры: индекс массы тела (ИМТ), 
жировая масса тела, тощая масса тела, активная клеточная масса (АКМ), 
скелетно-мышечная масса тела, основной обмен (ккал/сут), доля актив-
ной клеточной массы (%), доля скелетно-мышечной массы тела, удельный 
основной обмен (ккал/м2/сут), общая жидкость, внеклеточная жидкость, 
фазовый угол биоимпеданса, доля жировой массы (%).

Оценка компонентного состава тела была проведена всем наблюдае-
мым пациентам данной группы дважды — до и после проводимых лечеб-
ных мероприятий. Исследование проводилось в стандартных условиях, 
в положении лежа на кушетке, натощак (за 1 час до исследования были 
полностью исключены прием пищи и воды).

Оценка антропометрических данных с использованием программы 
WHO AnthroPlus показала, что исходная масса тела наблюдаемых боль-
ных варьировала от 13 до 31 кг. Z-score массы тела к возрасту (WAZ) 
варьировал от -4,33 до 0,27 (рис. 13). Средний показатель Z-score массы 
тела к возрасту (WAZ) составил -1,34 (-2,23; -0,43).

Проведенный корреляционный анализ обнаружил прямую связь мас-
сы тела наблюдаемых пациентов с возрастом (r = 0,59, p < 0,01) и с длиной 
тела (r = 0,87, p < 0,01). У детей с большей массой тела был более высокий 
индекс массы тела (r = 0,43, p < 0,05), а также более высокие показате-
ли жировой массы тела (r = 0,84, p < 0,01), тощей массы тела (r = 0,85, 
p < 0,01), активной клеточной массы (r = 0,66, p < 0,01), скелетно-мышеч-
ной массы тела (r = 0,84, p < 0,01), общей жидкости (r = 0,92, p < 0,01) 
и внеклеточной жидкости (r = 0,88, p < 0,01).

Длина тела пациентов с ДЦП — от 100 до 139 см, при этом Z-score длины 
тела к возрасту (HAZ) варьировал от -3,27 до 1,03 (рис. 14). Средний пока-
затель Z-score длины тела к возрасту (HAZ) составил -1,34 (-2,14; -0,53).

В ходе исследования были определены прямые связи длины тела 
наблюдаемых пациентов со следующими показателями: с возрастом 
(r = 0,76, p < 0,01), массой тела (r = 0,87, p < 0,01), жировой массой тела 
(r = 0,62, p < 0,01), тощей массой тела (r = 0,79, p < 0,01), активной клеточ-
ной массой (r = 0,65, p < 0,01), скелетно-мышечной массой тела (r = 0,84, 
p < 0,01), общей жидкостью (r = 0,81, p < 0,01) и внеклеточной жидкостью 
(r = 0,74, p < 0,01).
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Рис. 13. Масса тела/возраст (Z-score WAZ)

Рис. 14. Длина тела/возраст (Z-score HAZ)
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Исследуемые показатели биоимпедансного анализа, проведенного 
до назначения нутритивной и базисной медикаментозной терапии: ИМТ 
был понижен у 16 (59,3%) наблюдаемых пациентов, у 11 (40,7%) больных 
находился в пределах нормы, при этом распределялся в группе детей 
с ДЦП от 12,3 до 16,5. Средний ИМТ составлял 14,6 (13,1; 15,4).

Z-score ИМТ к возрасту (BAZ) варьировал от -3,31 до 0,83 (рис. 15). Сред-
ний показатель Z-score ИМТ к возрасту (BAZ) составил -0,87 (-2,01; 0,18).

Проведенный корреляционный анализ обнаружил наличие прямых 
связей индекса массы тела с массой тела (r = 0,43, p < 0,05), жировой мас-
сой тела (r = 0,57, p < 0,01), общей жидкостью (r = 0,42, p < 0,05) и внекле-
точной жидкостью (r = 0,44, p < 0,05) у наблюдаемых пациентов.

Жировая масса тела у больных с ДЦП варьировала от 0,9 до 9,3 кг, 
при этом у 2 (7,4%) детей отмечалось ее снижение, у 2 (7,4%) — она была 
повышена, у 23 (85,2%) — регистрировалось нормальное содержание.

В ходе исследования были обнаружены прямые связи жировой массы 
тела со следующими показателями: с возрастом (r = 0,43, p < 0,05), длиной 
тела (r = 0,62, p < 0,01), массой тела (r = 0,84, p < 0,01), индексом массы 
тела (r = 0,57, p < 0,01), тощей массой тела (r = 0,76, p < 0,01), активной 
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клеточной массой (r = 0,58, p < 0,01), скелетно-мышечной массой тела 
(r = 0,73, p < 0,01), общей жидкостью (r = 0,79, p < 0,01) и внеклеточной 
жидкостью (r = 0,77, p < 0,01).

Тощая масса тела была понижена у 20 (74,1%) больных, у 7 (25,9%) 
детей она соответствовала норме. В наблюдаемой группе этот показатель 
варьировал от 10,9 до 34,7 кг.

Проведенный корреляционный анализ определил наличие прямых 
связей между тощей массой тела и возрастом (r = 0,63, p < 0,01), длиной 
тела (r = 0,79, p < 0,01), массой тела (r = 0,85, p < 0,01), жировой массой 
тела (r = 0,76, p < 0,01), активной клеточной массой (r = 0,85, p < 0,01), 
скелетно-мышечной массой тела (r = 0,98, p < 0,01), общей жидкостью 
(r = 0,83, p < 0,01) и внеклеточной жидкостью (r = 0,85, p < 0,01).

Активная клеточная масса была снижена у 20 (74,1%) пациентов, 
в то время как у 7 (25,9%) детей отмечались ее нормальные показатели. 
Данный показатель варьировал от 3,1 до 21,3 кг.

Доля активной клеточной массы была понижена у 19 (70,4%) детей, 
повышена — у 4 (14,8%), соответствовала нормативным показателям — 
у 4 (14,8%). В наблюдаемой группе пациентов доля АКМ распределялась 
от 36,0 до 68,0%.

В ходе настоящего исследования были выявлены прямые связи между 
АКМ и следующими параметрами: возрастом (r = 0,63, p < 0,01), длиной 
тела (r = 0,65, p < 0,01), массой тела (r = 0,66, p < 0,01), жировой массой 
тела (r = 0,58, p < 0,01), тощей массой тела (r = 0,85, p < 0,01), скелетно-
мышечной массой тела (r = 0,86, p < 0,01), общей жидкостью (r = 0,65, 
p < 0,01) и внеклеточной жидкостью (r = 0,66, p < 0,01). У пациентов 
с большей долей АКМ достоверно чаще был повышен фазовый угол био-
импеданса (r = 0,68, p < 0,01).

Скелетно-мышечная масса тела была понижена у 5 (18,5%) больных, 
повышена — у 3 (11,1%) и соответствовала нормальным величинам 
у 19 (70,4%) пациентов. Данный показатель варьировал от 3 до 21 кг 
у детей с ДЦП.

Доля скелетно-мышечной массы была повышена у 14 (51,9%) боль-
ных, понижена — у 1 (3,7%), соответствовала норме — у 12 (44,4%). 
Распределение в исследуемой группе данного параметра — от 23,0 до 60,0%.

Проведенный корреляционный анализ обнаружил прямые связи 
скелетно-мышечной массы тела и доли скелетно-мышечной массы со 
следующими показателями: с возрастом (r = 0,67, p < 0,01 и r = 0,64, 
p < 0,01 соответственно), длиной тела (r = 0,84, p < 0,01 и r = 0,86, 
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p < 0,01 соответственно), массой тела (r = 0,84, p < 0,01 и r = 0,86, 
p < 0,01 соответственно), жировой массой тела (r = 0,73, p < 0,01 и r = 0,73, 
p < 0,01 соответственно), тощей массой тела (r = 0,98, p < 0,01 и r = 0,84, 
p  <  0,01  соответственно), активной клеточной массой (r  =  0,86, 
p < 0,01 и r = 0,72, p < 0,01 соответственно), общей жидкостью (r = 0,85, 
p < 0,01 и r = 0,93, p < 0,01 соответственно), внеклеточной жидкостью 
(r = 0,85, p < 0,01 и r = 0,87, p < 0,01 соответственно).

Удельный основной обмен был понижен у 3 (11,1%) детей, повышен — 
у 7 (25,9%), соответствовал норме — у 17 (63,0%). Данный показатель 
варьировал от 853,0 до 1523,0 ккал/м 2/сут.

Общая жидкость организма была в пределах нормальных значений 
у 14 (51,9%) детей, повышена — у 11 (40,7%), понижена — у 2 (7,4%). 
Данный показатель варьировал от 7,8 до 25,0 кг.

Внеклеточная жидкость была понижена у 15 (55,6%) наблюдаемых 
пациентов, в то время как у 12 (44,4%) детей находилась в пределах нор-
мы. Данный показатель распределялся от 5,0 до 12,0 кг.

Проведенный корреляционный анализ обнаружил наличие прямых 
связей между общей и внеклеточной жидкостью со следующими показа-
телями: с возрастом (r = 0,49, p < 0,01 и r = 0,56, p < 0,01 соответственно), 
длиной тела (r = 0,81, p < 0,01 и r = 0,74, p < 0,01 соответственно), массой 
тела (r = 0,92, p < 0,01 и r = 0,88, p < 0,01 соответственно), индексом мас-
сы тела (r = 0,42, p < 0,05 и r = 0,44, p < 0,05 соответственно), жировой 
массой тела (r = 0,79, p < 0,01 и r = 0,77, p < 0,01 соответственно), тощей 
массой тела (r = 0,83, p < 0,01 и r = 0,85, p < 0,01 соответственно), активной 
клеточной массой (r = 0,65, p < 0,01 и r = 0,66, p < 0,01 соответственно), 
скелетно-мышечной массой тела (r = 0,85, p < 0,01 и r = 0,85, p < 0,01 соот-
ветственно). Выявлена прямая корреляционная зависимость между 
общей жидкостью и внеклеточной жидкостью (r = 0,91, p < 0,01).

Фазовый угол биоимпеданса был понижен у 15 (55,6%) детей, повышен 
у 1 (3,7%), соответствовал норме — у 11 (40,7%). Этот показатель варьи-
ровал от 3,3 до 9,8 градусов.

Проведенный корреляционный анализ обнаружил прямую связь 
между фазовым углом биоимпеданса и долей активной клеточной массы 
(r = 0,68, p < 0,01).

Содержание жира (%) было понижено у 15 (55,6%) наблюдаемых паци-
ентов, у 1 (3,7%) ребенка оно было повышенным и у 11 (40,7%) детей 
находилось в пределах нормальных величин. Данный показатель варьи-
ровал от 7,0 до 27,0%.
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3.2. Оценка питания и анализ химического состава рациона 

В наблюдаемой группе детей не было пациентов, получающих зондо-
вое питание или питание через гастростому.

Оценка питания детей с ДЦП и белково-энергетической недостаточно-
стью показала, что из 27 детей режим питания не соблюдался у 19 (70,4%). 
Питьевой режим не соблюдался у 14 (51,8%) детей. Снижение аппетита 
выявлено у 20 (74,1%) наблюдаемых больных. Ни один из наблюдаемых 
пациентов не получал дополнительного питания с использованием спе-
циализированных продуктов.

У всех наблюдаемых пациентов был изучен химический состав раци-
она питания с использованием компьютерной программы. Анализ полу-
ченных данных показал, что у всех 27 (100%) пациентов отмечалось 
снижение калорийности питания по сравнению с возрастной нормой 
потребления (от 10 до 52% ниже возрастной нормы потребления). В ходе 
исследования были обнаружены прямые связи данного показателя со сле-
дующими параметрами: массой тела (r = 0,61, p < 0,01), индексом массы 
тела (r = 0,57, p < 0,01), жировой массой тела (r = 0,53, p < 0,01), тощей 
массой тела (r = 0,52, p < 0,01), скелетно-мышечной массой тела (r = 0,51, 
p < 0,01), долей скелетно-мышечной массы тела (r = 0,54, p < 0,01), общей 
жидкостью (r = 0,71, p < 0,01), внеклеточной жидкостью (r = 0,74, p < 0,01), 
содержанием белка в рационе питания (r = 0,84, p < 0,01), содержанием 
жира в рационе питания (r = 0,76, p < 0,01) и содержанием углеводов 
в рационе питания (r = 0,85, p < 0,01). Выявлена отрицательная связь 
между калорийностью фактического питания и удельным основным 
обменом (r = -0,62, p < 0,01).

У 17 (63,0%) детей отмечалось снижение содержания белка в факти-
ческом питании по сравнению с возрастной нормой (от 10 до 55% ниже 
возрастной нормы потребления), в то время как у 10 (37,0%) больных 
зафиксировано его повышение (от 10 до 24% выше возрастной нормы 
потребления). Проведенный корреляционный анализ обнаружил прямые 
связи между содержанием белка в рационе питания наблюдаемых детей 
и следующими показателями: массой тела (r = 0,49, p < 0,05), индексом 
массы тела (r = 0,50, p < 0,01), скелетно-мышечной массой тела (r = 0,41, 
p < 0,05), долей скелетно-мышечной массы тела (r = 0,41, p < 0,05), общей 
жидкостью (r = 0,60, p < 0,01), внеклеточной жидкостью (r = 0,60, p < 0,01), 
содержанием в фактическом питании жиров (r = 0,91, p < 0,01), угле-
водов (r = 0,48, p < 0,05) и калорийностью питания (r = 0,84, p < 0,01). 
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В то же время обнаружена отрицательная связь между содержанием 
белка в рационе детей с ДЦП и удельным основным обменом (r = -0,47, 
p < 0,05).

Содержание жира в рационе питания было сниженным у 24 (88,9%) 
пациентов (в диапазоне от 10 до 33% ниже возрастной нормы потре-
бления), повышено — у 3 (11,1%) детей (от 10 до 22% выше возрастной 
нормы потребления). В ходе исследования выявлены прямые корреля-
ционные зависимости между содержанием жира в фактическом пита-
нии наблюдаемых пациентов и следующими показателями: массой тела 
(r = 0,51, p < 0,01), индексом массы тела (r = 0,42, p < 0,05), жировой мас-
сой тела (r = 0,39, p < 0,05), тощей массой тела (r = 0,41, p < 0,05), скелет-
но-мышечной массой тела (r = 0,42, p < 0,05), долей скелетно-мышечной 
массы тела (r = 0,48, p < 0,05), общей жидкостью (r = 0,66, p < 0,01), вне-
клеточной жидкостью (r = 0,56, p < 0,01), содержанием белка в рационе 
питания (r = 0,91, p < 0,01) и калорийностью питания (r = 0,76, p < 0,01). 
При этом была обнаружена отрицательная связь между содержанием 
жира в фактическом питании наблюдаемых пациентов и удельным основ-
ным обменом (r = -0,51, p < 0,01).

Снижение содержания углеводов в фактическом питании было зареги-
стрировано у 26 (96,3%) больных (от 10 до 42% ниже возрастной нормы 
потребления), в то время как его повышения не отмечалось ни в одном 
из наблюдений. Проведенный корреляционный анализ обнаружил пря-
мые связи между содержанием углеводов в фактическом питании наблю-
даемых пациентов и следующими показателями: массой тела (r = 0,53, 
p < 0,01), индексом массы тела (r = 0,49, p < 0,01), жировой массой тела 
(r = 0,50, p < 0,01), тощей массой тела (r = 0,46, p < 0,05), скелетно-мышеч-
ной массой тела (r = 0,43, p < 0,05), долей скелетно-мышечной массы тела 
(r = 0,42, p < 0,05), общей жидкостью (r = 0,55, p < 0,01), внеклеточной 
жидкостью (r = 0,62, p < 0,01), содержанием белка в рационе питания 
(r = 0,48, p < 0,05) и калорийностью питания (r = 0,85, p < 0,01). В то же 
время была обнаружена отрицательная связь между содержанием угле-
водов в фактическом питании наблюдаемых пациентов и удельным 
основным обменом (r = -0,50, p < 0,01).

У 17 (63,0%) наблюдаемых пациентов отмечалось сочетание недоста-
точности белка, жира, углеводов и низкой калорийности фактического 
питания. У 6 (22,2%) детей анализ химического состава рациона питания 
обнаружил сочетание сниженного содержания жира, углеводов и низкой 
калорийности фактического питания с повышенным содержанием белка. 
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У 3 (11,1%) больных зарегистрировано повышенное содержание белка 
и жира на фоне сниженного содержания углеводов и низкой калорий-
ности фактического питания. У 1 (3,7%) ребенка отмечено повышенное 
содержание белка и углеводов в рационе питания на фоне сниженного 
содержания жиров и низкой калорийности фактического питания.

Таким образом, проведенный анализ химического состава рациона 
питания выявил дефицит макронутриентов у наблюдаемых пациентов 
и показал, что имеющаяся у них белково-энергетическая недостаточ-
ность связана с недостаточным потреблением белков, жиров, углеводов 
и низкой калорийностью принимаемой пищи. Обнаруженные прямые 
корреляционные связи между потреблением энергии и макронутриентов 
и показателями нутритивного статуса ребенка говорят о том, что сниже-
ние нутритивного статуса у обследованной категории больных напрямую 
связано с недостаточным потреблением питательных веществ.

Важно отметить, что снижение потребления всех макронутриентов — 
белков, жиров и углеводов — коррелировало со снижением не только 
жировой массы тела, но и снижением таких показателей, как скелет-
но-мышечная масса, доля скелетно-мышечной массы тела и удельный 
основной обмен, которые могут значимо влиять на реабилитационный 
потенциал ребенка с ДЦП.
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Рис. 16. Химический состав рационов наблюдаемых пациентов. Содержание 
основных нутриентов в рационе по отношению к рекомендованной возрастной 
норме потребления 
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Химический состав рациона питания наблюдаемых пациентов пред-
ставлен на рис. 16.

В период между первым и вторым обследованием 2 (7,4%) ребенка 
болели острой респираторно-вирусной инфекцией, проявляющейся 
фебрильной лихорадкой и катаральными явлениями в течение 10 дней. 
Остальные 25 (92,6%) на протяжении всех 2 месяцев наблюдения были 
без клинических симптомов инфекционных болезней.

3.3. Коррекция выявленных нарушений 
нутритивного статуса и катамнестическая оценка 

динамики исследуемых показателей 

После проведенного обследования и постановки диагноза белко-
во-энергетической недостаточности каждому пациенту была разработана 
индивидуальная терапевтическая программа, направленная на коррек-
цию выявленных нарушений.

Все наблюдаемые дети получали дополнительно специализированные 
продукты для нутритивной поддержки. Учитывая выявленное в боль-
шинстве случаев комплексное снижение потребления всех основных 
нутриентов (белков, жиров и углеводов), имеющуюся у большинства 
детей склонность к запорам, а также невозможность коррекции нутри-
тивных нарушений путем изолированной коррекции базового раци-
она (дисфагия, псевдобульбарный синдром, снижение аппетита), для 
нутритивной поддержки пациентов с белково-энергетической недоста-
точностью, включая легкую форму, были выбраны сбалансированные 
специализированные продукты, содержащие пищевые волокна: гипер-
калорийные смеси «Ресурс 2.0 + Файбер» и «НутриниДринк с пищевыми 
волокнами». Специализированные смеси подбирались в зависимости 
от степени белково-энергетической недостаточности и назначались 
в зависимости от возраста ребенка в объеме 100–400 мл ежедневно. 
У пациентов с легкой белково-энергетической недостаточностью приме-
нялась смесь «НутриниДринк с пищевыми волокнами» (150 ккал/100 мл) 
в суточном объеме 100–200 мл; у пациентов с умеренной белково-энерге-
тической недостаточностью — «НутриниДринк с пищевыми волокнами» 
(150 ккал/100 мл) или «Ресурс 2.0 + Файбер» (200 ккал/100 мл) в суточном 
объеме 200 мл, с тяжелой — «Ресурс 2.0 + Файбер» (200 ккал/100 мл) 
в суточном объеме 200–400 мл.
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Коррекция питьевого режима осуществлялась из расчета 1,5 мл/ккал 
рациона.

Всем пациентам, имеющим нерегулярный стул и  дисфункцию 
билиарного тракта, назначалась диета № 5; минеральная вода «Донат 
Магний» без газа комнатной температуры по 50–100 мл 3 раза/сут внутрь 
за 15 минут до еды; обильное питье; желчегонные препараты (cемена 
тыквы, артишок полевой) в возрастной дозировке внутрь за 30 минут 
до еды и ферментный препарат (панкреатин) в возрастной дозировке 
внутрь во время еды.

Все наблюдаемые пациенты данной группы получали курс метабо-
лической терапии (убидекаренон, капли для приема внутрь 3% раствор; 
левокарнитин, 30% раствор для приема внутрь), внутрь, в возрастной 
дозировке, а также витаминно-минеральные комплексные препараты, 
в таблетках, внутрь, в возрастной дозировке.

Все диетические и лечебные мероприятия выполнялись в течение 
2 месяцев, после чего проводился динамический контроль антропоме-
трических показателей, физикальных данных и биоимпедансного иссле-
дования состава тела.

На момент завершения исследования все пациенты данной группы 
не имели клинических симптомов инфекционных заболеваний.

Масса тела наблюдаемых пациентов после проведенного курса тера-
пии варьировала от 14 до 32 кг. Z-score массы тела к возрасту (WAZ) 
распределялся от -4,4 до 0,2. Средний показатель Z-score массы тела 
к возрасту (WAZ) составлял -0,92 (-1,81; -0,39) (рис. 17). Проведенный 
динамический контроль выявил достоверное увеличение Z-score массы 
тела к возрасту (WAZ) у наблюдаемых пациентов после проведенного 
лечения (р < 0,001).

Динамический контроль за длиной тела детей с ДЦП обнаружил ее 
распределение от 100,0 до 139,0 см. При этом средний показатель Z-score 
длины тела к возрасту (HAZ) варьировал от -3,22 до 0,91 (рис. 18).

Повторное исследование показателей биоимпедансного анализа соста-
ва тела через 2 месяца на фоне нутрициологической и базисной медика-
ментозной терапии выявило положительную динамику основных его 
параметров: так, ИМТ остался пониженным у 8 (29,6%) наблюдаемых 
пациентов, у 19 (70,4%) больных находился в пределах нормы, то есть 
у 8 (29,6%) детей данный показатель возрос до градаций средних значе-
ний, при этом он распределялся от 12,8 до 17,0. Динамический контроль 
ИМТ после проведенной терапии обнаружил статистически достоверное 
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Рис. 17. Масса тела/возраст (Z-score WAZ)

Рис. 18. Длина тела/возраст (Z-score HAZ)
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его увеличение у наблюдаемых пациентов (р < 0,001). Средний ИМТ 
составлял 14,9 (13,8; 16,2).

Z-score ИМТ к возрасту (BAZ) варьировал от -3,12 до 1,13, что было 
достоверно выше данного показателя, определенного у наблюдаемых 
пациентов при первичном исследовании до проведения курса терапии 
(р < 0,001) (рис. 19). Средний показатель Z-score ИМТ к возрасту (BAZ) 
составил -0,52 (-1,31; 0,2).

Жировая масса тела у больных с ДЦП варьировала от 1,1 до 9,7 кг. При 
этом у 1 (3,7%) ребенка отмечалось ее снижение, у 1 (7,4%) пациента она была 
повышена и у 25 (92,6%) детей регистрировалось нормальное ее содержание.

Тощая масса тела была понижена у 8 (29,6%) больных, у 19 (70,4%) — 
соответствовала норме. В наблюдаемой группе этот показатель варьи-
ровал от 10,7 до 36,0 кг. Отмечалась статистически достоверная поло-
жительная динамика данного показателя по сравнению с аналогичным 
до проведения терапевтических мероприятий (р < 0,001) (рис. 20).

Активная клеточная масса была снижена у 6 (22,2%) пациентов, в то 
время как у 21 (77,8%) ребенка отмечались ее нормальные показатели. 
Данный показатель варьировал от 2,9 до 21,8 кг. В ходе исследования 
обнаружено статистически достоверное увеличение данного показателя 
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Рис. 19. ИМТ/возраст (Z-score BAZ)
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по сравнению с таковым у наблюдаемых пациентов до проведения лече-
ния (р < 0,001).

Динамика АКМ на фоне проведенной нутритивной и медикаментоз-
ной коррекции представлена на рис. 21.

Доля активной клеточной массы осталась сниженной у 9 (33,3%) 
детей, повышена — у 5 (18,5%), соответствовала нормативным показа-
телям — у 13 (48,1%). В наблюдаемой группе пациентов доля АКМ рас-
пределялась от 53,0 до 67,8%. Динамический контроль данного параметра 
после проведенных терапевтических мероприятий обнаружил статисти-
чески достоверную положительную динамику (р = 0,002).

Динамика доли АКМ на фоне проведенной диетической и медикамен-
тозной коррекции представлена на рис. 22.

Скелетно-мышечная масса тела осталась пониженной у 2 (7,4%) боль-
ных, повышена — у 3 (11,1%), соответствовала нормальным величинам — 
у 22 (81,5%). Данный показатель варьировал от 2 до 21 кг у детей с ДЦП.

Доля скелетно-мышечной массы была повышена у 14 (51,9%) боль-
ных, понижена — у 1 (3,7%), соответствовала норме — у 12 (44,4%). 
Распределение в исследуемой группе — от 17,9 до 58,9%.
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Удельный основной обмен был понижен у 1 (3,7%) ребенка, повышен — 
у 7 (25,9%), соответствовал норме — у 19 (70,4%). Данный показатель 
варьировал от 867,0 до 1534,0 ккал/м 2/сут.

Общая жидкость организма была в пределах нормальных значений 
у 21 (77,8%) ребенка, повышена — у 6 (22,2%). Данный показатель варьи-
ровал от 4,7 до 25,6 кг.

Динамика содержания общей жидкости в организме наблюдаемых 
пациентов после курса терапии представлена на рис. 23.

Внеклеточная жидкость была понижена у 1 (3,7%) ребенка, в то время 
как у 26 (96,3%) детей находилась в пределах нормы. Данный показа-
тель распределялся от 5,0 до 12,0 кг. Проведенный в ходе исследования 
динамический контроль данного параметра обнаружил статистически 
достоверную положительную динамику (р < 0,001). Динамика содержа-
ния внеклеточной жидкости в организме наблюдаемых пациентов после 
курса терапии представлена на рис. 24.

Фазовый угол биоимпеданса был понижен у 5 (18,5%) детей, повышен 
у 1 (3,7%), соответствовал норме — у 21 (77,8%). Показатель варьировал 
от 4,0 до 9,6 градусов. После проведенных терапевтических мероприятий 
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была зарегистрирована статистически достоверная положительная дина-
мика фазового угла биоимпеданса (р = 0,006).

Динамика изменения фазового угла биоимпеданса после проведенной 
терапии представлена на рис. 25.

Содержание жира было понижено у 5 (18,5%) наблюдаемых пациентов, 
у 1 (3,7%) ребенка оно было повышенным и у 21 (77,8%) больного нахо-
дилось в пределах нормальных величин. Данный показатель варьировал 
от 11,0 до 26,0%. Проведенный в ходе исследования динамический кон-
троль данного параметра после лечения обнаружил статистически досто-
верную положительную динамику у наблюдаемых пациентов (р = 0,004).

Динамика содержания жира в организме наблюдаемых пациентов 
после проведенного лечения представлена на рис. 26.

После окончания коррекции питания и  лечебных мероприятий 
повторно оценивались режим и рацион питания детей, характер аппе-
тита и регулярность стула. Было установлено, что 24 (88,9%) наблюда-
емых пациента соблюдали режим питания, 23 (85,2%) ребенка соблю-
дали питьевой режим, снижение аппетита отмечалось у  5 (18,5%) 
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детей, в то время как у 22 (81,5%) больных аппетит был сохранен. 
У 26 (96,3%) детей отмечался регулярный стул.

Таким образом, проведенное исследование показало, что у подавля-
ющего большинства наблюдаемых с белково-энергетической недоста-
точностью пациентов отмечалось снижение тощей массы тела (74,1%), 
активной клеточной массы (74,1%), доли активной клеточной массы 
(70,4%), фазового угла биоимпеданса (55,6%) и внеклеточной жидкости 
(55,6%). При этом содержание общей жидкости организма было повы-
шенным у 40,7% наблюдаемых детей.

Анализ химического состава рациона питания обнаружил, что 
у 63,0% больных отмечался дефицит белка, у 88,9% — жира, у 96,3% — угле-
водов и у всех больных (100%) — низкая калорийность питания. Кроме 
того, 70,4% больных не соблюдали режим питания, у 74,1% детей отмечалось 
снижение аппетита. Полученные данные свидетельствуют о том, что наличие 
у наблюдаемых пациентов с ДЦП белково-энергетической недостаточности 
связано с нарушением режима питания, снижением аппетита, дефици-
том основных компонентов в фактическом питании и требует проведения 
нутритивной коррекции, в том числе с помощью введения в их рацион 
дополнительного питания. Настоящее исследование показало, что на фоне 
проведенной базовой медикаментозной терапии и нутритивной коррекции 
была отмечена положительная динамика в виде увеличения массы тела, соот-
ношения массы тела к возрасту, нормализации аппетита у 55,5% пациентов. 
Контрольное биоимпедансное исследование состава тела после проведенного 
двухмесячного курса терапевтических мероприятий также обнаружило поло-
жительную динамику в виде увеличения индекса массы тела у 8 (29,6%) паци-
ентов, увеличения тощей массы тела — у 12 (44,4%), увеличения активной 
клеточной массы — у 14 (51,8%), увеличения доли активной клеточной мас-
сы — у 10 (37,0%), нормализации содержания общей и внеклеточной жид-
кости в организме — у 7 (25,9%) и 14 (51,8%) соответственно, нормализации 
фазового угла биоимпеданса — у 10 (37,0%) и увеличения содержания жира 
до возрастной нормы — у 10 (37,0%) больных.

В начале настоящего исследования наблюдаемые с ДЦП пациенты 
были распределены в зависимости от степени белково-энергетической 
недостаточности следующим образом: легкая — у 17 (63,0%), умерен-
ная — у 5 (18,5%), тяжелая — у 5 (18,5%). После проведения двухмесяч-
ного курса базовой медикаментозной терапии и нутритивной коррекции 
отмечалось следующее их распределение: 22 (81,5%), 2 (7,4%) и 3 (11,1%), 
соответственно (рис. 27).
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Все вышеизложенное свидетельствует о необходимости включения 
в диагностический и лечебный протоколы детей с ДЦП консультаций 
нутрициологов и проведения соответствующих терапевтических меро-
приятий. Изучение химического состава рациона питания пациентов 
с ДЦП в совокупности с проведением исследования состава тела позво-
ляют выявить белково-энергетическую недостаточность, определить 
причину ее возникновения и провести своевременную адекватную 
коррекцию имеющихся нарушений, что особенно важно во время вос-
становительного лечения, когда энергетические затраты ребенка возрас-
тают. Динамический контроль эффективности проводимых мероприятий 
должен включать анализ состава тела. Именно эти мероприятия, норма-
лизующие нутритивный статус детей с ДЦП, улучшают их соматический 
статус и увеличивают реабилитационный потенциал.

На основании анализа клинико-инструментальных характеристик 
пациентов с ДЦП (глава 3) и углубленного динамического изучения 
нутритивного статуса на фоне проведенной коррекции нутритивных 
нарушений был разработан алгоритм диагностики и коррекции нутри-
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Рис. 26. Динамика содержания жира 
в организме наблюдаемых пациентов 
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тической недостаточности у детей 
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на фоне проведенной коррекции
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тивных нарушений у детей с ДЦП и белково-энергетической недоста-
точностью (рис. 28).

3.4. Клинический пример 3 

Девочка Анастасия М., 9 лет, наблюдается в отделении психоневро-
логии и психосоматической патологии ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» 
Минздрава РФ с диагнозом «Детский церебральный паралич, спастиче-
ская диплегия. GMFCS III. MACS II».

Жалобы, со слов родителей, на плохую прибавку в весе, трудности жева-
ния и глотания, периодически сниженный аппетит, склонность к запорам.

Пищевое поведение. Режим питания не соблюдается. Любит сладости. 
Недостаточно пьет воду — 1/2 стакана в день; недостаточно употребляет 
зелень и овощи. Рацион обеднен белковыми продуктами: мясо — 50–60 г 
в день, творог — 2–3 раза в неделю, сыр — 1–2 раза в неделю, рыба — 
1 раз в неделю. Аллергических реакций на пищевые продукты нет.

ТРУДНОСТИ ПРИ КОРМЛЕНИИ, ОБУСЛОВЛЕННЫЕ 
ПСЕВДОБУЛЬБАРНЫМ СИНДРОМОМ, ДИСФАГИЕЙ, СЛЮНОТЕЧЕНИЕМ

КОНСУЛЬТАЦИЯ СТОМАТОЛОГА

СТОМАТОЛОГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ

КОНСУЛЬТАЦИЯ НУТРИЦИОЛОГА

АНТРОПОМЕТРИЯ 
Z-SCORE BAZ, 
HAZ, WAZ

АНАЛИЗ ХИМИЧЕСКОГО 
СОСТАВА РАЦИОНА 
ПИТАНИЯ

АНАЛИЗ 
СОСТАВА ТЕЛА

БЕЛКОВО-ЭНЕРГЕТИЧЕСКАЯ НЕДОСТАТОЧНОСТЬ

КОРРЕКЦИЯ БАЗОВОГО РАЦИОНА 
С ВОЗРАСТНЫМ СООТНОШЕНИЕМ БЕЛКОВ, 

ЖИРОВ И УГЛЕВОДОВ С ПРИМЕНЕНИЕМ 
СПЕЦИАЛИЗИРОВАННЫХ ПРОДУКТОВ

МЕТАБОЛИЧЕСКИЕ ПРЕПАРАТЫ

ВИТАМИННО-МИНЕРАЛЬНЫЕ  КОМПЛЕКСЫ

У ДЕТЕЙ С ЛЕГКОЙ БЭН 
ИСПОЛЬЗОВАНИЕ 

ГИПЕРКАЛОРИЙНЫХ 
СМЕСЕЙ (150 ккал/100 мл; 

100–200 мл/сут)

У ДЕТЕЙ С УМЕРЕННОЙ БЭН 
ИСПОЛЬЗОВАНИЕ 

ГИПЕРКАЛОРИЙНЫХ 
СМЕСЕЙ (150–200 ккал/100 мл; 

200 мл/сут)

У ДЕТЕЙ С ТЯЖЕЛОЙ БЭН ИСПОЛЬЗОВАНИЕ 
ГИПЕРКАЛОРИЙНЫХ СМЕСЕЙ (200 ккал/100 мл; 

200–400 мл/сут)

ОТСУТСТВИЕ ЭФФЕКТА

УСТАНОВКА ГАСТРОСТОМЫ

Рис. 28. Алгоритм диагностики и коррекции нутритивных нарушений у детей 
с детским церебральным параличом и белково-энергетической недостаточ-
ностью (БЭН)
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Примерный рацион (предоставлен родителями) 
Завтрак: каша молочная с добавлением сливочного масла, или омлет, 

или творожная запеканка (объем порции 50–150 г).
Обед: суп на мясном бульоне, мясо 50–60 г (курица, говядина, пере-

пелка), домашний компот 100–200 мл.
Полдник: фрукты или сладости (печенье, конфеты, шоколад).
Ужин: крупяное блюдо, овощи в запеченом виде (объем порций 

 200–250 г), чай с сахаром.
Перед сном: кисломолочный напиток — 200 мл.
Данные осмотра: рост — 117 см, вес — 18 кг.
Общее состояние средней тяжести по  основному заболеванию. 

Псевдобульбарный синдром, дисфагия. Кожа бледная, чистая. Слизистые 
оболочки чистые. Подкожная клетчатка развита слабо, распределена 
равномерно. Носовое дыхание свободное. В легких везикулярное дыха-
ние, хрипов нет. ЧДД — 21 дв./мин. Область сердца визуально не изме-
нена. Cor-тоны ясные, четкие, ритмичные. ЧСС — 84–86 уд./мин. Живот 
не вздут, мягкий, безболезненный при пальпации во всех отделах. Печень 
не увеличена, край эластичный, безболезненный. Селезенка не увеличена. 
Стул: склонность к запорам — через день.

Оценка антропометрических данных с  применением программы 
Всемирной организации здравоохранения WHO AnthroPlus: Z-score вес 
к возрасту -3,09, Z-score рост к возрасту -2,58, Z-score ИМТ -2,01.

Для анализа химического состава рациона был использован опросно-
анкетный метод с фиксацией всех объемов блюд за 3 дня с последующим 
расчетом с использованием компьютерной программы: результаты пред-
ставлены в табл. 12.

Таблица 12. Химический состав рациона 

Пищевое вещество Норма Среднесуточное 
потребление

Белки, г 63 50,316
Жиры, г 70 39,718
Углеводы, г 305 179,164
Энергия, ккал 2100 1269,669
Na, мг% 1000 1601,691
K, мг% 900 1464,036
Ca, мг% 1100 483,868
Mg, мг% 250 213,505
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Пищевое вещество Норма Среднесуточное 
потребление

P, мг% 1100 838,644
Fe, мг% 12 11,931
Витамин А (РЭ ретинола эквивалент), мкг% 700 459,174
ТЭ (массовая доля токоферола эквивалента), мкг% 10 4,227
B1 (массовая доля тиамина), мг% 1,1 0,55
B2 (массовая доля рибофлавина), мг% 1,2 0,959
PP (массовая доля ниацина), мг% 15 7,032
C (массовая доля аскорбиновой кислоты), мг% 60 12,712

 
На рис. 29 представлено процентное отклонение содержания пищевых 

веществ от нормы.
Заключение. У ребенка тяжелая белково-энергетическая недостаточ-

ность (Z-score вес к возрасту -3,09, Z-score рост к возрасту 2,58, Z-score 
ИМТ 2,01) [E43.0] на фоне недостаточной энергетической ценности 
рациона и снижения потребления белков, жиров и углеводов.

Результаты биоимпедансого исследования состава тела представлены 
на рис. 30, 31.

Заключение. По результатам первичного обследования были выявлены 
следующие нарушения: снижение индекса массы тела, снижение про-
центного содержания жира, снижение внеклеточной жидкости; активная 
клеточная масса — на нижней границе нормы.

Таблица 12. Продолжение

 

     Белки -20
     Жиры -43
     Углеводы -41
     Энергия -40
     ПВ -25
     Na 60
     K 63
     Ca -56
     Mg -15
     P -24
     Fe -1
     РЭ -34
     ТЭ -58
     B1 -50
     B2 -20
     НЭ 29
     C -79

Рис. 29. Пациентка Анастасия М., 9 лет: отклонение содержания пищевых 
веществ и энергии от рекомендуемой нормы потребления, %
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Рис. 30. Пациентка Анастасия М., 9 лет: результаты биоимпедансого исследо-
вания состава тела
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Рис. 31. Пациентка Анастасия М., 9 лет: результаты биоимпедансного исследо-
вания состава тела
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Для составления рациона индивидуальная потребность в энергии рас-
считывалась несколькими методами. При расчете рекомендуемой кало-
рийности рациона с использованием ростового метода [50] рекомендован-
ная калорийность составила 1650 ккал/сут, при расчете с использованием 
метода непрямой калориметрии [50] — 1850 ккал/сут. С учетом последних 
рекомендаций Европейского общества детских гастроэнтерологов, гепа-
тологов и нутрициологов (European Society for Paediatric Gastroenterology 
Hepatology and Nutrition, ESPGHAN) [50], в которых указано, что за ори-
ентир по калорийности следует брать возрастные нормы потребления, 
на период адаптации (7–10 дней) был сформирован рацион с энергети-
ческой ценностью 1800 ккал/сут с рекомендацией увеличить калорий-
ность рациона до 2000 ккал/сут. При этом с учетом сниженного аппетита 
у ребенка часть энергетической ценности рациона было рекомендовано 
обеспечить за счет специализированного гиперкалорийного продукта.

Питьевой режим был откорректирован из расчета 1,5 мл/ккал.
Рекомендации 

1. Диета № 5. Кулинарная обработка: пища готовится на пару, отвари-
вается, тушится или запекается после отваривания, не измельчается. 
Температура блюд 20–60°С.

2. Учет фактического питания.
3. Коррекция рациона с увеличением натуральных белковых продуктов, 

растительного масла, продуктов с пищевыми волокнами. Соблюдать 
возрастные порции и объемы блюд:

• мясное или рыбное блюдо до 200 г в день на 2 приема (100 г на обед 
и 100 г на ужин);

• гарнир 200 г;
• каша 250 г в день;
• винегрет 100 г;
• овощное блюдо 200 г;
• суп 200 г;
• омлет 100 г;
• сыр 15 г в день;
• творог (без наполнителей) 100 г в день;
• кефир 200 мл в день;
• фрукты 350 г на весь день;
• растительное масло 1 десертная ложка на 2 приема в день, добавить 

в овощное блюдо;
• масло сливочное 15 г в день;
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• печенье 25 г в день;
• хлеб на весь день 250 г.

Учитывая склонность к запорам, рекомендуется активно предлагать 
воду, давать печеное яблоко, отвар из чернослива.
4. Учитывая плохую прибавку веса и обедненный белковый рацион, 

рекомендуется дополнительное питание с использованием специали-
зированного высококалорийного продукта «Ресурс 2.0 + Файбер» — 
400 мл в день.
Пример суточного рациона 
Завтрак:

Каша овсяная 180 мл 
Масло сливочное 10 г 
Хлеб 30 г 
Чай с сахаром 150 мл 

Второй завтрак:
Творог детский 100 г 
Ресурс 2 + Файбер 50 мл 

Обед:
Овощной суп с мясом 150 мл 
Котлета из мяса 80 г 
Макароны отварные 180 г 
Компот из сухофруктов 150 мл 

Полдник:
Яблоко печеное 150 г 
Ресурс 2 + Файбер 150 мл 

Ужин:
Фрикадельки рыбные или мясные 80 г 
Гречка отварная 200 г 
Масло растительное 10 мл 
Сок яблочный 150 мл 

На ночь:
Кефир 3,2% жирности 200 мл 

Калорийность 1820 ккал; белки 65,0 г; жиры 62,5 г; углеводы 261,8 г.
5. Коррекция питьевого режима.
6. Витаминно-минеральные комплексы курсами (в год 3 курса).
7. Комбинированный препарат, содержащий комплекс витаминов 

и минералов, по 1 таблетке 1 раз в сутки, внутрь, в первой половине 
дня, во время еды, в течение 1 месяца.
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8. Убидекаренон, капли для приема внутрь 3% раствор, по 15 капель 
1 раз в сутки, в первой половине дня, внутрь, во время приема пищи, 
предварительно растворив в небольшом количестве кипяченой воды 
или ином напитке комнатной температуры, в течение 1 месяца.

9. Минеральная вода «Донат Магний», лишенная газа, комнатной тем-
пературы по 80 мл 3 раза в день, за 20 минут до еды, внутрь, в течение 
1 месяца; затем — семена тыквы по 1 чайной ложке 3 раза в день, 
за 30 минут до еды, внутрь, в течение 1 месяца.

10. Повторная консультация диетолога через 2 месяца.
11. Повторное биоимпедансное исследование компонентного состава тела 

через 2 месяца.
Повторная консультация диетолога через 2 месяца. За период наблю-

дения ребенок соблюдает режим питания, возрастной объем порций 
блюд, получает дополнительное питание «Ресурс 2.0 + Файбер» в объеме 
300–400 мл в день, разделенном на 2 приема. Прибавка веса за 2 месяца 
составляет 1 кг 400 г, стул нормализовался.

Данные осмотра: рост 118 см, вес 19,4 кг. Общее состояние средней 
тяжести по основному заболеванию. Псевдобульбарный синдром, дис-
фагия. Кожа бледная, чистая. Слизистые оболочки чистые. Подкожная 
клетчатка развита слабо, распределена равномерно. Носовое дыхание 
свободное. В легких: везикулярное дыхание, хрипов нет. ЧДД 21 дв./мин. 
Область сердца визуально не изменена. Cor-тоны ясные, четкие, ритмич-
ные. ЧСС 84–86 уд./мин. Живот не вздут, мягкий, безболезненный при 
пальпации во всех отделах. Печень не увеличена, край эластичный, без-
болезненный. Селезенка не увеличена. Стул регулярный.

Оценка антропометрических данных с применением программы ВОЗ 
WHO AnthroPlus: Z-score вес к возрасту -2,65, Z-score рост к возрасту 
-2,54, Z-score ИМТ -1,41.

В ходе выполнения работы был повторно проанализирован химиче-
ский состав фактического рациона питания (табл. 13). Процентное откло-
нение пищевых веществ и энергии от нормы в динамике представлено 
на рис. 32. Результаты биоимпедансного исследования состава тела через 
2 месяца представлены на рис. 33, 34.

Заключение: умеренная белково-энергетическая недостаточность (Z-score 
вес к возрасту -2,65, Z-score рост к возрасту -2,54, Z-score ИМТ -1,41) [Е44.0].

Заключение. По результатам повторного обследования выявлена положи-
тельная динамика в виде нормализации индекса массы тела и содержания 
внеклеточной жидкости, жировой массы тела и активной клеточной массы.
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Таблица 13. Химический состав рациона (динамический контроль) 

Пищевое вещество Норма Среднесуточное 
потребление

Белки, г 63 65,061
Жиры, г 70 69,111
Углеводы, г 305 290,36
Энергия, ккал 2 100 1960,874
Na, мг% 1 000 1514,775
K, мг% 900 3212,395
Ca, мг% 1 100 600,532
Mg, мг% 250 252,357
P, мг% 1 100 995,796
Fe, мг% 12 14,527
Витамин А (РЭ ретинола эквивалент), мкг% 700 591,467
ТЭ (массовая доля токоферола эквивалента), мкг% 10 11,996
B1 (массовая доля тиамина), мг% 1,1 1,621
B2 (массовая доля рибофлавина), мг% 1,2 1,807
НЭ (массовая доля ниацина эквивалента), мг% 15 21,035
C (массовая доля аскорбиновой кислоты), мг% 60 77,773

Необходимо отметить, что обнаруженное повышение доли АКМ как 
при первичном, так и при повторном обследовании, вероятно, обусловле-
но наличием у пациента мышечного гипертонуса в структуре основного 
заболевания ребенка — детского церебрального паралича.

 

     Белки 3
     Жиры -1
     Углеводы -5
     Энергия -7
     ПВ 22
     Na 51
     K 157
     Ca -45
     Mg 1
     P -9
     Fe 15
     РЭ -16
     ТЭ 20
     B1 32
     B2 31
     НЭ 35
     C 30

Рис. 32. Пациентка Анастасия Х., 9 лет: отклонение содержания пищевых 
веществ и энергии от нормы в динамике, %
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Рис. 33. Пациентка Анастасия М., 9 лет: результаты биоимпедансного исследо-
вания состава тела через 2 месяца
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Рис. 34. Пациентка Анастасия М., 9 лет: результаты биоимедансного исследо-
вания состава тела через 2 месяца
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ГЛАВА 4. ОБЕСПЕЧЕНИЕ МУЛЬТИДИСЦИПЛИНАРНОГО 
СОПРОВОЖДЕНИЯ ДЕТЕЙ С ДЕТСКИМ ЦЕРЕБРАЛЬНЫМ 
ПАРАЛИЧОМ В КОНТЕКСТЕ АНАЛИЗА КЛИНИЧЕСКИХ 

РЕКОМЕНДАЦИЙ И НОРМАТИВНЫХ ДОКУМЕНТОВ 
ПО ОКАЗАНИЮ ПЕРВИЧНОЙ МЕДИКО-САНИТАРНОЙ 

И СПЕЦИАЛИЗИРОВАННОЙ МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ 

Проведенное нами исследование и анализ полученных результатов выя-
вили большой процент диагностических ошибок (12,3%) и высокую рас-
пространенность сопутствующей соматической патологии у детей с ДЦП. 
Не вызывает сомнений тот факт, что наличие коморбидной патологии 
оказывает негативное влияние на реабилитационный потенциал пациентов 
с ДЦП, качество жизни больных и их семей. Тем не менее в ходе исследо-
вания было установлено, что, несмотря на все вышеуказанное, дети с ДЦП 
не получают диагностической и терапевтической помощи в полном объ-
еме. Данное обстоятельство послужило основанием к проведению анализа 
имеющихся в нашей стране нормативных документов по оказанию как пер-
вичной медико-санитарной помощи детям при ДЦП (амбулаторное звено), 
так и специализированной медицинской помощи в условиях стационара 
на этапах диагностики, подбора терапии и в фазе медицинской реабилита-
ции. Кроме того, нами были проанализированы клинические рекомендации 
по детскому церебральному параличу Министерства здравоохранения РФ.

С 2015 года на территории Российской Федерации действуют стандар-
ты оказания медицинской помощи детям с ДЦП, утвержденные соот-
ветствующими приказами Минздрава России:
• Приказ Министерства здравоохранения РФ от 15 июня 2015 г. № 340н 

«Об утверждении стандарта первичной медико-санитарной помощи 
при детском церебральном параличе»;

• Приказ Министерства здравоохранения РФ от 15 июня 2015 г. № 339н 
«Об утверждении стандарта специализированной медицинской помощи при 
детском церебральном параличе (фаза диагностики и подбора лечения)»;

• Приказ Министерства здравоохранения РФ от 16 июня 2015 г. № 349н 
«Об утверждении стандарта специализированной медицинской помощи 
при детском церебральном параличе (фаза медицинской реаби литации)».
В каждом из представленных стандартов по оказанию медицинской 

помощи детям с ДЦП приведены медицинские услуги, осуществляемые 
на этапе диагностики заболевания и этапах лечения и контроля за ним.
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Перечень профильных специалистов, оказывающих первичную меди-
ко-санитарную помощь (амбулаторное звено) и специализированную 
медицинскую помощь в условиях стационара на этапах диагностики, 
а также усредненные показатели частоты предоставления и кратности 
применения, представлены в табл. 14.

Как видно из представленных в табл. 14 данных, ни в одном из дей-
ствующих в настоящее время в Российской Федерации стандартов 
по оказанию амбулаторной и стационарной медицинской помощи (этап 
диагностики) детям с ДЦП нет консультаций следующих профильных 
специалистов: генетика, сурдолога, диетолога, стоматолога, детского 
хирурга, даже с низкой частотой предоставления. Тем не менее проведен-
ное нами исследование показало, что включение указанных специалистов 
в мультидисциплинарное сопровождение пациентов с ДЦП является 
необходимым условием для создания системы по оказанию высококва-
лифицированной комплексной медицинской помощи этим больным.

Таблица 14. Профильные специалисты, оказывающие медицинскую помощь 
детям с детским церебральным параличом на этапе диагностики заболевания 

Профильный 
специалист

Приказ № 340н Приказ № 339н Приказ № 349н
Частота 
предо-
ставле-

ния

Крат-
ность 

приме-
нения

Частота 
предо-
ставле-

ния

Крат-
ность 

приме-
нения

Частота 
предо-
ставле-

ния

Крат-
ность 

приме-
нения

Невролог 1 1 1 1 1 1
Офтальмолог 0,1 1 1 1 0,2 1
Педиатр 0,3 1 1 1 1 1
Травматолог-
ортопед 0,5 1 1 1 0,8 1

Физиотерапевт 1 1 1 1 1 1
Врач ЛФК 1 1 1 1 1 1
Психолог 1 1 1 1 1 1
Логопед 
(при дисфагии) 0,2 1 0,3 1 0,3 1

Логопед 
(при дизартрии) 0,8 1 0,8 1 0,8 1

Мануальный 
терапевт - - - - 0,1 1

Рефлексо-
терапевт - - - - 0,1 1
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Необходимо отметить, что именно на  этапе диагностики дети 
с подозрением на ДЦП, особенно больные, имеющие анамнестиче-
ские, фенотипические и клинические предикторы, явно или косвенно 
указывающие на вероятность генетически детерминированного забо-
левания, должны быть проконсультированы генетиком с последую-
щим проведением генетического обследования. Практическую значи-
мость этой рекомендации трудно переоценить, так как минимизация 
диаг ностических ошибок и  своевременная верификация клиниче-
ского диагноза обусловливают применение адекватных терапевтиче-
ских подходов, увеличивая тем самым реабилитационный потенциал 
пациентов.

Полученные в ходе исследования результаты позволяют сделать вывод 
о необходимости включения в список профильных специалистов, кон-
сультирующих пациента с подозрением на ДЦП, сурдолога. Раннее 
выявление нарушений со стороны слухового аппарата с установлением 
степени, вида тугоухости/глухоты позволяет оказать больному своевре-
менную специализированную сурдологическую помощь, что имеет боль-
шое значение в развитии функции речи и психического развития ребен-
ка с ДЦП. Выявление сенсоневральной тугоухости может послужить 
также отправной точкой, указывающей на необходимость проведения 
тщательной дифференциальной диагностики ДЦП с наследственными 
болезнями.

Наше исследование показало, что своевременная диагностика белко-
во-энергетической недостаточности и проведение коррекции выявлен-
ных нарушений нутритивного статуса у детей с ДЦП приводят к положи-
тельной динамике в виде увеличения массы тела, повышения основных 
показателей состава тела, а следовательно, к увеличению энергетических 
и пластических ресурсов, необходимых для обеспечения физической 
активности и эффективности проводимых реабилитационных меро-
приятий.

Кроме того, дети с имеющейся умеренной или тяжелой белково-энер-
гетической недостаточностью, сопровождающейся трудностями корм-
ления, обусловленными неврологической симптоматикой (псевдобуль-
барный синдром, дисфагия, гиперкинезы в оральной мускулатуре и пр.), 
нуждаются в консультации хирурга и установке гастростомы, позво-
ляющей обеспечить ребенка с ДЦП полноценным сбалансированным 
питанием.
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Стоматологическая патология, усугубляющая имеющиеся у пациентов 
с ДЦП нарушения питания за счет болевого синдрома и ощущений дис-
комфорта в ротовой полости, а также оказывающая негативное влияние 
на акты кусания и жевания, обусловливает целесообразность оказания 
своевременной специализированной стоматологической медицинской 
помощи, а следовательно, делает необходимым включение в перечень 
профильных специалистов, консультирующих детей с ДЦП на этапе 
диагностики, стоматолога.

Проведенный анализ стандартов оказания медицинской помощи 
на этапе лечения и контроля за ним детям с ДЦП как в амбулаторном 
звене, так и на уровне стационара показал, что перечень представленных 
профильных специалистов аналогичен таковым на этапе диагностики. 
Различия касаются только частоты предоставления и кратности приме-
нения консультаций профильных специалистов.

Перечень профильных специалистов, оказывающих первичную меди-
ко-санитарную помощь (амбулаторное звено) и специализированную 
медицинскую помощь в условиях стационара на этапах лечения и кон-
троля за ним, а также усредненные показатели частоты предоставления 
и кратности применения представлены в табл. 15.

По нашему мнению, перечень профильных специалистов, оказыва-
ющих медицинскую помощь детям с ДЦП на этапе лечения и контроля 
за лечением, также нуждается в коррекции с учетом изложенной выше 
аргументации. Мы считаем, что при условии исключения у ребенка пато-
логии со стороны слухового анализатора на этапе диагностики необходи-
мость включения сурдолога в стандарт оказания медицинской помощи 
на этапе лечения и контроля за ним отсутствует. Также обследованный 
генетиком ребенок с подозрением на ДЦП, у которого исключена наслед-
ственная патология или обнаружено генетически детерминированное 
заболевание, не требующее динамического контроля со стороны гене-
тика, не нуждается в предоставлении данного профильного специалиста 
на этапе лечения и контроля за ним.

В то же время, учитывая, что нарушения нутритивного статуса и сто-
матологическая патология могут развиться у пациента с ДЦП в любые 
возрастные периоды жизни, считаем, что необходимо включить дието-
лога, стоматолога и детского хирурга в перечень профильных специали-
стов, консультирующих данных больных, и на этапе лечения и контроля 
за ним.
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Таблица 15. Профильные специалисты, оказывающие медицинскую помощь 
детям с детским церебральным параличом на этапе лечения и контроля 
за  лечением 

Профильный 
специалист

Приказ № 340н Приказ № 339н Приказ № 349н

Частота 
предо-
ставле-

ния

Крат-
ность 

приме-
нения

Частота 
предо-
ставле-

ния

Крат-
ность 

приме-
нения

Частота 
предо-
ставле-

ния

Крат-
ность 

приме-
нения

Невролог 1 5 1 5 1 5
Офтальмолог 0,05 1 0,05 1 0,05 1
Педиатр 0,1 2 0,5 2 0,2 2
Травматолог-
ортопед 0,3 1 0,9 1 0,3 1

Физиотерапевт 0,9 2 0,9 2 0,9 2
Врач ЛФК 1 2 0,9 2 1 2
Психолог 0,9 1 0,9 1 0,9 1
Логопед 
(при дисфагии) 0,2 1 0,3 1 0,3 1

Логопед 
(при дизартрии) 0,8 1 0,8 1 0,8 1

Мануальный 
терапевт - - - - 0,05 2

Рефлексо-
терапевт - - - - 0,1 2

 
Помимо изучения стандартов первичной медико-санитарной помощи 

и специализированной медицинской помощи (фаза диагностики и под-
бора лечения; фаза медицинской реабилитации) при детском церебраль-
ном параличе, утвержденных соответствующими приказами Минздрава 
России, нами были проанализированы клинические рекомендации 
по ДЦП, утвержденные приказом Минздрава России в 2016 г.

В клинических рекомендациях по ДЦП указано на необходимость 
мультидисциплинарного подхода при данной неврологической патоло-
гии. Согласно данным рекомендациям, консультация генетика показана 
на этапе диагностики ДЦП. Кроме того, рекомендуется оценка нали-
чия коморбидной патологии, в том числе нарушений питания. В то же 
время в указанном документе не находит отражения необходимость 
привлечения стоматологов к курации детей с ДЦП, а рекомендуемая 
хирургическая медицинская помощь ограничена ортопедическими и ней-
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рохирургическими вмешательствами. По нашему мнению, целесообраз-
но дополнить имеющиеся клинические рекомендации по диагностике 
и лечению детей с ДЦП включением в расширенный алгоритм стома-
тологического и хирургического лечения общего профиля — установки 
гастростомы.

Инструментальные методы исследования, рекомендуемые к примене-
нию у детей с ДЦП, не включают в себя анализ состава тела ни в одном 
из проанализированных нами нормативных документах.

Таким образом, полученные в ходе нашего исследования результаты 
были сопоставлены с действующими в настоящее время на территории 
нашей страны стандартами первичной медико-санитарной помощи, 
специализированной медицинской помощи при детском церебральном 
параличе (фаза диагностики и подбора лечения; фаза медицинской реа-
билитации), а также с утвержденными в 2016 г. клиническими рекомен-
дациями по диагностике и лечению ДЦП.

Проведенный анализ позволяет сделать выводы о целесообразности 
внесения дополнений, касающихся оказания диагностической и терапев-
тической помощи детям с ДЦП в изученных документах, что позволит 
улучшить качество оказываемой больным медицинской помощи и уве-
личит их реабилитационный потенциал.
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ГЛАВА 5. ОБСУЖДЕНИЕ РЕЗУЛЬТАТОВ ИССЛЕДОВАНИЯ 

Под нашим наблюдением находилось 357 детей в возрасте от 1 года 
до 17 лет 11 месяцев. Всем пациентам первоначально был установ-
лен диагноз «Детский церебральный паралич» (код по МКБ-10 G80), 
из них спастический церебральный паралич (G80.0) диагностирован 
у 103 (28,8%), спастическая диплегия (G80.1) — у 98 (27,5%), детская геми-
плегия (G80.2) — у 46 (12,9%), другой вид ДЦП (G80.8) — у 66 (18,5%).

Необходимо отметить, что у 44 (12,3%) наблюдаемых пациентов напра-
вительный диагноз ДЦП был пересмотрен и в более отдаленном периоде 
верифицирован иной клинический диагноз, во всех клинических наблю-
дениях — генетически детерминированный. Таким образом, у 313 (87,7%) 
пациентов окончательным диагнозом был детский церебральный пара-
лич (G80).

В ходе исследования были изучены клинико-инструментальные харак-
теристики всех наблюдаемых пациентов, а также проанализированы их 
особенности с учетом формы ДЦП.

При выполнении работы использовались следующие диагностические 
инструментальные методы: рентгенологическое исследование тазобе-
дренных суставов, видео-ЭЭГ мониторирование, магнитно-резонансная 
томография головного мозга, биоимпедансный анализ состава тела, 
тандемная масс-спектрометрия, хромосомный микроматричный анализ, 
секвенирование методом Сэнгера, массовое параллельное секвенирова-
ние, мультиплексная лигазозависимая амплификация проб.

Анализ анамнестических данных обнаружил, что оценки по шкале 
APGAR составляли 7–9 баллов у 111 (35,5%) детей на 1-й минуте жизни 
и у 164 (52,4%) больных на 5-й минуте жизни. Таким образом, наличие 
высоких оценок по шкале APGAR не исключает пре- и интранатального 
поражения головного мозга ребенка и в последующем развития у него 
ДЦП. Аналогичные данные были получены в исследованиях E. Graham 
и соавт. (2008) [39]. В своем исследовании S. McIntyre и соавт. (2013) полу-
чили сходные с нашими данными результаты и предположили, что дан-
ное обстоятельство, вероятно, связано с тем, что новорожденный имеет 
множество специфических физиологических механизмов, защищающих 
головной мозг от незначительных гипоксических эпизодов, и только 
перманентно воздействующие патологические факторы, поддержива-
ющие острую гипоксию, приводят к формированию неврологического 
дефицита [40]. По нашему мнению, наличие у новорожденных детей, 
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которым в последующем был верифицирован диагноз ДЦП, высоких оце-
нок по шкале APGAR обусловлено несколькими причинами. Во-первых, 
ошибочная неадекватная оценка; во-вторых, воздействие патологиче-
ского фактора в более поздние сроки (первые 7 суток жизни); в-третьих, 
отсутствие у ребенка перинатального поражения ЦНС и ошибочная 
верификация у него ДЦП в последующем (генетически детерминиро-
ванные болезни).

Тем не менее использование оценки по шкале APGAR в качестве 
прогностического ориентира в отношении риска развития у ребен-
ка ДЦП и степени тяжести его течения не теряет своей значимости. 
Так, наше исследование показало, что у детей, оцененных на 1–3 балла 
по шкале APGAR на 1-й минуте жизни, достоверно чаще отмечались 
тяжелая задержка психоречевого и моторного развития на первом году 
жизни (r = -0,2, p = 0,019 и r = -0,2, p = 0,001 соответственно). Кроме 
того, у этих пациентов достоверно чаще выявлялось снижение остроты 
зрения (r = -0,25, p < 0,001) и частичная атрофия зрительных нервов 
(r = -0,2, p = 0,004). Именно у этих детей в последствии достоверно 
чаще отмечались тяжелые нарушения глобальных моторных функций 
по GMFCS (r = -0,2, p < 0,001) и мануальных способностей по MACS 
(r = -0,2, p = 0,037), а также формировались контрактуры суставов 
(r = -0,2, p = 0,001), выявлялись ограничение отведения в тазобедренных 
суставах (r = -0,35, p < 0,001) и патологические изменения со стороны 
стоп (r = -0,2, p = 0,001). В последующем при проведении МРТ головно-
го мозга пациентам с ДЦП, имеющим низкие оценки по шкале APGAR 
на 1-й минуте жизни, у них достоверно чаще выявлялась диффузная 
церебральная атрофия (r = -0,24, p < 0,001).

Результаты исследования показали, что у детей с низкими оценками 
по шкале APGAR на 5-й минуте жизни достоверно чаще отмечалась 
тяжелая задержка психоречевого и моторного развития на первом году 
жизни (r = -0,2, p = 0,016 и r = -0,2, p = 0,001 соответственно). У этих 
больных достоверно чаще регистрировались снижение остроты зрения 
(r = -0,27, p < 0,001) и частичная атрофия зрительных нервов (r = -0,21, 
p < 0,001). Вторичная нейроортопедическая патология развивалась у дан-
ных пациентов также достоверно чаще: ограничение отведения тазобе-
дренных суставов (r = -0,34, p < 0,001), патологические изменения со сто-
роны стоп (r = -0,21, p < 0,001), контрактуры суставов (r = -0,2, p = 0,001). 
Кроме того, у этих детей впоследствии отмечались тяжелые нарушения 
глобальных моторных функций по GMFCS (r = -0,21, p < 0,001) и ману-
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альных способностей по MACS (r = -0,2, p = 0,026). Диффузная цере-
бральная атрофия по данным МРТ достоверно чаще регистрировалась 
у больных, имеющих низкие оценки по шкале APGAR на 5-й минуте 
жизни (r = -0,25, p < 0,001).

Полученные в ходе нашего исследования данные согласуются с иссле-
дованиями Американского колледжа акушеров и гинекологов, изуча-
ющих проблемы новорожденных, которые считают оценку по шкале 
APGAR менее 5 баллов как на 1-й, так и на 5-й минутах жизни маркером 
острой внутриутробной или перинатальной асфиксии, а также наличия 
у ребенка неонатальной энцефалопатии [41].

В ходе выполнения исследования нами было установлено, что масса 
тела при рождении у наблюдаемых пациентов составляла от 520 до 4540 г, 
при этом средний вес при рождении  — 2459  г (1400,0; 3625,0). 
Проведенный корреляционный анализ выявил прямую связь низкой 
массы тела детей при рождении с низкими оценками по шкале APGAR 
на 1-й и 5-й минутах жизни (r = 0,32, p < 0,001). Кроме того, у этих боль-
ных достоверно чаще отмечалось снижение остроты зрения (r = 0,3, 
p < 0,001). В то же время развитие вторичной нейроортопедической пато-
логии выявлялось достоверно чаще также у больных с низкой массой тела 
при рождении: контрактуры на 3 и более суставных уровнях (r = -0,27, 
p = 0,034), ограничение отведения в тазобедренных суставах (r = -0,33, 
p < 0,001), деформации стоп (r = -0,23, p = 0,006), вывихи (r = -0,28, 
p < 0,001), подвывихи (r = -0,26, p < 0,001), дисплазия тазобедренных 
суставов (r = -0,24, p < 0,001), coxa valga (r = -0,24, p < 0,001). Оперативное 
ортопедическое лечение достоверно чаще проводилось больным, рож-
денным с низким весом (r = -0,26, p = 0,004).

Опубликованные в 2015 г. данные мультицентрового исследования, 
проведенного в Европе в период с 1980 по 2003 г., свидетельствуют о том, 
что низкая масса тела при рождении является показателем высокого 
риска развития у ребенка ДЦП [42]. Согласно полученным данным, рас-
пространенность ДЦП среди живорожденных с массой тела при рожде-
нии > 2500 г составляет 1,13:1000, в то время как среди детей, имеющих 
массу тела при рождении 1000–1500 г, распространенность составляет 
52,1:1000 [42].

В дальнейшем эти данные нашли свое подтверждение в исследова-
ниях S. Jarvis и соавт. (2003), E. Odding и соавт. (2006), K. Nelson (2008), 
которые подчеркнули значимость низкой массы тела при рождении как 
предиктора развития ДЦП [43–45].
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Согласно исследованиям, проведенным J. Hawdon и соавт. (2000), 
патологические изменения со стороны желудочно-кишечного тракта 
встречаются у 1/3 детей с ДЦП [46]. Согласно исследованиям, прове-
денным K. Benfer и соавт. (2016), у пациентов с ДЦП, имеющих дисфа-
гию, наложение гастростомы позволяет существенно сократить время 
кормления, обеспечить ребенка сбалансированным рационом питания, 
предотвратить эпизоды удушья, рвоты и развитие аспирационной пнев-
монии [47]. Дети с признаками белково-энергетической недостаточности 
достаточно быстро отвечают на обеспечение питанием посредством 
установки гастростомы, набирая массу тела вне зависимости от возраста. 
Кроме того, показатели смертности в группе детей с белково-энергети-
ческой недостаточностью и развивающимися на этом фоне вторичными 
хроническими патологическими изменениями со стороны различных 
органов и систем превышают таковые в группе больных с установленной 
гастростомой [47]. Исследования зарубежных ученых A. Morgan и соавт. 
(2008) и P. Sullivan (2008) показали, что обеспечение рационального пита-
ния ребенка с ДЦП посредством гастростомы улучшают эмоциональное 
и интеллектуальное развитие ребенка [48, 49]. Немаловажным является 
тот факт, что введение пищи через гастростому снижает стрессовую 
составляющую у родителей при уходе за больным ребенком, а следова-
тельно, улучшает качество их жизни [48].

В нашем исследовании анализ клинических симптомов наблюдаемых 
пациентов с ДЦП показал, что в неврологическом статусе у 109 (34,8%) 
детей отмечался псевдобульбарный синдром, у 56 (17,9%) — слюнотече-
ние, у 96 (30,7%) — дисфагия. У 52 (16,6%) детей наблюдалось сочетание 
псевдобульбарного синдрома с дисфагией, в то время как у 42 (13,4%) 
пациентов было зарегистрировано сочетание псевдобульбарного син-
дрома, дисфагии и слюнотечения. У больных, имеющих дисфагию, 
зарегистрированы более тяжелые нарушения глобальных моторных 
функций по GMFCS и мануальных способностей по MACS (r = 0,52, 
p < 0,001 и r = 0,5, p < 0,001 соответственно). Очевидно, что данная когор-
та пациентов имела белково-энергетическую недостаточность, что под-
тверждено проведенным корреляционным анализом (r = 0,59, p < 0,001). 
У 35 (11,2%) детей отмечалась белково-энергетическая недостаточность 
легкой степени, у 117 (37,4%) пациентов — умеренная, у 53 (16,9%) боль-
ных — тяжелой степени. Оперативное лечение с установкой гастростомы 
проведено 18 (5,7%) детям с ДЦП, достоверно чаще оно применялось 
у пациентов с дисфагией (r = 0,38, p < 0,001), псевдобульбарным син-
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дромом (r = 0,34, p < 0,001) и белково-энергетической недостаточностью 
(r = 0,37, p < 0,001), а также у больных с тяжелыми нарушениями глобаль-
ных моторных функций по GMFCS и мануальных способностей по MACS 
(r = 0,3, p < 0,001 и r = 0,25, p < 0,001 соответственно).

Несмотря на большое число наблюдений в нашем исследовании детей 
с ДЦП, имеющих дисфагию (30,7%) и белково-энергетическую недоста-
точность умеренной (37,4%) и тяжелой (16,9%) степеней, ни одному паци-
енту не проводилась нутритивная коррекция, а наложение гастростомы 
осуществлено только 5,7% наблюдаемых больных. Данное обстоятельство 
позволяет сделать вывод о недооцененности значимости вклада дисфа-
гии и белково-энергетической недостаточности наблюдаемых детей в их 
реабилитационный потенциал и качество жизни больных и их семей. Все 
вышеизложенное обусловливает необходимость оптимизации системы 
комплексного мультидисциплинарного подхода к медицинскому сопро-
вождению детей с ДЦП с ранним привлечением нутрициологов и детских 
хирургов для оказания высококвалифицированной медицинской помощи.

Нутритивный статус детей с ДЦП и сопутствующей 
белково-энергетической недостаточностью 
Потребности в энергии и питательных веществах детей с ДЦП обсуж-

даются многими отечественными и зарубежными учеными [24–26, 28]. 
Актуальность проводимых в этом направлении исследований опреде-
ляется существенным влиянием нутритивного статуса больных на их 
соматический статус и реабилитационный потенциал. У детей с ДЦП 
повышение мышечного тонуса или, наоборот, выраженное его сниже-
ние, гиперкинетический синдром, дисфагия, псевдобульбарный син-
дром, гиподинамия, а также коморбидные заболевания (эпилепсия, 
частые пневмонии, бронхиты и пр.) могут приводить к возникновению 
и быстрому прогрессированию белково-энергетической недостаточ-
ности. Кроме того, для больных ДЦП характерны повышенные энер-
гозатраты, связанные с нарушением энергообмена и недостаточной 
регуляцией функций вегетативной нервной системы. Очевидно, что при 
таких проблемах реабилитационный потенциал детей с ДЦП значительно 
снижается вследствие белково-энергетической недостаточности, так как 
у ребенка не хватает энергетических и пластических ресурсов на двига-
тельную активность [28].

Необходимо отметить, что оценка энергетических потребностей 
ребенка с ДЦП имеет свои особенности. Принято считать, что возраст-
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ная норма потребления макронутриентов может оказаться для этих детей 
слишком высокой из-за задержки роста и снижения физической актив-
ности. В то же время имеющиеся у пациентов с ДЦП неврологические 
нарушения оказывают негативное влияние на их рост и нутритивный 
статус, в том числе из-за дефицитного по энергетической ценности 
рациона [24, 25, 50].

Исследования, проведенные C. Duff y и соавт. (1996), показали, что 
физическая активность, в частности ходьба, у пациентов с ДЦП является 
более энергоемким процессом, чем в норме [51]. В то же время, по дан-
ным L. Samson-Fang и K. Bell (2013), использование инвалидной коля-
ски снижает энергозатраты на физическую активность на 30–40% [52]. 
При отсутствии физической активности у ребенка среднее суммарное 
потребление энергии составляет 60% от среднего возрастного энергопо-
требления [52]. В то же время во время проведения реабилитационных 
мероприятий энергозатраты ребенка с ДЦП могут возрастать на 42–91%.

В научных исследованиях M. Andrew и соавт. (2015) показано, что 
вклад спастичности может составлять примерно 10% от общего расхода 
энергии, однако у детей со спастическим тетрапарезом расход энергии 
ниже [53].

В 2010 г. E. Calis и соавт., изучив трудности кормления детей с ДЦП 
(снижение аппетита, нарушение жевания, глотания и пр.), обнаружили 
прямую связь между данными клиническими симптомами и последова-
тельным снижением статуса питания [54].

В то  же время необходимо помнить, что переоценка потребно-
стей в энергии может привести к избыточному весу, что наблюдается 
у 10–15% детей с неврологическими нарушениями, согласно данным 
Североамериканского общества педиатров, гастроэнтерологов, гепато-
логов и нутрициологов (2006) [55]. В связи с этим потребности в энергии 
должны быть индивидуализированы с учетом подвижности, мышечного 
тонуса, уровня активности, нарушения обмена веществ и роста ребенка 
с ДЦП [55].

Несмотря на то что для определения нутритивного статуса и потреб-
ности в энергии и питательных веществах детей с неврологическими 
нарушениями разработаны специальные антропометрические таблицы 
и формулы, в последнем согласительном документе ESPGHAN по органи-
зации нутритивной поддержки детям с неврологическими нарушениями 
(2017 г.) не рекомендовано использование специальных референсных 
значений антропометрических показателей для этих детей, поскольку, 
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по мнению экспертов ESPGHAN, они не отражают желаемых значе-
ний (рекомендация 3b). В связи с тем, что расчет с использованием 
специальных формул не позволяет точно определить индивидуальную 
потребность ребенка в энергии и нутриентах, рекомендуется ориенти-
роваться на возрастные потребности (рекомендация 5a) с дальнейшим 
мониторингом эффективности проводимой диетотерапии на основании 
динамики массы тела и жировой массы (рекомендация 5b) [50].

В нашем исследовании углубленная оценка нутритивного статуса была 
проведена 27 детям с ДЦП (G80) и сопутствующей белково-энергетиче-
ской недостаточностью, из них 11 (40,7%) девочкам, 16 (59,3%) мальчи-
кам. У 17 (63,0%) больных был установлен диагноз G80.0 Спастический 
церебральный паралич, у 5 (18,5%) — G80.1 Спастическая диплегия, 
у 3 (11,1%) — G80.2 Детская гемиплегия (), у 2 (7,4%) — G80.8 Другой вид 
ДЦП. У 24 (88,9%) детей отмечалась дисфагия, у 22 (81,5%) — псевдобуль-
барный синдром, у 22 (81,5%) пациентов зарегистрировано сочетание 
дисфагии с псевдобульбарным синдромом. У 15 (55,6%) детей зафикси-
рован нерегулярный стул твердыми каловыми массами, что сочеталось 
с признаками дисфункции билиарного тракта. Возраст наблюдаемых 
пациентов варьировал от 5 до 11 лет. Средний возраст больных составил 
7,4 (5,7; 8,0) года.

Все наблюдаемые пациенты, включенные в данную группу, были 
осмотрены диетологом, которым был установлен диагноз белково-энер-
гетической недостаточности, при этом у 17 (63,0%) пациентов отмечалась 
легкая белково-энергетическая недостаточность (Е 44.1), у 5 (18,5%) — 
умеренная (E 44.0) и у 5 (18,5%) — тяжелая (E 43.0).

Оценка питания наблюдаемых детей показала, что у 70,4% пациен-
тов не соблюдался режим питания, у 51,8% не соблюдался питьевой 
режим, у 74,1% отмечалось снижение аппетита, у 55,6% — нерегулярный 
стул. В то же время анализ химического состава рациона показал, что 
у всех наблюдаемых детей отмечалось снижение калорийности питания 
по сравнению с возрастной нормой, у 63,0% детей зафиксировано сни-
жение белка в фактическом питании, у 88,9% — снижение содержания 
жира, у 96,3% — снижение содержания углеводов.

Исследование состава тела наблюдаемых пациентов обнаружило 
снижение следующих показателей: индекса массы тела — у 59,3% детей, 
тощей массы тела — у 74,1%, активной клеточной массы — у 74,1%, доли 
активной клеточной массы — у 70,4%, внеклеточной жидкости — у 55,6%, 
фазового угла биоимпеданса — у 55,6%, содержания жира — у 55,6%.
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Проведенный корреляционный анализ обнаружил прямые связи 
между химическим составом рациона наблюдаемых детей и составом 
их тела. Важно отметить, что снижение потребления всех макронутри-
ентов — белков, жиров и углеводов — коррелировало со снижением 
не только жировой массы тела, но и снижением таких показателей, как 
скелетно-мышечная масса, доля скелетно-мышечной массы тела и удель-
ный основной обмен, которые могут значимо влиять на реабилитацион-
ный потенциал ребенка с ДЦП.

Таким образом, проведенный анализ химического состава рациона 
питания наблюдаемых пациентов выявил у них дефицит макронутриен-
тов и показал, что имеющаяся у них белково-энергетическая недостаточ-
ность связана с недостаточным потреблением белков, жиров, углеводов 
и низкой калорийностью принимаемой пищи. Обнаруженные прямые 
корреляционные связи между потреблением энергии и макронутриентов 
и показателями нутритивного статуса ребенка говорят о том, что сниже-
ние нутритивного статуса у обследованной категории больных напрямую 
связано с недостаточным потреблением питательных веществ.

Исследования M. Mascarenhas и соавт. (2008) и J. Walker и соавт. (2013) 
показали, что потребность в белке для детей с ДЦП аналогична потреб-
ности в белке у здоровых детей, и физиологические возрастные суточ-
ные нормы потребности являются адекватными для этой группы детей 
[56, 57]. Увеличение квоты белка бывает необходимо при наличии про-
лежней и других нарушений, приводящих к нефизиологической потере 
белка. При низкой энергетической потребности (у детей с минималь-
ной физической активностью или ее отсутствием) могут возникнуть 
проблемы с потреблением ребенком необходимого количества белка 
с рационом. В таких случаях используются продукты с более высоким 
содержанием белка или белковая добавка [50]. Согласно данным K. Bell 
и L. Samson-Fang (2013), состав современных специализированных про-
дуктов позволяет одновременно с коррекцией квоты белка дотировать 
микронутриенты и пищевые волокна [58]. При выраженной нутри-
тивной недостаточности количество белка в суточном рационе может 
быть увеличено до 2–2,4 г/кг в сутки. Применение гиперкалорийных 
продуктов рекомендовано при тяжелой нутритивной недостаточности, 
сопровождающейся отставанием в росте [58]. N. Schoendorfer и соавт. 
(2012) исследовали зависимость разных показателей метаболизма белка 
от квоты белка в рационе детей с ДЦП и различия с группой сравне-
ния [59]. Несмотря на то, что дети с неврологическими нарушениями 
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потреб ляли белок больше рекомендуемых уровней, у них имели место 
более низкие уровни показателей метаболизма белка (альбумин, креа-
тинин и ураты) [59]. Согласно современным рекомендациям ESPGHAN, 
потребность в белке у детей с ДЦП близка к физиологической возрастной 
норме потребления. Ее и рекомендуется использовать как ориентир для 
расчета рациона. Дополнительная дотация белка может быть необходима 
у детей с низкой энергетической потребностью и при наличии пролежней 
[50]. Проявления оральной моторной дисфункции в виде слюнотечения 
и нарушения глотания могут приводить к нарушению гидратации, выяв-
ляемому по анализу состава тела, что также требует контроля и коррек-
ции. Рабочая группа ESPGHAN рекомендует уделять гидратации большое 
внимание, так как дети с ДЦП подвержены риску обезвоживания по ряду 
причин (например, неспособность обозначить жажду, пускание слюней, 
небезопасное глотание) [50].

Поскольку определенной категории детей с ДЦП требуется меньше 
энергии, чтобы избежать лишнего веса, одновременно со снижением 
калорийности рациона снижается потребление ими микронутриентов: 
это становится причиной часто выявляемых дефицитов витаминов, 
минеральных веществ (наиболее характерно — кальций; железо; цинк; 
витамины С, D и Е; селен) и незаменимых полиненасыщенных жирных 
кислот [24, 25, 28]. Показана эффективность сапплементации микрону-
триентами у этой категории больных [24, 26, 28].

Все вышеизложенное дало нам основание провести всем наблюдае-
мым с белково-энергетической недостаточностью пациентам нутритив-
ную коррекцию с использованием специализированных продуктов для 
нутритивной поддержки, которые помимо высокого содержания основ-
ных нутриентов обогащены витаминами и минеральными веществами, 
что позволяет корректировать как макро-, так и микронутриентный 
статус ребенка.

Все наблюдаемые дети получали дополнительно специализированные 
продукты для нутритивной поддержки. Учитывая выявленное в боль-
шинстве случаев комплексное снижение потребления всех основных 
нутриентов (белков, жиров и углеводов), имеющуюся у большинства 
детей склонность к запорам, а также невозможность коррекции нутри-
тивных нарушений путем изолированной коррекции базового раци-
она (дисфагия, псевдобульбарный синдром, снижение аппетита), для 
нутритивной поддержки пациентов с белково-энергетической недоста-
точностью, включая легкую форму, были выбраны сбалансированные 
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специализированные продукты, содержащие пищевые волокна: гипер-
калорийные смеси «Ресурс 2.0 + Файбер» и «НутриниДринк с пищевыми 
волокнами». Специализированные смеси подбирались в зависимости 
от степени белково-энергетической недостаточности и назначались 
с учетом возраста ребенка в объеме 100–400 мл ежедневно. У пациентов 
с легкой белково-энергетической недостаточностью применялась смесь 
«НутриниДринк с пищевыми волокнами» (150 ккал/100 мл) в суточ-
ном объеме 100–200 мл. Пациентам с умеренной белково-энергетиче-
ской недостаточностью — «НутриниДринк с пищевыми волокнами» 
(150 ккал/100 мл) или «Ресурс 2.0 + Файбер» (200 ккал/100 мл) в суточном 
объеме 200 мл, с тяжелой — «Ресурс 2.0 + Файбер» (200 ккал/100 мл) 
в суточном объеме 200–400 мл. Коррекция питьевого режима осущест-
влялась из расчета 1,5 мл/ккал рациона.

Всем пациентам, имеющим нерегулярный стул и дисфункцию билиар-
ного тракта, назначалась диета № 5; минеральная вода «Донат Магний» 
без газа, комнатной температуры, по 50–100 мл 3 раза в сутки внутрь 
за 15 минут до еды; обильное питье; желчегонные препараты (семена 
тыквы, артишок полевой) в возрастной дозировке внутрь за 30 минут 
до еды, и ферментный препарат (панкреатин) в возрастной дозировке 
внутрь во время еды.

Все наблюдаемые пациенты данной группы получали курс метабо-
лической терапии (убидекаренон капли для приема внутрь 3% раствор, 
левокарнитин 30% раствор для приема внутрь) внутрь в возрастной 
дозировке, а также витаминно-минеральные комплексные препараты 
в таблетках внутрь в возрастной дозировке.

Все диетические и лечебные мероприятия проводились в течение 
2 месяцев, после чего выполнялся динамический контроль антропоме-
трических показателей, физикальных данных и биоимпедансного иссле-
дования состава тела.

После окончания коррекции питания и  лечебных мероприятий 
повторно оценивались режим и рацион питания детей, сохранность 
аппетита и регулярность стула. Было установлено, что 24 (88,9%) наблю-
даемых пациента соблюдали режим питания, 23 (85,2%) ребенка — питье-
вой режим, снижение аппетита отмечалось у 5 (18,5%) детей, в то время 
как у 22 (81,5%) больных аппетит был сохранен. У 26 (96,3%) детей отме-
чался регулярный стул.

Оценка состава тела у детей с неврологическими нарушениями реко-
мендована не только для более точной оценки нутритивного статуса, 
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но и для контроля эффективности и коррекции проводимых диетоло-
гических мероприятий [50].

Контрольное биоимпедансное исследование состава тела после про-
веденного двухмесячного курса терапевтических мероприятий обнару-
жило положительную динамику в виде увеличения индекса массы тела 
у 8 (29,6%) пациентов, увеличения тощей массы тела у 12 (44,4%), увели-
чения активной клеточной массы у 14 (51,8%), увеличения доли актив-
ной клеточной массы у 10 (37,0%), нормализации содержания общей 
жидкости в организме у 7 (25,9%) и внеклеточной жидкости у 14 (51,8%), 
нормализации фазового угла биоимпеданса у 10 (37,0%) и увеличения 
содержания жира до возрастной нормы у 10 (37,0%) больных. Особенно 
важно отметить увеличение активной клеточной массы, доли активной 
клеточной массы и нормализацию фазового угла биоимпеданса — пока-
зателей, напрямую связанных с физической работоспособностью, а зна-
чит, и с реабилитационным потенциалом детей с ДЦП.

В начале настоящего исследования наблюдаемые с ДЦП пациенты 
были распределены в зависимости от степени белково-энергетической 
недостаточности следующим образом: легкая — у 17 (63,0%), умерен-
ная — у 5 (18,5%), тяжелая — у 5 (18,5%), после двухмесячного курса 
базовой медикаментозной терапии и нутритивной коррекции распре-
деление соответствовало 22 (81,5%), 2 (7,4%) и 3 (11,1%) соответственно.

Полученные данные свидетельствуют о том, что возможности нутри-
тивной поддержки в комплексном лечении детей с ДЦП недооценены. 
Наличие у наблюдаемых пациентов с ДЦП белково-энергетической 
недостаточности связано с нарушением режима питания, снижением 
аппетита, дефицитом основных компонентов в фактическом питании 
и требует проведения целенаправленных диетологических меропри-
ятий, в том числе с использованием специализированных продук-
тов. Настоящее исследование показало, что благодаря комплексному 
использованию медикаментозной терапии и нутритивной коррекции 
у 55,5% пациентов наблюдалось быстрое улучшение нутритивного 
статуса в виде увеличения массы тела, положительной динамики антро-
пометрических индексов и нормализации аппетита. Биоимпедансный 
анализ состава тела, проведенный с целью динамического контроля, 
также обнаружил существенную положительную динамику в виде нор-
мализации основных исследуемых показателей, в том числе влияющих 
на работоспособность, а значит и на реабилитационный потенциал 
пациентов.
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Все вышеизложенное свидетельствует о необходимости включения 
в диагностический и лечебный протоколы детей с ДЦП консультаций 
нутрициологов и проведения соответствующих терапевтических меро-
приятий. Оценка химического состава рациона питания пациентов 
с ДЦП в совокупности с проведением биоимпедсансного исследования 
состава тела позволяют выявить белково-энергетическую недостаточ-
ность, определить причину ее возникновения и провести своевременную 
целенаправленную коррекцию имеющихся нарушений. Динамический 
контроль эффективности проводимых мероприятий должен включать 
анализ состава тела. Именно эти мероприятия, нормализующие нутри-
тивный статус детей с ДЦП, улучшают их соматический статус и увели-
чивают реабилитационный потенциал.

На основании вышеизложенного нами был разработан алгоритм диа-
гностики и коррекции нутритивных нарушений у детей с ДЦП и сопут-
ствующей белково-энергетической недостаточностью.

Профилактическая вакцинация 
При выполнении настоящего исследования была проведена оценка 

данных о вакцинопрофилактике всех наблюдаемых с ДЦП пациентов.
Анализ медицинской документации показал, что профилактическая 

вакцинация проведена согласно национальному календарю профи-
лактических прививок у 1 (0,3%) ребенка с ДЦП, по индивидуальному 
календарю профилактических прививок — у 116 (37,1%), 196 (62,6%) 
пациентов не вакцинированы в связи с наличием медицинского отвода 
по основному заболеванию.

Австралийские исследователи V. Greenwood и соавт (2013) из Уни-
верситета Мельбурна изучили состояние вопроса вакцинации 449 детей 
с ДЦП в возрасте до 7 лет в сравнении с популяцией их здоровых свер-
стников [22]. Для этой цели были изучены данные Викто рианского 
регистра ДЦП в сопоставлении их с информацией, представленной 
в Австралийском регистре иммунизации детей. Выяснилось, что 19,2% 
детей с церебральным параличом были «не полностью привиты» в соот-
ветствии с рекомендуемым в Австралии календарем прививок (сре-
ди здоровых сверстников этот показатель в популяции варьировал 
от 6,4 до 8,0%). Чаще всего у детей с ДЦП отсутствовала вакцинация 
от кори, краснухи и эпидемического паротита, на втором месте располо-
жились вакцинации от полиомиелита и АКДС [22]. По мнению авторов, 
исследование демонстрирует, что дети с ДЦП составляют группу высо-
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кого риска по неполной или отсроченной иммунизации, в значительно 
большей степени подвергаясь опасности осложнений от заболеваний, 
предотвратимых вакцинацией [22].

Не вызывает сомнений тот факт, что ДЦП не является прогресси-
рующим заболеванием, кажущееся ухудшение состояния пациентов 
с ДЦП по мере их роста свидетельствует о «псевдопрогредиентности» 
данного заболевания и связано с увеличивающимися с возрастом тре-
бованиями, предъявляемыми к головному мозгу ребенка. Несмотря 
на это, более половины (62,6%) больных ДЦП не получили профилак-
тической вакцинации в связи с медицинским отводом по основно-
му заболеванию. Данное обстоятельство ставит под угрозу здоровье 
и жизнь не только пациентов с ДЦП, необоснованно не получивших 
профилактические прививки от тяжелых инфекционных заболеваний, 
но и подвергает риску заболевания ими остальных членов общества 
в связи с накоплением прослойки неиммунизированных людей в соци-
уме. Все это обусловливает необходимость активного проведения про-
светительской работы как среди медицинских работников, так и среди 
родителей больных детей.

Генетически детерминированные болезни 
В ходе исследования нами были проанализированы клинико-инстру-

ментальные характеристики 44 (12,3%) наблюдаемых пациентов с напра-
вительным диагнозом ДЦП, который был пересмотрен, и в более отда-
ленном периоде было верифицировано наследственное заболевание. 
В наших наблюдениях наибольшее количество пациентов с исходным 
неправомочным диагнозом ДЦП отмечалось при другом виде цере-
брального паралича (G80.8) — у 34 (77,3%) из 44 детей. У 5 (11,3%) боль-
ных был первично установлен диагноз спастической диплегии (G80.1), 
у 4 (9,1%) — спастического церебрального паралича (G80.0), у 1 (2,3%) — 
детской гемиплегии (G80.2).

Анализ анамнестических данных показал, что у подавляющего боль-
шинства детей данной группы оценка по шкале APGAR составляла 
7–9 баллов как на 1-й, так и на 5-й минутах жизни — 77,3 и 88,6% соответ-
ственно, в то время как у детей с ДЦП оценки по шкале APGAR 7–9 бал-
лов на 1-й и 5-й минутах жизни отмечались у 35,5 и 52,4% соответственно. 
Средняя масса тела при рождении у детей с генетически детерминиро-
ванными заболеваниями составляла 3210 г (2862,5; 3485,0), а у больных 
ДЦП — 2459 г (1400,0; 3625,0).
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Необходимо отметить, что манифестация клинических симптомов 
заболевания у детей с ДЦП отмечалась с рождения в 91,4% случаев, 
в то время как у пациентов с наследственными болезнями — в 56,8% 
наблюдений. Ретроспективная оценка темпов моторного развития на пер-
вом году жизни всех наблюдаемых пациентов показала, что ни у одного 
ребенка с ДЦП не отмечалось соответствующего возрастным нормам 
моторного развития, в то время как у 18,1% больных с генетическими 
болезнями моторное развитие на первом году жизни находилось в пре-
делах нормы. Что касается темпов психоречевого развития на первом 
году жизни, то оно соответствовало возрастным нормам у 1,9% детей 
с ДЦП и у 4,6% пациентов с наследственными болезнями. При этом чис-
ло наблюдений пациентов со среднетяжелыми и тяжелыми степенями 
задержки психоречевого развития на первом году жизни в обеих груп-
пах наблюдений было сопоставимо: 87,2% у детей с ДЦП и 90,8% у детей 
с генетическими заболеваниями.

Интересным и диагностически ценным является тот факт, что прове-
денная на момент включения в исследование оценка уровня психического 
развития детей с генетически детерминированными болезнями показала 
прогрессирующее нарастание степени отставания психического развития 
у всех детей данной группы по сравнению с первым годом жизни. Так, 
у 4,6% больных с соответствующим возрастным нормам психическим раз-
витием на первом году жизни констатировано отставание психического 
развития на 1 период. У 6,8% пациентов зарегистрировано отставание 
психического развития на 2–3 периода, у 88,6% — на 4 и более перио-
дов, в то время как на первом году жизни доля пациентов составляла 
18,1 и 72,7% соответственно. При этом аналогичная оценка уровня пси-
хического развития у детей с ДЦП не обнаружила прогредиентного отста-
вания психического развития наблюдаемых пациентов: наоборот, была 
зарегистрирована некоторая положительная динамика в виде увеличения 
количества детей с нормальным психическим развитием по сравнению 
с таковым на первом году жизни: 6,4 и 1,9% соот ветственно.

Анализ зрительных нарушений показал, что наличие частичной атро-
фии зрительных нервов и снижение остроты зрения чаще регистриро-
валось у пациентов с ДЦП, чем у больных наследственными болезня-
ми: 37,1, 83,7% и 29,5, 68,2% соответственно. Данное обстоятельство, 
по нашему мнению, связано не только с высокой чувствительностью 
зрительного анализатора на всех топографических уровнях к гипоксиче-
ски-ишемическим поражениям ЦНС, играющим ведущую роль в пато-
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генезе ДЦП, но и с разнообразием нозологических форм генетически 
детерминированных болезней, представленных в нашем исследовании, 
не все из которых вовлекают в патологический процесс ЦНС.

В то же время исследование слухового анализатора у всех наблюда-
емых пациентов обнаружило, что снижение остроты слуха отмечалось 
у 29,5% детей с наследственными болезнями, при этом сенсоневральная 
тугоухость зарегистрирована у 25,0% больных. При этом у пациентов 
с ДЦП снижение остроты слуха зафиксировано в 11,8% случаев, а сен-
соневральная тугоухость — в 10,5%. Кроме того, снижение остроты 
слуха было зарегистрировано достоверно чаще у больных с диффузным 
поражением белого вещества головного мозга (r = 0,22, p < 0,001), которое 
было выявлено при проведении МРТ головного мозга у 41,0% пациентов 
с генетически детерминированными болезнями.

Таким образом, можно предположить, что обнаружение патологи-
ческих изменений со стороны слухового анализатора может указывать 
на необходимость более тщательного обследования пациентов с ДЦП 
и проведения углубленной дифференциальной диагностики, направ-
ленной на исключение/подтверждение наличия у больного генетически 
детерминированного заболевания.

В своих исследованиях S. Korzeniewski и соавт. (2008) подчеркивают 
значимость и информативность современных нейрорадиологических 
методов исследований, в частности МРТ головного мозга, на этапе диа-
гностики и дифференциальной диагностики ДЦП [60]. M. Bax и соавт. 
(2006) на основании собственных исследований делают вывод о необ-
ходимости применения нейрорадиологических исследований при подо-
зрении на ДЦП, позволяющих обнаружить новообразования ЦНС, 
врожденные пороки развития головного мозга и специфические паттер-
ны метаболических синдромов, что в 80% случаев позволяет избежать 
диагностических ошибок [61].

В нашем исследовании всем наблюдаемым пациентам была выполнена 
магнитно-резонансная томография головного мозга. Сравнительный ана-
лиз результатов нейровизуализационного метода исследования — МРТ 
головного мозга — у всех наблюдаемых больных показал, что у детей 
с наследственными болезнями наиболее часто отмечались диффузное 
поражение белого вещества головного мозга (41,0%) и диффузная цере-
бральная атрофия (34,1%). Наиболее частыми структурными поврежде-
ниями головного мозга у больных с ДЦП являлись диффузная церебраль-
ная атрофия (66,1%) и глиозная трансформация (58,8%).



128

Мультидисциплинарное сопровождение детей с детским церебральным параличом

Примечательным является тот факт, что врожденные пороки разви-
тия головного мозга были обнаружены при проведении МРТ головного 
мозга у 8,0% детей с ДЦП и у 13,6% больных генетическими болезнями. 
Несмотря на то, что врожденные пороки развития головного мозга 
не исключают наличия у пациента ДЦП, по нашему мнению, их обна-
ружение должно быть тщательно проанализировано и по совокупности 
других клинико-инструментальных характеристик пациента послужить 
дополнительным аргументом в пользу дообследования больного с при-
влечением генетика и проведением генетической диагностики.

В ходе выполнения исследования нами был проведен сравнительный 
анализ клинико-инструментальных показателей детей с наследствен-
ными болезнями, спастическим церебральным параличом как наибо-
лее тяжелой формой ДЦП, и другим видом ДЦП. Полученные данные 
свидетельствуют о том, что многие из анализируемых характеристик 
больных с генетическими заболеваниями (масса тела при рождении, 
оценки по шкале APGAR, сенсоневральная тугоухость, прогрессиру-
ющее течение заболевания, утрата ранее приобретенных моторных 
и психических навыков, наличие диффузного поражения белого веще-
ства головного мозга и врожденных пороков его развития по данным 
МРТ) сопоставимы с аналогичными у детей со смешанными форма-
ми ДЦП (G80.8 Другой вид ДЦП). Данное обстоятельство позволяет 
предположить, что некоторые пациенты, наблюдающиеся в настоящее 
время с диагнозом G80.8 Другой вид ДЦП, «маскируют» генетически 
детерминированные заболевания и требуют проведения дальнейшего 
дообследования с привлечением генетиков и проведением генетических 
исследований.

Следует отметить, что ряд наследственных болезней может обуслов-
ливать недоношенность и, как следствие, приводить к развитию ДЦП. 
В подобных случаях можно говорить о так называемой двойной патоло-
гии, когда у одного и того же пациента имеется сочетание наследствен-
ного заболевания с ДЦП.

Таким образом, проведенное исследование выявило высокую часто-
ту встречаемости генетически детерминированных болезней (12,3%) 
в структуре диагноза ДЦП. Данное обстоятельство наглядно демон-
стрирует, что постановка диагноза ДЦП требует предварительного про-
ведения тщательной дифференциальной диагностики, исключающей 
разнообразные наследственные болезни, имеющие сходные с ДЦП кли-
нические проявления и имитирующие его симптоматику. К сожалению, 
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несмотря на широкую распространенность ДЦП в популяции и хоро-
шую осведомленность врачей об этиопатогенетических и клинических 
особенностях данного заболевания на протяжении многих десятилетий, 
на сегодняшний день сохраняется достаточно высокий процент диа-
гностических ошибок. Средний возраст верификации наследственных 
болезней у наблюдаемых нами пациентов составил 5,02 ± 3,5 года.

Актуальность этой проблемы связана с тем, что неверно верифициро-
ванный клинический диагноз влечет за собой неадекватные терапевти-
ческие подходы, что в свою очередь приводит к увеличению летальности 
среди пациентов, не получивших своевременного патогенетического 
лечения. Кроме того, выявление наследственных болезней у пробандов 
и последующее генетическое обследование их родителей, а при необхо-
димости и проведение пренатальной диагностики плода, способствуют 
уменьшению частоты рождения детей с наследственными болезнями 
в отягощенных семьях, сокращая заболеваемость в российской популя-
ции в целом.

С целью минимизации диагностических ошибок необходимо помнить, 
что проведение генетического консультирования с последующим моле-
кулярно-генетическим обследованием требуется при наличии у ребенка 
с клиническими проявлениями ДЦП следующих клинико-инструмен-
тальных характеристик:
• масса тела при рождении > 2500 г;
• оценка по шкале APGAR 7–9 баллов;
• утрата ранее приобретенных моторных и психических навыков;
• прогрессирующее течение заболевания;
• сенсоневральная тугоухость;
• врожденные пороки развития головного мозга (по данным МРТ 

головного мозга);
• диффузное поражение белого вещества головного мозга (по данным 

МРТ головного мозга).
Полученные нами результаты согласуются с данными зарубежных 

исследователей. Так, C. Panteliadis и соавт. (2015) считают основные 
клинические проявления ДЦП статичными и не строго специфичны-
ми, подчеркивая необходимость дифференциации ДЦП от ряда других 
нервных болезней с прогрессирующим течением (нейродегенеративных, 
нейрометаболических, нервно-мышечных, опухолей ЦНС и пр.) [38].

На основании вышеизложенного нами разработан дифференциально-
диагностический алгоритм ДЦП с наследственными болезнями.
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Стоматологические проблемы у наблюдаемых детей 
Исследования, проведенные N. Dougherty (2009), указывают, что для 

ДЦП характерны как структурные, так и функциональные нарушения 
орофациальной области, обусловленные неврологическим дефицитом, 
что приводит к возникновению множества стоматологических проблем, 
начиная от кариеса и заболеваний пародонта, неправильного прикуса, 
слюнотечения, бруксизма и заканчивая гипоплазией эмали зубов [62].

Проведенное нами исследование показало, что гипоплазия эмали 
зубов и кариес наблюдались у 17,6% пациентов, при этом наблюдения 
и лечения у стоматолога не получал ни один ребенок с ДЦП.

Наиболее часто стоматологические нарушения были выявлены нами 
у пациентов со спастическим церебральным параличом (36,9%), у детей 
со спастической диплегией они были зарегистрированы в 10,2% случа-
ев, у больных с другим видом ДЦП — в 10,6% наблюдений. Ни у одно-
го ребенка с детской гемиплегией не было зарегистрировано гипо-
плазии эмали зубов и кариеса. Таким образом, в нашем исследовании 
в 47,1% наблюдений стоматологические нарушения выявлялись при 
спастических формах ДЦП, в то время как при другом виде ДЦП они 
регистрировались в 10,6% случаев. Полученные нами данные полностью 
согласуются с результатами исследований J. Rodríguez и соавт. (2018), 
которые обследовали 120 детей и подростков с различными формами 
ДЦП и обнаружили наибольшее распространение болезней ротовой 
полости у пациентов со спастическими формами ДЦП (62,5%), при этом 
у больных с другим видом ДЦП данный показатель составлял 18,3% [63].

В ходе выполнения работы были выявлены прямые связи гипопла-
зии эмали зубов и кариеса с псевдобульбарным синдромом (r = 0,41, 
p < 0,001), слюнотечением (r = 0,33, p < 0,001) и дисфагией (r = 0,39, 
p < 0,001), что позволяет сделать вывод о негативном влиянии указанных 
симптомов на гигиеническое состояние ротовой полости. В доступной 
нам для изучения зарубежной литературе приводятся противоречивые 
данные касательно вклада слюнотечения у пациентов с ДЦП в развитие 
у них стоматологических болезней. Так, в своих исследованиях M. Diniz 
и соавт. (2015) пришли к выводу, что слюнотечение у детей с ДЦП может 
приводить к снижению рН и буферной емкости слюны, уменьшая ее 
защитную функцию, тем самым повышая риск развития заболеваний 
полости рта [64]. В то время как A. Hegde и соавт. (2008) считают, что 
наличие слюнотечения у пациента с ДЦП не всегда является предрас-
полагающим фактором развития кариеса зубов [65].



131

Мультидисциплинарное сопровождение детей с детским церебральным параличом

Полученные статистически достоверные корреляции между дис-
фагией, псевдобульбарным синдромом и слюнотечением (r = 0,88, 
p < 0,001 и r = 0,47, p < 0,001 соответственно) позволяют утверждать, что 
слюнотечение у пациентов с ДЦП связано не с повышенной продукцией 
слюны, а с трудностями глотания у данных больных в связи с имеющи-
мися у них неврологическими расстройствами (дисфагия, псевдобуль-
барный синдром).

Аналогичные результаты были получены в  ходе исследования 
P. Jongerius и соавт. (2005), которые сообщают, что слюнотечение у паци-
ентов с ДЦП можно разделить на переднее, при котором слюна пролива-
ется изо рта, и заднее, при котором она проливается в глотку, создавая 
риск возникновения аспирации [66]. Авторы считают, что слюнотечение 
при детском церебральном параличе связано не с гиперпродукцией слю-
ны, а с неэффективностью акта глотания [66].

При выполнении настоящего исследования нами была обнаружена 
прямая корреляционная зависимость между гипоплазией эмали зубов, 
кариесом зубов и наличием у детей с ДЦП белково-энергетической 
недостаточности (r = 0,32, p < 0,001). Данное обстоятельство позволяет 
сделать вывод о негативном влиянии обозначенных стоматологических 
проблем на кормление ребенка, рацион его питания, развитие нутри-
тивной недостаточности, а следовательно, и на качество его жизни. 
Полученные нами данные полностью согласуются с исследованиями 
P. Gambhir (2016) [67]. О негативном влиянии гигиенического состоя-
ния ротовой полости на качество жизни детей с ДЦП было сообщено 
бразильскими учеными A. Cardoso и соавт. (2018) [68]. Исследователи 
оценили факторы, влияющие на качество жизни, имеющее отноше-
ние к здоровью (Health-Related Quality of Life, HRQoL), а также каче-
ство жизни, имеющее отношение к здоровью ротовой полости (Oral 
Health-Related Quality of Life, OHRQoL), у 149 пациентов с ДЦП (возраст 
2–18 лет) [68]. В результате оказалось, что у пациентов с ДЦП пока-
затели HRQoL и OHRQoL были ниже, чем у здоровых сверстников. 
Продемонстрировано, что средний показатель OHRQoL, составляющий 
в группе наблюдения 78,0 ± 24,6, был на 12,1% ассоциирован с возрастом, 
наличием гастроэзофагеальной рефлюксной болезни, кариесом зубов 
и заболеваниями периодонта [68].

Необходимо отметить, что результаты проведенного нами исследо-
вания показали, что патологические изменения со стороны полости 
рта достоверно чаще развивались у детей с задержкой психоречевого 
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и моторного развития на первом году жизни (r = 0,3, p < 0,001 и r = 0,23, 
p < 0,001 соответственно). Интересным также представляется обнаруже-
ние прямой зависимости между стоматологическими патологическими 
состояниями и степенью нарушений глобальных моторных функций 
по GMFCS и мануальных способностей по MACS у наблюдаемых с ДЦП 
детей (r = 0,35, p < 0,001 и r = 0,5, p < 0,001 соответственно). Согласно 
полученным результатам, гипоплазия эмали зубов и кариес зубов досто-
верно чаще встречаются у пациентов с тяжелыми двигательными нару-
шениями, не имеющих возможности самостоятельного передвижения 
и со значительным ограничением мануальной активности.

N. Sedky (2018) оценил состояние зубов и ротовой полости у 62 паци-
ентов с ДЦП в возрасте 3–12 лет, соотнеся их с видом заболевания 
и системой GMFСS [69]. У 84,0% обследованных детей имел место спа-
стический тетрапарез, 41,9% из них сидели с поддержкой, 32,3% паци-
ентов соответствовали IV уровню, а 29% — V уровню GMFCS. Кариес 
был выявлен в 54,8% случаев, а у 43,6% пациентов отмечено выраженное 
воспаление десен. Дети, сидевшие с поддержкой, не держащие голову, 
а также стоящие с поддержкой, были в большей степени подверже-
ны кариесу, чем имеющие навык самостоятельного сидения и ходьбы. 
Соответственно, у пациентов с уровнями IV/V по GMFCS кариес отме-
чался чаще [69].

По данным зарубежных исследователей, кариес зубов является рас-
пространенной и актуальной проблемой у пациентов с ДЦП [66, 68, 69]. 
Его возникновение ученые объясняют комплексным сочетанием ряда 
неблагоприятных факторов: нарушениями жевания, особенно с его 
низкой продолжительностью, слюнотечением, наличием гиперкинезов 
в оральной мускулатуре, умственной отсталостью, приемом антикон-
вульсантов, рефлекторным прикусом и несоблюдением надлежащей 
санации ротовой полости [64, 65, 68].

O. Guaré Rde и A. Ciamponi (2003) сообщают, что дети с ДЦП имели 
более высокую частоту развития кариеса молочных зубов по сравнению 
со здоровыми детьми, составившими группу контроля [70].

Напротив, исследование R. Du и соавт. (2010) показало, что у детей 
с ДЦП и у здоровых детей не наблюдается существенных различий 
в частоте развития кариеса зубов [71].

M. Allouch (2015) в своем исследовании установил, что частота воз-
никновения кариеса значительно увеличивается с возрастом у пациентов 
с ДЦП по сравнению со здоровыми людьми [72].
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Согласно данным, представленным M. Diniz и соавт. (2015), менее все-
го подвержены возникновению кариеса передние зубы нижней челюсти, 
что, по мнению авторов, связано с движениями языка и большим коли-
чеством слюны, омывающим нижнечелюстные резцы [64].

Исследование, проведенное S. Kumar и соавт. (2009), обнаружило пря-
мую связь между установленным диагнозом ДЦП, интеллектуальным 
уровнем, уровнем образования родителей больного ребенка, экономи-
ческим положением семьи и наличием заболеваний полости рта [73].

Заболевания полости рта, несомненно, оказывают неблагоприятное 
влияние на рацион питания детей с ДЦП, что в совокупности с болевым 
синдромом может оказывать существенное негативное влияние на каче-
ство их жизни. Тем не менее родители детей с ДЦП считают приоритет-
ными направлениями проведение медикаментозной терапии и восстано-
вительного лечения основного заболевания, игнорируя необходимость 
оказания ребенку стоматологической помощи.

Все вышеизложенное обусловливает необходимость выработки ком-
плекса мероприятий, направленных на повышение осведомленности 
родителей о важности регулярных посещений стоматологической клини-
ки и выработки стратегии, направленной на решение проблем, связанных 
со слюнотечением и заболеваниями ротовой полости, для улучшения 
качества жизни детей с ДЦП.

Место ботулинотерапии в восстановительном лечении детей с ДЦП 
ДЦП — заболевание нервной системы, при котором чаще всего 

у пациентов возникает повышение мышечного тонуса и развивается 
спастичность. Это обстоятельство обусловливает проведение инъекций 
препарата ботулинического токсина типа А для коррекции локальной 
спастичности скелетных мышц у пациентов с ДЦП [74, 75]. С 2004 г. 
ботулинотерапия включена в стандарты лечения ДЦП в нашей стране.

Широкомасштабные рандомизированные исследования, проведенные 
учеными клинических центров США, Канады, Европы и Австралии, проде-
монстрировали высокую эффективность и безопасность ботулинотерапии. 
Кроме того, результаты данных исследований позволили перестать рассматри-
вать инъекции ботулинического токсина типа А как разовые процедуры [76].

Международное неврологическое сообщество признает ботулиноте-
рапию как важнейший компонент реабилитационной программы детей 
с ДЦП наряду с традиционными консервативными и хирургическими 
методами лечения [77–79].
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Согласно Европейскому консенсусу по ботулинотерапии, процент 
пациентов со спастическими формами ДЦП, которым показан этот вид 
лечения, варьирует в зависимости от возраста и показателей шкалы клас-
сификации больших моторных функций GMFCS от 50 до 75% [78, 80]. 
Проведенное нами исследование показало, что ботулинотерапия прово-
дилась у 78 (24,9%) наблюдаемых пациентов в анамнезе, в то время как 
на момент включения в исследование — у 161 (51,4%) ребенка. Таким 
образом, дети с ДЦП не получали данный реабилитационный метод 
в необходимом объеме.

Согласно данным систематического обзора I. Novak и соавт. (2013), 
ботулинотерапия является эффективным и безопасным (уровень дока-
зательности А) методом снижения спастичности нижних конечностей 
[81]. В то же время опубликованные многочисленные исследования ряда 
авторов свидетельствуют о том, что снижение спастичности оказывает 
незначительное влияние на приобретение ребенком с ДЦП новых функ-
циональных возможностей, а лишь создает наиболее благоприятные 
условия для проведения методов физической реабилитации, обеспечивая 
их большую эффективность [75, 78, 81].

Несмотря на то что наблюдаемые нами пациенты получали различные 
виды восстановительного немедикаментозного лечения в подавляющем 
числе наблюдений (физиотерапию — магнитотерапию 93,3%, тепловые 
процедуры 93,9%; курсы массажа 99,0%, занятия лечебной физической 
культурой 100%), у 71,3% детей отмечались сформировавшиеся контрак-
туры суставов, у 72,2% — тяжелые двигательные нарушения по GMFCS, 
у 47,2% — значительное ограничение манипулятивной деятельности 
по MACS. Данное обстоятельство свидетельствует о недостаточности 
применения только методов физической реабилитации в комплексном 
восстановительном лечении детей с ДЦП.

С нашей точки зрения, наиболее оптимальные результаты лечения 
детей с ДЦП могут быть достигнуты лишь при обдуманном встраивании 
ботулинотерапии в структуру многопрофильной реабилитации. Стоит 
отметить, что при сочетании различных реабилитационных методов 
в восстановительном лечении пациентов с ДЦП важен учет взаимного 
их влияния друг на друга.

Исследования E. Figueiredo и соавт. (2008) показали, что в большин-
стве случаев ботулинотерапия является методом выбора в комплексной 
реабилитации детей с ДЦП. Начало восстановительного лечения с боту-
линотерапии, по мнению авторов, значительно облегчает использование 
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технических средств и ортезирования, а также повышает эффективность 
физических методов реабилитации [82].

Проведенное нами исследование показало, что лечение ботулоток-
сином типа А проводилось чаще больным, имеющим не только ограни-
чение отведения тазобедренных суставов (r = 0,35, p < 0,001), но и уже 
сформировавшиеся контрактуры суставов (r = 0,37, p < 0,001) и тяжелые 
нарушения глобальных моторных функций по GMFCS и мануальных 
способностей по MACS (r = 0,3, p < 0,001 и r = 0,27, p < 0,001 соответствен-
но), то есть включение ботулинотерапии в алгоритм лечения детей с ДЦП 
было осуществлено не с самого начала проведения реабилитационных 
мероприятий. У наблюдаемых нами пациентов с ДЦП ботулинотерапия 
была инициирована достоверно чаще после применения медикаментоз-
ной антиспастической терапии без ожидаемого клинического эффекта 
(r = 0,35, p < 0,001). Кроме того, было установлено, что дети, получавшие 
ботулинотерапию, сохраняли комплаентность в отношении этого метода 
восстановительного лечения в связи с более быстрым и выраженным 
положительным клиническим эффектом, чем на терапии антиспастиче-
скими лекарственными препаратами (r = 0,37, p < 0,001).

По нашему мнению, несмотря на то, что уже сформированные кон-
трактуры суставов резко снижают эффективность ботулинотерапии, 
проведение инъекций ботулотоксина в мышцы других сегментов конеч-
ности является оправданным и высокоэффективным методом лечения 
спастичности. При тяжелых двигательных нарушениях (IV–V уровни 
по GMFCS) применение ботулинотерапии также оправданно, но цели 
лечения иные: улучшение вертикализации, позиционирования, уменьше-
ние боли, улучшение переносимости консервативного ортопедического 
лечения и др.

А. Куренков и соавт. (2015, 2016) считают, что ботулинотерапия явля-
ется одним из основных методов лечения ДЦП [74, 75]. На основании 
проведенных исследований, авторы сделали вывод о том, что если при 
наличии показаний этот метод не применяется, то можно утверждать, 
что лечение проводится не в полном объеме. В первом российском кон-
сенсусе по применению многоуровневых инъекций аbobotulinumtoxin 
A при лечении спастических форм ДЦП авторы указывают, что совре-
менной тенденцией развития ботулинотерапии при ДЦП является при-
менение многоуровневых инъекций в несколько групп мышц, отвеча-
ющих за разные функции и анатомически расположенных на разных 
уровнях [75].
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Таким образом, результаты проведенного исследования полностью 
согласуются с результатами отечественных и зарубежных ученых. Боту-
линотерапия — метод выбора в реабилитации детей с ДЦП, с которого, 
при отсутствии противопоказаний, должно стартовать восстановитель-
ное лечение пациентов с ДЦП. Высокая эффективность данного метода 
при купировании спастичности облегчает проведение других реабилита-
ционных мероприятий, повышает их эффективность, что в свою очередь 
позволяет улучшить функциональную активность ребенка с ДЦП.

Обобщая полученные нами результаты, можно утверждать, что 
ДЦП — хроническое заболевание нервной системы, при котором доста-
точно часто встречаются клинические проявления разнообразных 
коморбидных состояний, оказывающих негативное влияние на каче-
ство жизни пациентов и снижающих их реабилитационный потенциал. 
Значимость своевременного выявления сопутствующей соматической 
патологии и важность раннего проведения корректирующих лечебных 
мероприятий не вызывают сомнений.

Сопоставление полученных в ходе проведенного исследования резуль-
татов с действующими в настоящее время в Российской Федерации стан-
дартами первичной медико-санитарной помощи, специализированной 
медицинской помощи при ДЦП (фаза диагностики и подбора лечения; 
фаза медицинской реабилитации), а также с утвержденными в 2016 г. 
клиническими рекомендациями по диагностике и лечению ДЦП показа-
ло, что рекомендуемый перечень профильных специалистов необходимо 
дополнить следующими врачами: генетиком, сурдологом, диетологом, 
стоматологом, детским хирургом (в зависимости от фазы оказания меди-
цинской помощи). Кроме того, полученные в ходе выполнения исследо-
вания результаты позволяют рекомендовать включение анализа состава 
тела в указанные выше нормативные документы.

Расширение лечебно-диагностического алгоритма ДЦП позволит 
улучшить качество оказываемой больным медицинской помощи и уве-
личит их реабилитационный потенциал.

Таким образом, все вышеизложенное диктует необходимость оптими-
зации мультидисциплинарного сопровождения детей с ДЦП, что позво-
лит минимизировать ошибки на этапе постановки диагноза и обеспечит 
комплексное восстановительное лечение, направленное на улучшение 
качества жизни пациентов и их семей.



137

ВЫВОДЫ 

1. Анализируемая группа детей с направительным диагнозом «Детский 
церебральный паралич» представлена пациентами с ДЦП (87,7%) 
и детьми с наследственными болезнями (12,3%). В структуре ДЦП 
преобладают спастические формы (78,9%): спастический цере-
бральный паралич (G80.0) — у 103 (32,9%), спастическая диплегия 
(G80.1) — у 98 (31,3%), детская гемиплегия (G80.2) — у 46 (14,7%), 
другой вид ДЦП (G80.8) — у 66 (21,1%).

2. У детей с ДЦП оценки по шкале APGAR 7–9 баллов зарегистрированы 
у 111 (35,5%) на 1-й минуте жизни и у 164 (52,4%) на 5-й минуте жизни. 
Оценки по шкале APGAR 7–9 баллов как на 1-й, так и на 5-й мину-
тах жизни не исключают наличия у ребенка пре- и интранатального 
поражения головного мозга и не могут быть предикторами, абсолютно 
исключающими развитие у ребенка ДЦП в последующем.

3. Включение ботулинотерапии в алгоритм лечения детей с ДЦП осу-
ществляется в поздние сроки восстановительного лечения, что 
негативно сказывается на реабилитационном потенциале. Боту-
линотерапия была инициирована достоверно чаще после примене-
ния медикаментозной антиспастической терапии без ожидаемого 
клинического эффекта (r = 0,35, p < 0,001). Комплаентность в отно-
шении данного метода восстановительного лечения обусловлена 
быстрым и выраженным положительным клиническим эффектом 
по сравнению с антиспастическими лекарственными препаратами 
(r = 0,37, p < 0,001).

4. У детей с верифицированным генетически детерминированным забо-
леванием первоначально установленным диагнозом является другой 
вид ДЦП (77,3%). Другой вид ДЦП (G80.8) — форма ДЦП, требую-
щая проведения более тщательной дифференциальной диагностики 
в связи с наличием клинических и инструментальных особенностей, 
сходных с таковыми при генетически детерминированных болезнях 
(масса тела при рождении, оценка по шкале APGAR, сенсоневраль-
ная тугоухость, наличие диффузного поражения белого вещества 
головного мозга и врожденных пороков его развития по данным 
магнитно-резонансной томографии головного мозга), что требует 
обязательного проведения селективного генетического скрининга.

5. Масса тела при рождении > 2500 г, оценки по шкале APGAR 7–9 бал-
лов, утрата ранее приобретенных моторных и психических навыков, 
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прогрессирующее течение заболевания, сенсоневральная тугоухость, 
диффузное поражение белого вещества головного мозга и врож-
денные пороки развития головного мозга по данным магнитно-
резонансной томографии головного мозга являются предикторами 
вероятного наследственного заболевания, имитирующего детский 
церебральный паралич, что позволяет использовать данные показа-
тели в качестве дифференциально-диагностических маркеров ДЦП 
и наследственных болезней.

6. Сопутствующая патология у детей с ДЦП представлена снижением 
остроты зрения (83,7%), белково-энергетической недостаточностью 
(65,5%), частичной атрофией зрительных нервов (37,1%), структур-
ной эпилепсией (35,5%), дисфагией (30,7%), стоматологической пато-
логией (17,6%), снижением остроты слуха (11,8%), сенсоневральной 
тугоухостью (10,5%), что требует соответствующего медицинского 
сопровождения.

7. Прямые связи псевдобульбарного синдрома (r = 0,41, p < 0,001), 
дисфагии (r = 0,39, p < 0,001) и слюнотечения (r = 0,33, p < 0,001) 
с патологией ротовой полости указывают на негативное влияние 
указанных симптомов на гигиеническое состояние полости рта. 
Стоматологическая патология усугубляет имеющуюся нутритивную 
недостаточность у больных ДЦП (r = 0,32, p < 0,001).

8. Белково-энергетическая недостаточность отмечается более чем 
у половины детей с ДЦП (65,5%): легкая — у 11,2%, умеренная — 
у 37,4%, тяжелая — у 16,9%, что определяет необходимость своевре-
менной коррекции нутритивного статуса.

9. Оценка питания детей с белково-энергетической недостаточностью 
показала, что снижение аппетита регистрируется у 74,1% больных, 
нарушение режима питания — у 70,4% пациентов. По данным ана-
лиза химического состава рациона недостаточная калорийность 
рациона по сравнению с рекомендуемым потреблением отмечается 
у всех наблюдаемых детей, дефицит белка — у 63%, жира — у 88,9%, 
углеводов — у 96,3% пациентов.

10. Комплексные лечебные мероприятия по коррекции белково-энер-
гетической недостаточности с применением специализированных 
продуктов для энтерального питания, метаболических препара-
тов и витаминно-минеральных комплексов обеспечивают положи-
тельную динамику: нарастание антропометрических показателей 
(Z-score индекса массы тела, р < 0,001, и Z-score массы тела к возра-
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сту, р < 0,001), улучшение аппетита и нормализацию компонентного 
состава тела (тощей массы тела, р < 0,001; активной клеточной массы, 
р < 0,001; доли активной клеточной массы, р = 0,002; содержания 
жира, р = 0,004; фазового угла биоимпеданса, р = 0,006), что выража-
ется снижением числа пациентов с умеренной (на 11,1%) и тяжелой 
(на 7,4%) белково-энергетической недостаточностью.

11. Многообразие генетически детерминированных болезней, имитиру-
ющих детский церебральный паралич, а также сопутствующая сома-
тическая патология, негативно сказывающаяся на течении основного 
заболевания, обусловливают необходимость обеспечения мультидис-
циплинарного сопровождения детей с ДЦП с привлечением генетика, 
сурдолога, стоматолога, детского хирурга, диетолога и проведения 
анализа состава тела.
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ 

В монографии изложено современное состояние проблемы оказа-
ния медицинской помощи детям с детским церебральным параличом. 
Описаны не только клинические и инструментальные характеристики 
при разных формах ДЦП и при наследственной патологии, но и пред-
ставлен широкий спектр коморбидной патологии, а также объем прово-
димого восстановительного лечения.

Сравнительный анализ клинико-инструментальных характеристик 
спастического церебрального паралича (самой тяжелой и многочис-
ленной группы пациентов), другого вида ДЦП (наиболее частого оши-
бочного диагноза, маскирующего генетически детерминированные 
болезни) и наследственных болезней позволил установить предикторы 
последних и разработать дифференциально-диагностический алго-
ритм ДЦП с наследственными болезнями. На основании углубленного 
изучения нутритивного статуса у пациентов с ДЦП и сопутствующей 
белково-энергетической недостаточностью с последующей коррекцией 
и динамическим контролем был разработан алгоритм диагностики и кор-
рекции белково-энергетической недостаточности у пациентов с ДЦП. 
Полученные в ходе исследования результаты обнаружили крайне низкий 
охват профилактической вакцинацией больных ДЦП и недостаточное 
включение специалистов разных профилей в алгоритмы диагностики 
и лечения детей с данной патологией.

В монографии представлено научное обоснование необходимости 
мультидисциплинарного подхода в лечении пациентов с ДЦП, оптими-
зирующего специализированную медицинскую помощь.

Соблюдение практикующими специалистами в своей работе нижесле-
дующих практических рекомендаций позволит повысить качество оказы-
ваемой медицинской помощи как на этапе диагностики, так и во время 
восстановительного лечения.
1. Диагноз «Детский церебральный паралич» требует проведения тща-

тельной дифференциальной диагностики с генетически детермини-
рованными болезнями. Наибольшую настороженность в отношении 
наследственных болезней, имитирующих симптомы ДЦП, должны 
вызывать пациенты с диагнозом G80.8 Другой вид ДЦП.

2. Методом выбора купирования спастичности в начале восстановитель-
ного лечения у детей со спастическими формами ДЦП должны быть 
инъекции ботулинического токсина типа А.
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3. Профилактическая вакцинация у детей с ДЦП должна проводиться 
согласно национальному календарю профилактической вакцинации 
при отсутствии медицинских противопоказаний, связанных с сопут-
ствующей патологией.

4. Детям с ДЦП необходим мониторинг нутритивного статуса с оценкой 
не только режима питания, химического состава рациона, антропоме-
трических индексов, но и с проведением анализа состава тела.

5. Лечение белково-энергетической недостаточности у детей с ДЦП 
должно включать коррекцию режима питания с применением специ-
ализированных продуктов, метаболической терапии, ферментных 
и комплексных витаминно-минеральных препаратов.

6. В алгоритм диагностики ДЦП у детей следует включить консультации 
генетика, сурдолога, стоматолога, детского хирурга, диетолога.

7. В алгоритм лечения и контроля над ним у детей с ДЦП следует вклю-
чить консультации генетика (в случае отсутствия на этапе диагности-
ки), сурдолога (в случае отсутствия на этапе диагностики), стомато-
лога, детского хирурга, диетолога.

8. Необходимо внести дополнение к утвержденным в Российской Феде-
рации нормативным документам по оказанию медицинской помощи 
детям с ДЦП на этапах диагностики, лечения и контроля над лечени-
ем, включив анализ состава тела в перечень инструментальной диа-
гностики, рекомендуемой к применению у детей с ДЦП.
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