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посвящённой 100-летию со дня рождения академика 

Митрофана Яковлевича Студеникина
(Москва, 6 декабря 2023 г.)

ВРОЖДЁННЫЙ МИАСТЕНИЧЕСКИЙ СИНДРОМ  
С ПОРАЖЕНИЕМ МЕДЛЕННЫХ КАНАЛОВ

Абдуллаева Л.М., Зырянова О.И.
Научные руководители: доктор мед. наук  
А.Л. Куренков, доктор мед. наук,  
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здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, врождённый 
миастенический синдром, флуоксетин

Актуальность. Врождённые миастенические синдромы 
(ВМС) — генетически детерминированные расстройства нерв-
но-мышечной передачи. Анатомически ВМС могут развивать-
ся вследствие молекулярного дефекта протеинов на преси-
наптическом, синаптическом и постсинаптическом уровнях. 
ВМС с поражением медленных каналов представляет собой 
постсинаптический ВМС и вызван мутацией в генах, кодиру-
ющих альфа-, бета-, дельта- или эпсилон-субъединицы ацетил-
холинового рецептора, что приводит к длительному открытию 
потенциалзависимого натриевого канала и блоку деполяриза-
ции. Тяжесть и течение заболевания значительно варьируют 
от небольших симптомов до прогрессирующей инвалидизи-
рующей слабости. Клинически данная форма ВМС характе-
ризуется слабостью дистальных мышц, поражением глазной 
мускулатуры (приводящим к птозу и офтальмоплегии), а так-
же лицевой и бульбарной мускулатуры (влияющей на соса-
ние, глотание и приводящей к дисфонии).

Описание клинического случая. Ребёнок А., 3,5 года, посту-
пила в отделение психоневрологии с жалобами на слабость в 
конечностях и мышечную утомляемость, усиливающиеся на 
фоне физических нагрузок и уменьшающиеся после отдыха, 
асимметричный птоз век, лицевую слабость, гнусавую речь. 
Проведено секвенирование экзома, при котором был выяв-
лен нуклеотидный вариант chr17:7454432T>C в гетерозигот-
ном состоянии в гене CHRNB1, приводящий к аминокислот-
ной замене p.Val319Ala. Данная мутация была подтверждена 
секвенированием по Сэнгеру. У отца и матери данный вари-
ант не выявлен. Ребёнку выставлен диагноз «Врождённый 
миастенический синдром, тип 2А, с поражением медленных 
каналов». В отделении был применён метод симптоматиче-
ского лечения редкой формы ВМС с поражением медленных 
каналов с использованием препарата из группы селективных 
ингибиторов обратного захвата серотонина — флуоксетина. 
Этот препарат приводит к уменьшению продолжительности 
открытия потенциалзависимого натриевого канала, улучшая 
нервно-мышечную передачу при данном виде ВМС. На фоне 

лечения отмечались положительная динамика в виде увели-
чения двигательной активности, уменьшение выраженности 
птоза и гнусавости речи.

Заключение. Представленный клинический случай явля-
ется редким вариантом ВМС, при котором успешно применя-
ются методы симптоматической терапии, улучшающие каче-
ство жизни ребёнка.

* * *

ЛЕКАРСТВЕННОЕ ОБЕСПЕЧЕНИЕ  
ПРИ РЕВМАТИЧЕСКИХ БОЛЕЗНЯХ  
В ЧЕЧЕНСКОЙ РЕСПУБЛИКЕ

Абдулхакимова А.А.1, Гацаева Х.А.2 
Научный руководитель: канд. мед. наук,  
доцент Л.Б. Гацаева
1Чеченский государственный университет  
имени А.А. Кадырова, Грозный, Россия; 
2Республиканская детская клиническая больница  
имени Е.П. Глинки, Грозный, Россия

Ключевые слова: дети, ревматические болезни, 
лекарственное обеспечение 

Актуальность. Для определения эффективности оказания 
медицинской и социальной помощи детям, страдающим рев-
матическими болезнями, необходимо иметь качественную ин-
формацию о распространённости этих форм патологии. Юве-
нильный ревматоидный артрит (ЮРА) — самое частое инва-
лидизирующее заболевание. Показатели распространённости 
ЮРА варьируют от 3,8 до 400 на 100 000 детей. В настоящее 
время пациенты с ЮРА получают базисную противовоспали-
тельную терапию и комбинированные схемы, включающие 
глюкокортикоиды и генно-инженерные биологические пре-
параты (ГИБП). Своевременное включение ГИБП в страте-
гию терапии ЮРА значительно снижает процент инвалиди-
зации и смертности больных детей. 

Цель: проанализировать лекарственную обеспеченность 
и распространённость ревматических болезней среди детей 
Чеченской Республики.

Материалы и методы. Для анализа использованы мате-
риалы годовых отчетов о работе детской ревматологической 
службы Республики за 2021–2022 гг. Все полученные данные 
обработаны с использованием пакета программ «Statistica 8.0».

Результаты. Установлено, что наибольшую распростра-
нённость имеет ЮРА — 75,30% (полиартикулярный вариант — 
67 больных, олигоартикулярный — 33, с системным началом — 
22), псориатический артрит — 14 детей, ювенильная склеродер-
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мия — 7, юношеский дерматомиозит — 4, системная красная 
волчанка — 5, системные васкулиты — 7, аутовоспалительные 
заболевания — 3. Число больных, получающих терапию ГИБП 
амбулаторно: 58,02% всей популяции больных с ревматически-
ми болезнями: 49 (73,13%) пациентов с ЮРА полиартикуляр-
ный вариант; 13 (39,39%) — с ЮРА олигоартикулярный вари-
ант; 22 (100%) — с ЮРА с системным началом; 3 (21,42%) —  
с псориатическим артритом; 1 (25%) — с юношеским дермато-
миозитом; 2 (66,66%) — с аутовоспалительными заболевания-
ми; 4 (57,14%) — с системными васкулитами. 

Заключение. Общее число детей с зарегистрированными 
ревматическими болезнями в 2022 г. в Чеченской Республике 
составило 162, из них 94 пациента обеспечены ГИБП.

* * *

СИНДРОМ БАРТТЕРА У МАЛЬЧИКА 3 МЕСЯЦЕВ

Алейникова Е.Д., Васютенко Д.А.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
В.В. Самохвалова
Волгоградский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Волгоград, Россия

Ключевые слова: клинический случай, синдром 
Барттера, диагностика, лечение

Актуальность. Синдром Барттера (нормотензивный гипе-
ральдостеронизм, неонатальный синдром Барттера) — форма 
гиперальдостеронизма с гиперплазией юкстагломерулярного 
аппарата почек и резистентностью к сосудосуживающему дей-
ствию ангиотензина II, обусловленной вторичными наруше-
ниями передачи сигнала ангиотензина. Синдром Барттера — 
редкая аутосомно-рецессивная сольтеряющая тубулопатия, 
обусловленная нарушением транспорта Na, К и Cl в толстой 
части восходящего отдела петли Генле. Распространённость 
1,2 : 1 млн населения.

Описание клинического случая: Мальчик, 3 мес, впервые 
поступил в отделение на 7-е сутки жизни с жалобами на ги-
пертермию, рвоту, симптомы дегидратации, полиурии. Ре-
бёнок от 7-й беременности, родился в сроке 30 нед — масса 
тела при рождении 1350 г, длина тела 44 см, оценка по шка-
ле Апгар 5/6/6 баллов. Состояние при рождении тяжёлое за 
счёт морфофункциональной незрелости доношенных ново-
рождённых, дыхательной недостаточности. Брак близкород-
ственный, родители — троюродные брат и сестра. В возрасте 
2 нед ухудшение состояния за счёт появления синдрома угне-
тения (гипотония, гипорефлексия), симптомов интоксикации, 
кислородной зависимости (сатурация крови 72%). При посту-
плении: состояние тяжёлое за счёт метаболических, водно-э-
лектролитных нарушений, анемии, эндогенной интоксикации. 
Кожные покровы бледные с мраморным рисунком. Подкожная 
жировая клетчатка равномерно истончена. Дыхание пуэриль-
ное, хрипов нет. Тоны сердца громкие, ритмичные, систоличе-
ский шум вдоль левого края грудины, границы сердца не рас-
ширены. Живот умеренно вздут, печень +1,5 см из-под края 
рёберной дуги, селезёнка не пальпируется. Мочится свобод-
но, полиурия. Рефлексы новорождённого ослаблены. Отмеча-
лись подъёмы температуры до фебрильных цифр. исключены 
очаги инфекции, в том числе менингит. Выявлены изменения 
в биохимическом анализе крови: уменьшение концентраций 
Na, К и Cl, алкалоз, повышение уровня альдостерона, рени-
на. Проведена диагностика муковисцидоза (мутации в гене 
CFTR1), патогенных вариантов не обнаружено. При компью-

терной томографии почек выявлены признаки нефрокальци-
ноза и гидрокаликоз чашечек обеих почек. При МРТ опреде-
лены последствия гипоксически-ишемического поражения 
ЦНС. Гипоплазия мозолистого тела.

В возрасте 4 мес ребёнок был обследован в РНИМУ им. 
Н.И. Пирогова, установлен диагноз: Первичная тубулярная 
дисфункция: синдром Барттера (неонатальная форма). Дву-
сторонний медуллярный нефрокальциноз 2 степени. Хрони-
ческая болезнь почек. Скорость клубочковой фильтрации по 
Шварцу 32 мл/мин/1,73 м2. Двусторонняя каликоэктазия. Пе-
ринатальное поражение ЦНС. Получает лечение: 0,9% NaCl 
по 20 мл 6 раз в день, 4% KCl по 2,5 мл 6 раз в день между 
кормлениями, спиронолактон 1,5 мг/кг 1 раз в сут; индомета-
цин 2 мг/кг/сут в 4 приёма, поливизумаб. Проводится проти-
воанемическая терапия препаратами железа под контролем 
показателей гемоглобина, ферритина. 

Заключение. Синдром Барттера — редкая тубулопатия, по-
этому при несоблюдении пожизненной терапии возможен пе-
реход в хроническую почечную недостаточность.

* * *

ЛИМФОМА БЕРКИТТА

Асанова Н.А.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
И.Н. Черезова
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: клинический случай, лимфома 
Беркитта, диагностика

Актуальность. Лимфома Беркитта (ЛБ) — высокоагрес-
сивная лимфома из иммунологически зрелых В-клеток с преи-
мущественно экстранодальной локализацией. В основном по-
ражает органы брюшной полости. Её нетипичное расположе-
ние затрудняет диагностический поиск.

Описание клинического случая. Пациент Г., 9 лет. Ана-
мнез заболевания: 01.09.2023 появился отёк в области пра-
вой щеки. Осмотрен стоматологом, удален 6-й нижний мо-
лочный зуб. Отёк в течение 3 дней не уменьшался. Повторно 
обратился к стоматологу, сделан 3D-рентгеновский снимок, 
по результату диагностирован периодонтит 6-го верхнего 
зуба с правой стороны. Произведён надрез десны, постав-
лен дренаж, назначен антибактериальный препарат. В дина-
мике — ухудшение процесса: отёк распространился на об-
ласти виска и орбиты. 18.09.2023 госпитализирован в отде-
ление с диагнозом: остеомиелит правой верхней челюсти. 
Status localis. Ассиметрия лица за счёт выраженного отёка 
мягких тканей щечной, височной областей и орбиты справа. 
Кожные покровы гиперемированы, не напряжённые, болез-
ненные. Для уточнения локализации процесса и дифферен-
циальной диагностики произведена компьютерная томогра-
фия (КТ) лицевого отдела черепа: в правом окологлоточном 
пространстве — крупное патологическое мягкотканное об-
разование неправильной формы с нечёткими и неровными 
контурами 63 × 49 × 41 мм, распространяющееся в область 
правой орбиты, гайморову пазуху с деструкцией её нижней 
стенки. Больной переведён в отделение онкологии, прове-
дена хирургическая биопсия. В анализе крови изменений 
не выявлено. Биохимический анализ крови с оценкой функ-
ции печени и почек в пределах возрастной нормы. Выявле-
на высокая активность лактатдегидрогеназы. При УЗИ орга-
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нов брюшной полости, ЭхоКГ и ЭКГ патологии не выявлено. 
Для уточнения распространённости опухолевого процесса 
проведена КТ органов грудной клетки: в переднем средо-
стении выявлено неоднородной структуры мягкотканное об-
разование 103 × 61 × 141 мм, распространяющееся в левый 
диафрагмальный синус, накапливающий контрастное веще-
ство. При гистологическом исследовании: клетки инфиль-
трата формируют солидные поля; многочисленные фигуры 
митоза, много макрофагов с оптически пустой цитоплазмой 
(картина «звёздного неба»), фокусы апоптоза. При иммуно-
гистохимическом исследовании: тотальная диффузная экс-
прессия CD20, PAX-5, диффузная очаговая экспрессия CD3, 
диффузная экспрессия Bcl-6. Отдельные клетки экспресси-
руют Bcl-20, CD3. Экспрессия TdT не обнаружена. Уровень  
Ki-67 — более 90%. Эти показатели свидетельствовали о 
лимфоме Беркитта. В отделении ребёнок был взят на лече-
ние по программе NHL-BFM-2012. 

Заключение. Учитывая агрессивность лимфомы Бер-
китта, ранняя диагностика заболевания и своевременно 
начатая терапия обусловливают высокий процент выхода 
в ремиссию.

* * *

ИЗМЕНЕНИЯ ФУНКЦИОНАЛЬНОЙ АКТИВНОСТИ 
МОНОЦИТОВ ПРИ БРОНХИТАХ У ДЕТЕЙ

Афиногенова К.М., Фатихова Р.Ш.
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Н.А. Сулейманова 
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: дети, бронхиты, фагоцитоз, 
моноциты

Актуальность. Среди факторов, предрасполагающих к 
повышенной заболеваемости детей респираторными инфек-
циями, выделяют различные формы нарушений иммуните-
та, которые носят функциональный характер и отражают из-
менения иммунного гомеостаза. При этом недостаточно изу-
чена система моноцитов-макрофагов при бронхитах у детей

Цель: определить изменения функциональной активно-
сти моноцитов при бронхитах у детей.

Материал и методы. Обследованы 36 детей (22 мальчи-
ка и 14 девочек) с различными формами бронхитов: 19 боль-
ных острым бронхитом, 11 — острым обструктивным, 6 — 
рецидивирующим. Изменения фагоцитоза определяли с по-
мощью анализа бактерицидной активности нейтрофилов 
(НСТ-тест) в спонтанном и индуцированном вариантах. Со-
держание моноцитарных фагоцитов оценивали с помощью 
фагоцитарных индексов, киллинг патогенов — на основа-
нии фагоцитарного числа, изучался также фагоцитарный 
резерв моноцитов. 

Результаты. Установлено, что у детей при остром брон-
хите происходит активация НСТ-теста при минимальных 
изменениях фагоцитарной активности (51,3 ± 10,7%); при 
остром обструктивном бронхите наблюдается выраженная 
активация НСТ-теста моноцитов (58,3 ± 16,4%) и фагоцитар-
ной активности; при рецидивирующем бронхите на фоне вы-
раженной активации биоцидности моноцитов определяется 
депрессия фагоцитарной активности. 

Заключение. Определены ведущие признаки изменений 
функциональной активности моноцитов крови, сочетающи-

еся со снижением резервного потенциала моноцитарных фа-
гоцитов при бронхитах у детей.

* * *

ПАРОКСИЗМАЛЬНАЯ ФОРМА ФИБРИЛЛЯЦИИ 
ПРЕДСЕРДИЙ У РЕБЁНКА

Ахмедова Э.Э., Абашидзе Э.А., Рахимова А.Н.
Научный руководитель: доктор мед. наук  
О.В. Кожевникова 
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
фибрилляция предсердий, диагностика

Актуальность. Фибрилляция предсердий (ФП) у взрослых 
выявляется с частотой 2040 случаев на 100 тыс. населения. Не-
смотря на низкую распространённость ФП у детей (7,5 случая 
на 100 тыс. населения), указанная форма аритмии ассоцииру-
ется с функциональными и структурными изменениями мио-
карда. При этом в педиатрической практике данные клиниче-
ского течения ФП и её выявляемость изучены недостаточно.

Описание клинического случая. В мае 2022 г. на приём к 
кардиологу обратился пациент Р., 11 лет, с жалобами на серд-
цебиения, сопровождающиеся чувством страха. В анамне-
зе отмечается однократное пресинкопальное состояние во 
время прогулки. В 2021 г. ребёнок перенёс COVID-19. При 
осмотре состояние удовлетворительное, ЧСС стоя 110/мин, 
АД 120/70. На ЭКГ умеренная синусовая тахикардия с ЧСС 
97–103 уд/мин. По данным холтеровского мониторирования 
ЭКГ (ХМ ЭКГ) в дневные часы зарегистрированы эпизоды 
фибрилляции-трепетания предсердий (с проведеним 2 : 1, ре-
же 3 : 1) с частотой сокращения предсердий 275–300 в мин, 
на фоне ЧСС 65–186 в мин, продолжительностью 32–40 с. 
При ЭхоКГ патологии не выявлено. После лечения ФП, ре-
комендованного аритмологом, при повторных ХМ ЭКГ бы-
ли выявлены нарушения ритма сердца в виде одиночных по-
литопных суправентрикулярных экстрасистол. На фоне по-
ложительной динамики доза антиаритмического препарата 
была скорректирована. В настоящее время ребёнок наблю-
дается с диагнозом «пароксизмальная форма ФП», даны ре-
комендации по лечению. 

Заключение. Следует учитывать возможность неспеци-
фических клинических проявлений подобных пароксизмаль-
ных нарушений ритма сердца у детей. Мониторирование ЭКГ 
помогают выявлять редкие нарушения ритма на раннем эта-
пе развития, а также контролировать динамику заболевания 
и эффективность лечения.

* * *

ПЕРСИСТИРУЮЩАЯ ЛЁГОЧНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ 
У НОВОРОЖДЁННОГО

Бапина Г.С., Мырзагулов М.Т.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
С.Т. Кизатова 
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: клинический случай, новорождённые 
дети, лёгочная гипертензия, диагностика
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ОСОБЕННОСТИ ФУНКЦИОНАЛЬНОГО 
СОСТОЯНИЯ СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТОЙ 
СИСТЕМЫ У ДЕТЕЙ, ЗАНИМАЮЩИХСЯ 
ДИНАМИЧНЫМИ ВИДАМИ СПОРТА

Барышникова А.К.
Научный руководитель: доктор мед. наук,  
проф. М.Ю. Галактионова 
Псковский государственный университет, Псков, Россия

Ключевые слова: дети, спорт, нарушения ритма, 
гипертрофия миокарда

Актуальность. Ежегодно возрастает число детей с на-
рушениями метаболизма сердечной мышцы, что обусловле-
но наследственной предрасположенностью и внешними фак-
торами (эмоциональные, физические перегрузки, снижение 
иммунитета). За счёт увеличения потребностей тканей в кис-
лороде во время тренировочного процесса и спортивного со-
стязания развивается эксцентрическая гипертрофия левого 
желудочка в виде изменения объёмов камер сердца и толщи-
ны стенок миокарда. 

Цель: выявить функциональные изменения со стороны 
сердечно-сосудистой системы у детей, занимающихся дина-
мичными видами спорта. 

Материалы и методы. Обследовано 47 юных спортсме-
нов, из них 38 (81%) мальчиков и 9 (19%) девочек, в возрас-
те 9–16 лет (средний возраст 13,2 ± 2,1 года). Все дети зани-
мались динамическими видами спорта в спортивных секциях 
не менее 2 лет. Электрокардиография (ЭКГ) и кардиоинтерва-
лография (КИГ) проводились 2 раза в год. 

Результаты. В анамнезе у 29 (61,7%) детей отмечались 
головные боли, головокружения, повышение системного ар-
териального давления (АД), сердцебиение. При этом 27,6% 
детей связывали их с физической нагрузкой. При КИГ были 
выявлены нормотония и ваготония у 15 (31,9%) и 16 (34,4%) 
юных спортсменов соответственно, симпатикотония — у  
10 (21,3%), гиперсимпатикотония — у 6 (12,7%) детей. Нор-
мальная вегетативная реактивность (ВР) была определена у  
15 (31,9%) детей, гиперсимпатикотоническая ВР —  
у 23 (67,6%), асимпатическая — у 9 (19,1%). При ЭКГ у  
32 (68,1%) юных спортсменов выявлены нарушения рит-
ма сердца: неполная блокада правой ножки пучка Гиса —  
у 21,3%, синусовая брадиаритмия — у 19,1%; синдром ранней 
реполяризации желудочков — у 27,6%; эктопический, пред-
сердный ритм — у 2 (4,3%); блокада передней ветви левой 
ножки пучка Гиса — у 12,7% детей, миграция водителя рит-
ма синусового узла — у 1 ребёнка. Всем спортсменам, у ко-
торых были выявлены нарушения со стороны сердечно-сосу-
дистой системы, проводилась коррекция тренировочного про-
цесса, назначалось восстановительное лечение с включением 
рациональной регуляции режима дня и питания.

Заключение. ЭКГ юных спортсменов характеризуется по-
лиморфностью, что требует внимания спортивного врача, пе-
диатра и кардиолога. Своевременно не диагностированные 
функциональные заболевания у детей могут явиться причи-
ной раннего развития ишемической болезни, артериальной ги-
пертензии, кардиомиопатии и других форм патологии сердца.

* * *

Актуальность. Первичная лёгочная гипертензия новоро-
ждённых (ПЛГН) — тяжёлое прогрессирующее заболевание 
неизвестной этиологии с неблагоприятным прогнозом. Встре-
чаемость ПЛГН составляет 1,0–1,7 случая на 1 млн населе-
ния, средняя продолжительность жизни — около 3 лет с мо-
мента постановки диагноза.

Описание клинического случая: Мальчик А., от матери 35 
лет, от 4-й беременности, 4-х оперативных преждевременных 
родов в 35 нед + 4 дня. В анамнезе у матери преэклампсия тя-
жёлой степени на фоне хронической артериальной гипертен-
зии тяжёлой степени, гестационный сахарный диабет, хро-
нический пиелонефрит в стадии ремиссии. УЗИ плода было 
в норме. Масса тела при рождении 4100 г, длина тела 53 см, 
оценка по шкале Апгар 5–7 баллов. Cостояние при рожде-
нии тяжёлое за счёт дыхательных нарушений, на фоне недо-
ношенности и диабетической фетопатии. Ребёнок атоничен. 
Выражен центральный цианоз. Проведены меры по стаби-
лизации состояния, мониторинг пульсоксиметрии на правой 
ручке, сатурация 54%. Начата респираторная поддержка по 
стандартизированному протоколу СРАР (continuous positive 
airway pressure — постоянное положительное давление в ды-
хательных путях) через лицевую маску с параметрами: FiO2 
0,3, РЕЕР — 6/7 см Н2О. К концу 1 мин сатурация 56%, ЧСС 
140 уд/мин, FiO2 повышен до 0,35. В динамике отмечалась 
сниженная сатурация, несмотря на повышение уровня кис-
лорода. Ребёнок переведён в отделение реанимации на ИВЛ 
с FiO2 — 1,0–0,9. Проведена экспертная эхокардиоскопия, 
при которой выявлена персистирующая лёгочная гипертен-
зия. Проведена катетеризация пупочной вены. Подключена 
вазодилатирующая терапия: ингибиторы фосфодиэстеразы. 
На 5-е сутки силденафил отменён. Отмечена положительная 
динамика, больной экстубирован, переведён на дополнитель-
ную оксигенацию через лицевую маску. На 16-е сутки на эхо-
кардиоскопии определены признаки купирования персистиру-
ющей лёгочной гипертензии, открытые фетальные коммуника-
ции: открытый артериальный проток. На 18-е сутки переведён 
в палату к маме. На 22-е сутки отменена дополнительная ок-
сигенация. К 25-м суткам стал сосать грудь матери, получал 
докорм сцеженным молоком. Адаптированная смесь отмене-
на. На 26-е сутки жизни ребёнок в удовлетворительном состо-
янии был выписан домой.

Заключение. ПЛГН — тяжёлая прогрессирующая форма 
патологии, плохо поддающаяся лечению, в нашем случае с 
благоприятным исходом. У новорождённых детей осложняет-
ся особенностями кровообращения в неонатальном периоде. 
Разработка новой стратегии лечения больных с ПЛГН способ-
ствовала улучшению клинического и функционального состо-
яния больных и увеличению их выживаемости. Однако сле-
дует помнить, что ПЛГН — опасная хроническая форма па-
тологии, часто протекающая с неблагоприятным прогнозом.

* * *
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ПОВРЕЖДЕНИЕ ГОЛОВНОГО МОЗГА 
НОВОРОЖДЁННОГО ПРИ ОБЪЁМНОЙ 
ЛИМФАНГИОМЕ ШЕИ
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Ключевые слова: клинический случай, новорождённые 
дети, гипоксически-ишемическая энцефалопатия, 
терапевтическая гипотермия

Aктуальность. Асфиксия при рождении детей является 
причиной 23% неонатальных смертей в мире. У детей, пере-
живших её, наблюдаются неврологические нарушения и по-
лиорганные поражения. Гипоксически-ишемическая энцефа-
лопатия (ГИЭ) — повреждение головного мозга вследствие 
асфиксии, серьёзное заболевание с высоким уровнем смерт-
ности и множеством осложнений. В описанном нами случае 
из-за больших размеров лимфангиомы в области шеи не уда-
лось предотвратить развитие тяжёлой асфиксии головного 
мозга, несмотря на проведённую процедуру EXIT, что при-
вело к ГИЭ и полиорганному поражению. 

Описание клинического случая. Новообразование было об-
наружено на шее плода при УЗИ во II триместре беременно-
сти. Учитывая этот порок развития плода, была показана го-
спитализация на 38-й неделе беременности для абдоминаль-
ного родоразрешения с оперативным лечением плода. При 
сохранённом маточно-плацентарном кровотоке мальчик был 
интубирован, затем пуповина отсечена. Потребовались расши-
ренные реанимационные мероприятия, реинтубация. Стабили-
зация витальных показателей к 15 мин. Терапевтическая гипо-
термия. Состояние очень тяжёлое, проводилась респираторная 
и кардиотоническая поддержка. Назначена антибиотикотера-
пия в связи с врождённой пневмонией. При компьютерной 
томографии (КТ) шеи выявлено массивное кистозно-солид-
ное новообразование шеи. На 13-е сутки жизни было прове-
дено удаление новообразования с пластическим устранением 
дефекта и последующей ревизией послеоперационной раны. 
При гистологическом исследовании установлена смешанная 
сосудистая мальформация лимфатико-венозного типа. При КТ 
головы обнаружен тромбоз верхнего сагиттального, правого 
поперечного и сигмовидного синусов. Сосудистая мальфор-
мация правых отделов ствола и правой гемисферы мозжечка. 
Для терапии синус-тромбозов использовали нефракциониро-
ванный гепарин с последующим переходом на низкомолеку-
лярные гепарины. Для уменьшения размеров новообразова-
ния проводилось лечение сиролимусом. Требовалась респи-
раторная поддержка. В неврологическом статусе умеренный 
синдром угнетения, спастические изменения в конечностях, 
бульбарно-псевдобульбарный синдром, синдром тонусных на-
рушений. Проводилась двигательная реабилитация. В связи 
со стабилизацией состояния на 99-е сутки жизни ребёнок был 
переведён в неонатологическое отделение. Учитывая данные 
анамнеза и тяжесть поражения, больному был присвоен пал-
лиативный статус.

Заключение. Данный случай демонстрирует течение тяжё-
лой ГИЭ, вызванной асфиксией вследствие объёмной лимфан-
гиомы. Проведённая терапия привела к улучшению состояния 
ребёнка, однако сохраняются неврологические нарушения, 

БОЛЕЗНЬ КРОНА У ДЕТЕЙ 

Безменова М.Д.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
Ю.М. Спиваковский
Саратовский государственный медицинский университет 
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Россия

Ключевые слова: дети, болезнь Крона, диагностика, 
лечение

Актуальность. В современных условиях всё большее вни-
мание привлекает группа орфанных болезней. Их список рас-
ширяется с каждым годом. Среди них болезнь Крона (БК) у 
детей рассматривается как хроническое, рецидивирующее за-
болевание желудочно-кишечного тракта (ЖКТ) неясной этио-
логии, характеризующееся трансмуральным, сегментарным, 
гранулематозным воспалением стенки тонкой и/или толстой 
кишки или всего ЖКТ с развитием местных и системных ос-
ложнений, значительным ухудшением качества жизни боль-
ных. Определена аутовоспалительная природа БК и выявле-
но, что за период пандемии новой коронавирусной инфекции 
значимо возросла частота БК у детей, что является серьёзной 
проблемой. До настоящего времени было принято считать, что 
неадекватная и несвоевременно начатая терапия БК является 
главным фактором риска развития хирургических осложнений. 

Результаты. Нами представлены 3 случая БК у подрост-
ков 13–15 лет. Все пациенты дебютировали с типичных жа-
лоб, что позволило рано начать диагностический этап. На ос-
новании комплексного обследования, включающего эндоско-
пические и морфологические исследования, диагноз БК был 
верифицирован и не вызывал сомнений. После консерватив-
ного этапа лечения препаратами базисной терапии всем боль-
ным потребовалась инициация терапии генно-инженерными 
биологическими препаратами группы ингибиторов фактора 
некроза опухоли-α в относительно раннем периоде заболе-
вания (не превышающего 1,5 года с момента дебюта). Сле-
дует отметить, что одна из пациенток оказалась не компла-
ентна, нарушала режим лечения, в то время как 2 других па-
циентов чётко соблюдали все рекомендации по проведению 
медикаментозной терапии. Несмотря на это у всех больных 
на 2-м году от начала заболевания были определены хирурги-
ческие осложнения, что потребовало в первом случае прове-
дения колостомии, а в двух других — резекции участков тон-
кого и толстого кишечника.

Заключение. В связи с увеличением частоты встречаемо-
сти БК у детей и повышением риска необратимых хирургиче-
ских осложнений следует пересмотреть терапевтические про-
токолы при БК и рассматривать варианты раннего начала её 
биологической терапии.

* * *
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требующие реабилитации. Отсутствие интенсивной своевре-
менной помощи привело бы к летальному исходу.

* * *

НОВЫЙ СПОСОБ ЛЕЧЕНИЯ ГЕМАНГИОМ КОЖИ  
У ДЕТЕЙ
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доцент М.Г. Чепурной 
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полисилоксаны

Актуальность. Инфантильная гемангиома является рас-
пространённой доброкачественной опухолью младенчества. 
Лечение данных форм подразумевало использование хирур-
гического метода или применение β-блокаторов, глюкокор-
тикостероидов, криодеструкции, что не безопасно для детей. 

Цель: улучшить результаты лечения инфантильных форм 
гемангиом кожных покровов у детей путём применения ге-
ля на основе полимерных кремнийорганических соединений 
(полисилоксаны). 

Материалы и методы. Обследовано 87 детей: 39 (33,9%) 
мальчиков и 48 (66,1%) девочек. У 71 больного с кaпилляр-
ными и инфaнтильными формами кожных гемангиом диаме-
тром до 3 см в области лица и туловища использовали как ле-
чебное средство гель со смесью полимерных кремнийоргани-
ческих соединений.

Результаты. Компрессиoнно-мазевая терапия была 
стартoвoй у всех детей на амбулатoрнoм этапе и перед пoсту-
плением в стациoнар. Из-за невoзмoжнoсти или нежелания 
рoдителей испoльзoвать другие метoды лечения применялась 
мoнoтерапия кoмпрессией у 71 ребёнка с пoверхнoстными ге-
мангиoмами на прoтяжении 6,7 ± 1,4 мес (oт 3,4 дo 12 мес). У 
детей с oбширными капиллярными гемангиомами, кoтoрым 
применялся данный спoсoб лечения бoлее 6 мес, oтмечали 
удoвлетвoрительный эстетический и кoсметический эффeкты. 
Продолжительность амбулаторного лечения составляла 1,0–1,5 
года. Следует oтметить дoстатoчнo хoрoшую перенoсимoсть ле-
чения пациентами. У 2 (0,2%) больных пришлoсь отказаться от 
проводимого лечения из-за аллергической реакции на смесь, у 
5 (0,5%) — в связи с отсутствием постоянного применения пре-
парата. Неэффективность лечения была связана с нерегулярнo-
стью нанесения геля и преждевременным прекращением ис-
пoльзoвания лечебного средства. Основной причинoй неблагo-
приятнoгo исхoда лечения у детей явилось наличие сoсудистой 
мальфoрмации или её сoчетание с младенческoй гемангиoмoй. 
При непoлным кoсметическом эффекте предшествующей тера-
пии применяли хирургический метод лечения.

Заключение. Полисилоксаны являются эффективным и 
безопасным средством лечения гемангиом у детей. Систем-
ное использование геля показано исключительно в случаях 
инфантильных, капиллярных, смешанных форм гемангиом 
кожных покровов в детском возрасте без тенденции активно-
го роста. Правильный лечебный подход к детям, учитываю-
щий раннее начало лечения и возраст, позволяет добиться хо-
рошего косметического эффекта. 

* * *
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Актуальность. Синдром Каллера–Джонса является ред-
ким заболеванием, включающим полидактилию, гипопитуи-
таризм и дисморфные черты лица с аутосомно-доминантным 
типом наследования. За последние годы спектр симптомов, 
входящих в данный синдром, значительно расширился. Мута-
ции в гене GLI2 обладают неполной пенетрантностью, поэто-
му спектр проявлений различается даже у членов одной семьи 
с одной мутацией. Точная распространённость данной патоло-
гии неизвестна, поэтому число наблюдений невелико и у ча-
сти носителей мутаций проявления заболевания отсутствуют. 

Описание клинических случаев. Задокументировано 10 
клинических случаев синдрома Каллера–Джонса. Обнаружен-
ные у всех наших пациентов мутации гена GLI2 ранее не бы-
ли описаны. У 5 пациентов мутации оценивались как вероят-
но патогенные. У 4 из 6 пациентов, которым проводили МРТ 
головного мозга, выявлена «триада»: гипоплазия аденогипо-
физа и воронки, эктопия нейрогипофиза. Клинические про-
явления дефицита гормонов гипофиза варьировали от изоли-
рованного дефицита гормона роста до множественного дефи-
цита гормонов, ни у одного пациента не выявлено дефицита 
антидиуретического гормона. Ни у одного пациента не было 
полидактилии независимо от патогенности мутации. У 7 из 10 
больных отмечалась задержка психомоторного развития. Ано-
малии челюстно-лицевой области имели 3 из 10 пациентов, 
только у одного из них были двусторонние расщелины верх-
ней губы и неба. Пороки мочевыделительной системы были 
только у 1 из 10 больных в виде пиелоэктазии левой почки. 
Пороки сердечно-сосудистой системы выявлены у 1 пациен-
та в виде открытого артериального протока, открытого оваль-
ного окна, умеренной гипоплазии фиброзного кольца трику-
спидального клапана и левой лёгочной артерии. У 3 больных 
при осмотре офтальмологом выявлен миопический астигма-
тизм, у одного из этих пациентов диагностировано сходяще-
еся содружественное косоглазие. Гипогликемические состо-
яния установлены у 4 пациентов, микроцефалия — у 1, эпи-
лепсия — у 1. Крипторхизм был у 2 мальчиков из 5.

Заключение. Полученные данные свидетельствуют о поли-
морфизме синдрома Каллера–Джонса и неполной пенетрант-
ности гена GLI2. Фенотипические проявления у наших боль-
ных не коррелировали с патогенностью мутаций.

* * *
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Актуальность. Гемисферэктомия — это нейрохирурги-
ческая операция, при которой удаляется или отсоединяется 
полушарие головного мозга для лечения тяжёлых или фар-
макорезистентных форм эпилепсии с выходом в ремиссию 
у 80–90% пациентов. Представляем клинический случай ге-
мисферэктомии у ребенка с фармакорезистентной эпилепсией  
на фоне детского церебрального паралича (ДЦП) методом ре-
троспективного анализа первичной медицинской документа-
ции и проспективного катамнеза.

Описание клинического случая. Мальчик Т., 4 года, с уста-
новленным диагнозом ДЦП, левосторонним спастическим ге-
мипарезом умеренной степени с 7 мес жизни страдает сим-
птоматической фокальной эпилепсией вследствие острой ин-
транатальной гипоксии, внутрижелудочкового кровоизлияния 
1 степени слева и 2 степени справа. Для купирования судо-
рожного синдрома получал трилептал, депакин, комбинации 
трилептал + кеппра с сохранением аур с утратой сознания, 
особенно после сна. Наблюдался нейрохирургом и эпилеп-
тологом. В возрасте 1,5 лет при МРТ головного мозга выяв-
лена правосторонняя гемиатрофия, что, по-видимому, яви-
лось причиной рефрактерной эпилепсии. В возрасте 1 год 
8 мес ребёнок был оперирован в РДКБ РНИМУ им. Н.И. Пи-
рогова, где была проведена вертикальная функциональная 
гемисферэктомия справа. При катамнестическом наблюде-
нии (в течение 2 лет) после оперативного лечения достигну-
та клиническая ремиссия симптоматической эпилепсии с от-
меной противосудорожной терапии. При контрольной МРТ 
головного мозга: над правым полушарием определяется суб-
дуральное ликворное скопление, сообщающееся с полостью 
бокового желудочка. Признаков сохраняющейся коммуника-
ции с левым полушарием нет. 

Заключение. Гемисферэктомия является основным хирур-
гическим методом лечения фармакорезистентной эпилепсии 
с выходом в стойкую ремиссию. 

* * *

ПРИМЕНЕНИЕ СИСТЕМЫ «MINIMED-640G»  
C ТЕХНОЛОГИЕЙ SMARTGUARD У ДЕТЕЙ 

Бочкарев И.А., Филин М.А., Ильина А.В. 
Научный руководитель: доктор мед. наук, 
доцент Н.Ю. Филина
Саратовский государственный медицинский университет 
имени В.И. Разумовского Минздрава России, Саратов, 
Россия

Ключевые слова: дети, сахарный диабет, инсулиновые 
помпы, эффективность 

Актуальность. Современные инсулиновые помпы спо-
собны обеспечивать не только подачу инсулина в физиологи-

ческом режиме, но и направлены на раннее предупреждение 
гипогликемических состояний через соединение системы кон-
троля гликемии и управление подачей инсулина.

Цель — определить эффективность применения функции 
предиктивной остановки системы «MiniMed 640G» с техноло-
гией SmartGuard у детей в клинической практике.

Материалы и методы. Обследовано 30 больных в возрас-
те 1–15 лет с сахарным диабетом 1-го типа, переведённых на 
терапию инсулином с помощью системы «MiniMed 640G» с 
технологией SmartGuard. Статистический анализ проведён по 
показателям базы данных системы «CareLink» («Medtronic»).

Результаты. Медиана показателей HbA1c у детей об-
следуемой группы соответствовала 7,84% [5,65; 9,10]. До 
установки системы «MiniMed 640G» клинические проявле-
ния гипогликемии у 10 (34%) детей отмечались ежедневно, у 
4 (12%) — чаще, чем 1 раз в сутки, при этом глюкометром фик-
сировались значения гликемии в диапазоне 1,8–3,6 ммоль/л. 
После установки системы «MiniMed 640G» у всех пациентов 
отмечены предиктивные остановки, связанные с угрозой раз-
вития гипогликемии. На начало сигнала и предиктивной оста-
новки гликемия соответствовала 5,8 [5,0; 6,4] ммоль/л, нача-
ло введения инсулина возобновлялось при уровне 5,9 [5,4; 
6,8] ммоль/л, продолжительность предиктивной остановки 
120 [48; 240] мин/сут. У 21 (71%) ребёнка фиксировались ноч-
ные предиктивные остановки, при этом у 15 (50%) больных — 
по 2–4 остановки по 1–5 ч за ночь. Предиктивные останов-
ки помпы в дневное время: у 15 (50%) по 2–3 остановки по 
2–4 ч, у 13 (43%) детей — 4–6 остановок/день. На фоне кор-
рекции инсулинотерапии число предиктивных остановок сни-
жалось до 1–2 за день.

Заключение. Из 120 эпизодов предиктивных остановок 
помпы в обследуемой группе детей снижение гликемии ме-
нее 3,3 ммоль/л зафиксировано только в 3 случаях, что указы-
вает на высокую эффективность системы «MiniMed 640G» с 
технологией SmartGuard в профилактике гипогликемических 
состояний у детей как во время дневной активности, так и во 
время ночного сна. 

* * *

СЕМЕЙНАЯ ФОРМА КАРДИОМИОПАТИИ  
С ДИЛАТАЦИОННЫМ ФЕНОТИПОМ

Бурыкина Ю.С., Жарова О.П.
Научный руководитель: доктор мед. наук,  
проф. Е.Н. Басаргина
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
кардиомиопатия, дилатационный фенотип

Актуальность. Кардиомиопатия (КМП) с дилатационным 
фенотипом — форма патологии миокарда, характеризующая ся 
дилатацией левого желудочка и систолической дисфункцией, 
прогрессирующим течением с возможным неблагоприятным 
исходом. Частой причиной заболевания являются мутации в 
генах, кодирующих белки миокарда. До 50% случаев состав-
ляет семейная форма. 

Описание клинического случая. Дебют заболевания у маль-
чика в возрасте 2 лет с клиники хронической сердечной недо-
статочности (ХСН) после перенесённого инфекционного забо-
левания. При эхокардиографии (ЭхоКГ) выявлено расширение 
левых камер сердца до 6 Z-score и снижение сократительной 
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способности миокарда с фракцией выброса (ФВ) 15%, ми-
тральная недостаточность 3 степени, гидроперикард 40 мм; 
при рентгеновском обследовании органов грудной клетки — 
кардиомегалия с кардиоторакальным индексом 74%; при су-
точном мониторировании ЭКГ — залпы неустойчивой желу-
дочковой тахикардии. Состояние больного расценено как те-
чение миокардита, проводилась кардиотоническая поддержка, 
противовоспалительная терапия, начата терапия ХСН, однако 
изменения на фоне проводимого лечения сохранялись. В тя-
жёлом состоянии на фоне декомпенсации ХСН госпитализи-
рован в кардиологическое отделение. Скорректирована тера-
пия ХСН: ингибитор ангиотензин-превращающего фермента 
каптоприл, альфа-бета-адреноблокатор — карведилол, анта-
гонист альдостерона — спиронолактон, сердечный глико-
зид — дигоксин, диуретики, профилактика тромбообразова-
ния, добавлен антиаритмик амиодарон. На фоне такой терапии 
у ребёнка была купирована желудочковая аритмия, однако со-
хранялась низкая ФВ и значимая дилатация камер сердца. Ме-
тодом высокопроизводительного секвенирования был выявлен 
патогенный нуклеотидный вариант в гене TPM1 (c.725C>T, 
p.E96K) в гетерозиготном состоянии, что подтверждает пер-
вичный генез поражения миокарда. Семейный анамнез отяго-
щён: отец ребёнка в возрасте 32 лет прооперирован по поводу 
недостаточности митрального клапана, заболевание расцене-
но как порок сердца. Проведено обследование: ЭхоКГ — при-
знаки ремоделирования миокарда по дилатационному феноти-
пу со снижением ФВ, молекулярно-генетическое исследова-
ние — нуклеотидный вариант, аналогичный пробанду. Таким 
образом, подтверждён семейный характер КМП, отцу иници-
ирована кардиотропная терапия.

Заключение. Для уточнения этиологии КМП с дилатаци-
онным фенотипом необходимы тщательный семейный кардио-
логический скрининг, проведение молекулярно-генетического 
обследования. Выявление семейных форм способствует каче-
ственному медико-генетическому консультированию и своев-
ременному началу лечения членов семьи.

* * *

ПАЦИЕНТ С РЕДКОЙ КИСТОЗНО-
АДЕНОМАТОЗНОЙ МАЛЬФОРМАЦИЕЙ  
ЛЁГКОГО 4 ТИПА

Бусалаева Д.И.
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Н.С. Степаненко 
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, кистозно-
аденоматозная мальформация лёгкого, диагностика, 
лечение 

Актуальность. Пороки лёгких разнообразны и сложны в 
диагностике. Одним из таких пороков является кистозно-аде-
номатозная мальформация лёгкого (КАМЛ) — врождённая па-
тология, при которой происходит разрастание терминальных 
бронхиол с образованием кист. Частота встречаемости состав-
ляет 1 случай на 35 000 новорождённых, а 4 тип этой анома-
лии составляет 2–4% случаев.

Описание клинического случая. Больная Г., 2,8 мес, впер-
вые поступила в ДГКБ им Н.Ф. Филатова в апреле 2023 г. с 
жалобами на навязчивый кашель после перенесённой острой 

респираторной вирусной инфекции (ОРВИ). С рождения до 
этого момента 3 раза перенесла ОРВИ в лёгкой форме, рент-
генография грудной клетки не выполнялась. Из анамнеза из-
вестно, что антенатально пороков не выявлено. По месту жи-
тельства были выполнены рентгенография и компьютерная то-
мография грудной клетки (заподозрена киста левого лёгкого). 
Ребёнку планировалось проведение оперативного вмешатель-
ства, которое было отложено в связи с явлениями ОРВИ. Паци-
ентка поступила вновь в ДГКБ им Н.Ф. Филатова 03.10.2023 
в плановом порядке. При осмотре было выявлено ослабление 
дыхания в левых отделах. По данным ЭхоКГ — сердце сме-
щено вправо за счёт кисты лёгкого. Был поставлен диагноз: 
Напряжённая киста левого лёгкого. Выполнено оперативное 
лечение: периферическое расположение кисты позволило вы-
полнить торакоскопическую кистэктомию, сохранив лёгкое, 
его дефект был ушит, оставлены 2 дренажа (удалены на 4-е 
сутки). Материал кисты отправлен на морфологическое ис-
следование, которое выявило КАМЛ 4 типа (фрагменты ки-
сты содержали полости, выстланные уплощённым эпителием 
альвеолярного типа). Ребёнок был выписан домой на 8-е сутки 
после операции в удовлетворительном состоянии с рекомен-
дациями наблюдения у детского хирурга по месту жительства.

Заключение. Четвёртый тип КАМЛ является редким вари-
антом порока лёгкого, который представляет трудности в ди-
агностике и при котором периферическое расположение ки-
сты может позволить выполнить атипичную торакоскопиче-
скую резекцию, сохранив лёгкое.

* * *

НАРУШЕНИЯ УСЛОВИЙ ОРГАНИЗАЦИИ СНА 
ДЕТЕЙ ПЕРВОГО ГОДА ЖИЗНИ В РЕСПУБЛИКЕ 
КАРЕЛИЯ

Варламова Д.Д.
Научный руководитель: доктор мед. наук, 
доцент Ю.Р. Зарипова 
Петрозаводский государственный университет 
Минобрнауки России, Петрозаводск, Россия

Ключевые слова: нарушения пространства сна, дети 
первого года жизни

Актуальность. Распространённым фактором риска син-
дрома внезапной младенческой смерти (СВМС) являются на-
рушения пространства сна детей 1-го года жизни. За 2022 г. 
увеличился показатель младенческой смертности в Республике 
Карелия (РК) — 5,2‰, в 2021 г. — 3,7‰. Значительный вклад 
в структуру младенческой смертности внесла смертность де-
тей до года вне лечебных учреждений. 

Цель: определить нарушения организации пространства 
сна детей 1-го года жизни в РК.

Материалы и методы. Проведено одномоментное попу-
ляционное обследование 607 родителей, имеющих детей 1-го 
года жизни, путём выборочного индивидуального анкетиро-
вания. Анкета включала 28 вопросов на бумажном носителе. 
Статистическая обработка материала произведена с использо-
ванием стандартного пакета «Microsoft Office 2010».

Результаты. Средний возраст матерей — 30 лет, отцов — 
29 лет. Преимущественная поза ребёнка во время сна — на 
спине: 325 (48%) случаев. У 577 (95%) детей есть собственная 
кровать, у 30 (5%) детей — нет. 399 (51%) родителей предпо-
читают жёсткий детский матрас, 72 (9%) — мягкий, 35 (4%) — 
пружинный, что является фактором риска СВМС. У 438 (73%) 
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респондентов кровать ребёнка располагается в комнате роди-
телей рядом или у противоположной стены в 122 (20%) слу-
чаев, у 44 (7%) — в отдельной комнате, что недопустимо для 
ребёнка 1-го года жизни. 147 (23%) опрошенных используют 
подушку во время сна ребёнка, 461 (74%) — одеяло. Однако 
укрывают правильно ребёнка (до уровня груди и подворачи-
вают края под матрас) только 168 (28%) родителей. В кроватке 
ребёнка в 251 (43%) случаев используются балдахины и бам-
пера, в 144 (30%) — мягкие игрушки, в 56 (9%) — одежда, 
в 141 (23%) — пелёнки и в 119 (20%) — специальные при-
способления для сна. 377 (62%) родителей предпочитают со-
вместный сон. 86 (32%) детей находились на искусственном 
вскармливании, 21 (13%) ребёнок — на смешанном, 316 (55%) 
— на грудном. 

Заключение. Полученные данные указывают на то, что де-
ти 1-го года жизни в РК имеют небезопасные условия сна. Ак-
тивное информирование родителей об управляемых факторах 
риска может повлиять на снижение частоты СВМС. 

* * *

НЕКЕТОТИЧЕСКАЯ ГИПЕРГЛИЦИНЕМИЯ  
У РЕБЁНКА

Васютенко Д.А., Алейникова Е.Д.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
В.В. Самохвалова
Волгоградский государственный медицинский 
университет, Волгоград, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
ферментопатия 

Актуальность. Некетотическая гиперглицинемия (НГ) — 
аутосомно-рецессивная ферментопатия, характеризующая па-
тологией обмена глицина и накоплением его в тканях. Часто-
та составляет 1 : 76 000 новорождённых. Актуальность этой 
темы определяется отсутствием этиотропного лечения НГ и 
высокой летальностью. 

Описание клинического случая. Мальчик, 1 год 3 мес, от 
1-й беременности, протекавшей на фоне анемии в I–II триме-
страх. Роды в 40 нед, самостоятельные. При рождении мас-
са тела 3320 г, длина тела 52 см, оценка по шкале Апгар 8/8. 
Получает смесь и противосудорожную терапию. Из анамне-
за заболевания: через 34 ч после рождения произошло ухуд-
шение состояния, появился некупируемый судорожный син-
дром. Переведён в отделение патологии новорождённых, где 
выявлены гипоксически-ишемическое поражение головного 
мозга 2–3 степени, тромбоз синусов, деструкция мозолистого 
тела. Проведён анализ крови методом тандемной масс-спек-
трометрии: определена концентрация глицина, которая соста-
вила 102,693 мкМ/л. При генетической диагностике постав-
лен диагноз НГ. Из объективного статуса: состояние тяжёлое, 
сознание сохранено, кормится из бутылочки. Двигательная 
активность снижена. Физическое развитие очень высокое 
гармоничное. Ребёнок не контактен. Взор не фиксирует, не 
прослеживает. Глотание нарушено, слюну сглатывает, само-
стоятельно сосёт, фонация не нарушена. Мышечный тонус: в 
руках, в ногах снижен D = S. Сухожильные рефлексы: с рук, с 
ног D = S, живые. Голову, лежа на животе, не держит и не под-
нимает выше горизонтали. Опора на ноги ослаблена. Функции 
тазовых органов не нарушены, не контролирует. Чувствитель-
ность не нарушена. Менингеальных знаков нет. Приступов су-
дорог при осмотре нет. В общем анализе крови: тромбоциты 

107 × 109, агрегация тромбоцитов. Коагулограмма: протром-
бин 108%, тромбиновое время 18 с, D-димер 1882,8 нг/мл. При 
ЭКГ выявлена синусовая аритмия с ЧСС 138–171 уд/мин. При 
ЭхоКГ определён вторичный дефект межпредсердной пере-
городки, гемодинамически незначимый. При ЭЭГ: комплек-
сы острая медленная волна амплитуда до 500 мкВ в правой 
височной области. Тактика лечения НГ заключается только в 
своевременном купировании симптомов, которые возникают 
вследствие основного заболевания.

Заключение. НГ проявляется тетрапарезом, симптомати-
ческой эпилепсией, деструкцией мозолистого тела. Знания 
клинической картины этой формы ферментопатии помога-
ют специалистам при определении паллиативного статуса.

* * *

ВОЙТА-ТЕРАПИЯ ДЛЯ СТИМУЛЯЦИИ 
ДВИГАТЕЛЬНЫХ НАВЫКОВ: 
ПЕРСОНИФИЦИРОВАННЫЙ ПОДХОД

Ведерникова П.М. 
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Г.С. Лупандина-Болотова 
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
двигательные нарушения, реабилитация

Актуальность. Двигательные нарушения являются ча-
сто встречающимся последствием перинатального пораже-
ния ЦНС у детей 1-го года жизни. Одним из методов реабили-
тации детей с моторным дефицитом является Войта-терапия. 
Стандартный подход Войта-терапии подразумевает длитель-
ную экспозицию до 3 мин в каждом положении и повтор за-
нятий до 4 раз в течение дня. Однако наш опыт работы в от-
делении лечебной физкультуры показывает, что чрезмерные 
нагрузки при Войта-терапии приводят к истощению и ухуд-
шению состояния ребёнка. Необходим индивидуальный под-
ход в построении плана реабилитации для каждого ребёнка, 
который будет включать его активную работу в позициях мо-
торного онтогенеза и в некоторых случаях воздействие на реф-
лекторные зоны, учитывая состояние больного. Такой подход 
является безопасным и позволяет активно реализовать двига-
тельный потенциал ребёнка. 

Описание клинического случая. Пациент Б., 11 мес, ребё-
нок от 3-й беременности, протекавшей в I триместре на фоне 
ОРВИ, астенического синдрома. Роды на 40-й неделе, стиму-
лированные, тахикардия плода, тройное обвитие пуповины 
вокруг шеи. Экстренное кесарево сечение. По шкале Апгар 
8/9 баллов. Выписан из роддома на 3-й день. В возрасте 9 мес 
ребёнок ползал по-пластунски асимметрично в течение 4 мес. 
Начали проводить реабилитационные мероприятия, включаю-
щие Войта-терапию со стандартным подходом. Первоначаль-
но наблюдалась положительная динамика (ребёнок активнее 
пополз по-пластунски), однако на этом положительная дина-
мика завершилась. Мать продолжала проводить Войта-тера-
пию в стандартном режиме в течение 1 мес. По истечении это-
го времени родители отметили ухудшение состояния ребён-
ка, наблюдались слабость, тошнота, рвота. Реабилитационные 
мероприятия были отменены, ребёнок получал стационарное 
лечение с диагнозом «Ротавирусный гастроэнтерит». В воз-
расте ребёнка 11 мес родители обратились на амбулаторный 
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приём к врачу лечебной физкультуры с жалобами на отсут-
ствие динамики двигательного развития. С учётом анамнеза 
была скорректирована работа, подобраны позиции моторно-
го онтогенеза для стимуляции четверенек и наклонного си-
дения, с 6-го дня занятий добавлена Войта-терапии с укоро-
ченным временем экспозиции до 15 с. Родители обучены вы-
полнению упражнений для самостоятельной работы дома. На 
фоне проведённого реабилитационного курса отмечена поло-
жительная динамика — у ребёнка появился навык четверенек. 

Заключение. Данный опыт показывает значимость ин-
дивидуально подобранных реабилитационных программ без 
использования шаблонных подходов. Персонализированный 
подход с применением позиций моторного онтогенеза спо-
собствует эффективной реализации двигательного потенци-
ала ребёнка.

* * *

ГАНГРЕНОЗНАЯ ПИОДЕРМИЯ  
КАК ВНЕКИШЕЧНОЕ ПРОЯВЛЕНИЕ  
ЯЗВЕННОГО КОЛИТА У ДЕТЕЙ

Винокурова А.В.
Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
А.С. Потапов
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, пиодермия, 
язвенный колит, лечение

Актуальность. Гангренозная пиодермия (ГП) — воспали-
тельный нейтрофильный дерматоз с явлениями хронической 
очаговой гангрены кожи неизвестной этиологии, который ча-
сто ассоциируется с патологией внутренних органов. ГП мо-
жет быть как самостоятельной нозологической формой, так 
и внекишечным проявлением при воспалительных заболева-
ниях кишечника (ВЗК). ГП встречается у 0,5–2,0% больных 
с язвенным колитом. 

Описание клинического случая. Больная С., 16 лет, посту-
пила в гастроэнтерологическое отделение с жалобами на по-
явление на правой голени красноватых болезненных узлов; 
отёчность, покраснение, выраженную боль и пузыри с гемор-
рагическим содержимым в области левой голени и стопы, по-
вышение температуры тела до 39оС, периодическую боль в 
животе, учащённый стул до 5 раз в сутки с примесью крови. 
Жалобы появились за 2 нед до госпитализации, дерматоло-
гом по месту жительства поставлен диагноз: узловатая эри-
тема и назначено лечение топическими глюкокортикостеро-
идами (ГКС), однако состояние ребёнка быстро ухудшалось. 
Из анамнеза известно, что в возрасте 9 лет был впервые диа-
гностирован язвенный колит, получала противовоспалитель-
ную терапию месалазином. При поступлении в области ле-
вого голеностопного сустава отмечались выраженный отёк, 
гиперемия, формирование пузырей, заполненных геморраги-
ческим содержимым, выраженный болевой синдром, движе-
ния в голеностопном суставе практически отсутствовали. На 
передней поверхности правой голени два узловатых элемен-
та. При обследовании в общем анализе крови анемия легкой 
степени (Hb 98 г/л), тромбоцитоз 659 × 109/л, ускорение СОЭ 
до 41 мм/ч, в биохимическом анализе крови повышение С-ре-
активного белка до 169 мг/л, уровень фекального кальпротек-
тина > 1800 мкг/г. При вскрытии пузырей был проведён ми-
кробиологический анализ геморрагического содержимого: в 

исследуемом материале рост микроорганизмов не выявлен. 
Проведена илеоколоноскопия: тотальный эрозивный колит. По 
результатам обследования был установлен диагноз: Язвенный 
колит, сочетанный с ГП как внекишечным проявлением язвен-
ного колита. Больной назначена генно-инженерная биологи-
ческая терапия инфликсимабом в дозе 5 мг/кг по схеме 0/2/6–
8 нед и пероральные ГКС, на фоне которой отмечалась поло-
жительная динамика. У девочки уменьшилась лабораторная 
активность, полностью купирована лихорадка, стул оформлен-
ный, без патологических примесей, ГП в стадии заживления.

Заключение. ГП остаётся одним из самых сложных для ди-
агностики и лечения дерматологических заболеваний. Класси-
ческим считается появление изменений на коже после незна-
чительной травмы, в результате которой образуются нежная 
воспалительная папула, узелок или пустула, которая быстро 
разрушается в течение нескольких дней и превращается в не-
кротическую язву. Установлено, что до 50% пациентов с ГП 
имеют второе сопутствующее иммуноопосредованное заболе-
вание. При ведении пациентов с впервые выявленной ГП необ-
ходимы тщательный сбор анамнеза и оценка возможного нали-
чия сопутствующих факторов риска, включая ВЗК, аутоиммун-
ные формы артритов или злокачественные новообразования.

* * *

ТРАНСАБДОМИНАЛЬНАЯ УЛЬТРАЗВУКОВАЯ 
ДИАГНОСТИКА СОСТОЯНИЯ ТОЛСТОЙ КИШКИ 
ПРИ ЯЗВЕННОМ КОЛИТЕ У ДЕТЕЙ

Винокурова А.В., Хазыкова Д.В.
Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
А.С. Потапов
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, язвенный колит, ультразвуковая 
диагностика толстой кишки

Актуальность. Трансабдоминальное ультразвуковое ис-
следование (УЗИ) толстой кишки является неинвазивным, 
доступным и экономически выгодным методом обследова-
ния, который не требует специальной подготовки больного, 
его седации, хорошо переносится пациентами, что актуаль-
но в педиатрической практике. Несмотря на это мониторинг 
больных с воспалительными заболеваниями кишечника с по-
мощью УЗИ пока не является рутинным обследованием, од-
нако может быть информативным и доступным методом диа-
гностики состояния кишки при различных формах патологии.

Цель: определить возможности УЗИ состояния толстой 
кишки при язвенном колите (ЯК) у детей.

Материалы и методы. Обследовано 119 детей в возрас-
те от 7 до 17 лет 11 мес с установленным диагнозом ЯК. Сте-
пень эндоскопической активности ЯК оценивали с помощью 
индекса UCEIS. Во время проведения трансабдоминального 
УЗИ анализировали толщину кишечной стенки, степень вы-
раженности кровотока в кишечной стенке, состояние мезен-
териальных лимфатических узлов и внутрибрюшного жира. 
Анализ данных выполнен с использованием пакета статисти-
ческих программ «SPSS Statistics, версия 26.0», различия счи-
тали значимыми при p < 0,05.

Результаты. По данным анализа эндоскопической актив-
ности ЯК с использованием индекса UCEIS ремиссия заболе-
вания наблюдалась у 25 (21%) детей, легкая степень активно-
сти — у 64 (53,8%), умеренная — у 27 (22,7%), высокая — у 
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3 (2,5%). При этом выявлено значимое увеличение толщины 
кишечной стенки на фоне роста UCEIS (rS = 0,654; p < 0,001) и 
установлено существенное увеличение кровотока в стенке сиг-
мовидной кишки с индексом UCEIS (p < 0,001). Площадь под 
ROC-кривой, соответствующей связи прогноза развития обо-
стрения ЯК и толщины сигмовидной кишки, составила 0,850 ± 
0,054 (95% ДИ 0,745–0,955). Полученная модель была стати-
стически значимой (p < 0,001). Пороговое значение толщины 
сигмовидной кишки составило 2,05 мм, при увеличении это-
го показателя прогнозировался высокий риск обострения ЯК. 

Заключение. Трансабдоминальное УЗИ показало хорошую 
корреляцию с данными колоноскопии, в результате чего УЗИ 
кишечника следует рассматривать как информативный метод 
визуализации для определения воспалительной активности в 
толстой кишке и последующего наблюдения больных с ЯК.

* * *

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ ДЕФИЦИТ У РЕБЁНКА  
С КАВЕРНОЗНОЙ МАЛЬФОРМАЦИЕЙ СТВОЛА 
ГОЛОВНОГО МОЗГА

Внукова Е.В., Зяблова И.Ю.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
Л.Е. Ларина 
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, кавернозная 
мальформация ствола мозга, лечение

Актуальность. Кавернозная мальформация ствола голов-
ного мозга является доброкачественным сосудистым образо-
ванием, имеющим высокую склонность к кровоизлияниям и 
возникновению неврологического дефицита разной степени 
выраженности.

Описание клинического случая. Девочка Е., от 2-й бере-
менности, 2-х срочных оперативных родов. Беременность про-
текала на фоне COVID-19 на 8-й неделе. При пренатальном 
скрининге в 18 нед выявлена сосудистая мальформация шеи. 
Роды проходили в областном перинатальном центре с исполь-
зованием процедуры EXIT. Масса тела при рождении 3600 г, 
длина тела 53 см. На 3-и сутки проведено однократное введе-
ние блеомицина в полость мальформации. Спустя 15 дней бы-
ла выписана домой в удовлетворительном состоянии. В воз-
расте 1,5 мес отмечены нарастание симптомов дыхательной 
недостаточности (ДН), обильная саливация. Госпитализиро-
вана в ДГКБ им. Св. Владимира, где начата респираторная 
поддержка — искусственная вентиляция лёгких. При обсле-
довании: обширная лимфовенозная мальформация шеи, под-
бородочной области, верхнего средостения, передней поверх-
ности грудной клетки, кровоизлияние в ствол головного мозга.  
На 4-е сутки девочка была переведена в отделение реанима-
ции и интенсивной терапии новорождённых; по заключению 
врачебной комиссии экстренное оперативное вмешательство 
не показано. После стабилизации состояния была переведе-
на в неонатологическое отделение. Неврологом выявлен цен-
тральный прозопарез справа, монопарез правой руки. В отде-
лении было проведено лечение mTOR-ингибитором с поло-
жительным эффектом: самостоятельное дыхание, улучшение 
глотательного и сосательного рефлексов, ребёнок переведён 
на пероральное кормление. Далее была переведена в РДКБ, 
где начата терапия сиролимусом off-label. В возрасте 4 мес по-

вторная госпитализация в Морозовскую ДГКБ с нарастанием 
ДН, выраженным неврологическим дефицитом, увеличением 
размеров кровоизлияния в 2 раза. Проведено оперативное ле-
чение — удаление каверномы и гематомы ствола головного 
мозга, установка трахеостомы. В возрасте 6 мес в стабильном 
состоянии больная выписана под амбулаторное наблюдение. 
После перенесённого кровоизлияния имела стойкий невроло-
гический дефицит в виде отсутствия кашлевого и глоточного 
рефлексов. В возрасте 11 мес у ребёнка развилась аспираци-
онная полисегментарная пневмония. Проведена антибактери-
альная терапия с положительным эффектом.

Заключение. Наличие тяжёлого неврологического дефи-
цита в виде бульбарного синдрома утяжеляет течение основ-
ного заболевания. При наличии данного поражения необхо-
дим усиленный контроль функции дыхания.

* * *

ЭФФЕКТИВНОСТЬ ТАРГЕТНОЙ ТЕРАПИИ  
В ЛЕЧЕНИИ КОМОРБИДНЫХ  
Т2-АССОЦИИРОВАННЫХ ЗАБОЛЕВАНИЙ

Вязанкина С.С., Опрятин Л.А.
Научные руководители: доктор мед. наук, проф. 
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Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, атопический 
дерматит, эозинофильный эзофагит, лечение

Актуальность. Атопический дерматит (АтД) и эозино-
фильный эзофагит (ЭоЭ) имеют единый этиопатогенетиче-
ский механизм, связанный c активацией T2-воспаления. Эти 
формы патологии часто имеют коморбидное течение. Дупи-
лумаб блокирует эффекты интерлейкинов-4 и -13 и успешно 
применяется для лечения АтД у детей с 6 мес, для лечения 
ЭоЭ препарат одобрен с 12 лет.

Описание клинического случая. Мальчик А., 6 лет 6 мес, 
поступил с жалобами на высыпания на коже, зуд, поперхива-
ния, боли в животе. Из анамнеза известно, что с рождения до 
1 года АтД имел волнообразное течение, при введении молока 
и глютенсодержащих продуктов отмечалось обострение АтД, 
при исключении этих продуктов — временное улучшение.  
С 1 года до 5 лет обострений АтД не возникало. В 5 лет слу-
чился рецидив высыпаний, плохо поддающихся наружной те-
рапии, часто возникала потребность в системной антибактери-
альной терапии. В этом же возрасте начали беспокоить попер-
хивания во время приёма пищи, затруднение глотания, боли 
в животе. В 6 лет 3 мес была инициирована терапия метотре-
ксатом. Через 6 инъекций терапия была прекращена из-за от-
сутствия эффекта. Во время первичной госпитализации бы-
ло установлено тяжёлое течение АтД (SCORAD 55 баллов). 
В связи с жалобами на дисфагию проведена эзофагогастро-
дуоденоскопия (ЭГДС), выявлены признаки ЭоЭ (5 баллов по 
шкале EREFS), при морфологическом исследовании биоптатов 
слизистой оболочки пищевода — до 42 эозинофилов в поле 
зрения. По опроснику симптомов дисфагии Dysphagia Symp-
tom Questionnaire (DSQ) — 42 балла. При проведении аллерго-
логического обследования выявлена множественная пищевая 
аллергия, назначена диета с исключением 6 групп продуктов 
(молоко, глютен, яйца, морепродукты, орехи, соя) и терапия 
вязким будесонидом. В связи с тяжестью АтД была иниции-
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рована биологическая терапия дупилумабом в дозе 600 мг, да-
лее пациент получал препарат по 300 мг 1 раз в 4 нед. Через 
6 мес со стороны АтД отмечалось значительное улучшение 
(SCORAD 11 баллов), со стороны ЭоЭ — ремиссия (EREFS 
и DSQ — 0 баллов). Терапия вязким будесонидом была отме-
нена. Через 1 год после начала лечения дупилумабом был по-
степенно расширен рацион питания, обострений АтД не от-
мечалось. На контрольной ЭГДС с биопсией слизистой обо-
лочки пищевода сохранялась ремиссия ЭоЭ.

Заключение. Таргетная терапия дупилумабом пациента 
6 лет оказала комплексное влияние на коморбидные T2-ассо-
циированные заболевания — АтД и ЭоЭ, способствовала их 
стойкой ремиссии, позволила расширить рацион питания ре-
бёнка и улучшить качество жизни.

* * *

ПУЛЕВЫЕ РАНЕНИЯ ДЕТЕЙ В МИРНОЕ ВРЕМЯ 

Вяземцев А.Д.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
Ю.Г. Пяттоев
Петрозаводский государственный университет, 
Петрозаводск, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, пулевые 
ранения, лечение

Актуальность. Пневматические пистолеты, используе-
мые детьми в развлекательных целях, представляют реаль-
ную опасность для их жизни и здоровья. Частые случаи не-
контролируемого использования такого оружия приводят к 
серьёзным травмам, включая пулевые ранения. Основными 
причинами таких травм являются халатность взрослых при 
хранении и ношении оружия, а также лёгкая доступность 
такого оружия.

Описание клинических случаев. Подросток С., 15 лет, по-
лучил ранение брюшной полости при перезарядке пневмати-
ческой винтовки. Был доставлен в Карельский центр детской 
хирургии через 2 ч после травмы в тяжёлом состоянии. На об-
зорной рентгенограмме грудной клетки было обнаружено ино-
родное тело (пуля) в проекции корня левого лёгкого. Рентгено-
графия органов брюшной полости показала наличие свободно-
го газа под диафрагмой. При лапаротомии были обнаружены 
4 сквозные раны тощей и подвздошной кишок, а также рана 
на нижней поверхности левой доли печени диаметром 0,3 см. 
Послеоперационный период протекал без особенностей. 

Мальчик М., 13 лет, был направлен из ЦРБ после травмы 
2-недельной давности. За медицинской помощью не обраща-
лись. При поступлении жалобы на боли, отёк и гиперемию 
кожи в области правой гайморовой пазухи. Пациент получил 
травму при стрельбе из пневматического пистолета, когда пу-
ля отрикошетила ему в лицо. Рану обрабатывали дома. При 
поступлении состояние удовлетворительное. При КТ головы 
обнаружено инородное тело (пуля) в правой верхнечелюстной 
пазухе. Проведены гайморотомия и эндоскопическое удале-
ние пули диаметром 4 мм. Послеоперационный период про-
текал без осложнений. 

Девочка, 8 лет, была доставлена из ЦРБ через 5,5 ч после 
травмы с жалобами на боли в левом плечевом суставе. Свер-
стник случайно выстрелил из пневматического пистолета. 
Обнаружили рану на правом плече. При поступлении состо-
яние удовлетворительное. В области правого плеча рваная ра-
на 0,5 см в диаметре. При рентгенографии было обнаружено 

инородное тело в мягких тканях правого плеча. Под местной 
анестезией выполнено удаление инородного тела (пули). По-
слеоперационный период протекал гладко.

Заключение. Ранения детей пневматическим оружием 
должны восприниматься как серьёзные поражения органов 
и тканей, требующие хирургических вмешательств. Ответ-
ственность за защиту жизни и здоровья детей лежит на ро-
дителях. Взрослые также должны обучать детей пониманию 
опасности оружия.

* * *

ГЕРМИНОГЕННАЯ ОПУХОЛЬ.  
СИНДРОМ СВАЙЕРА

Гайнутдинова П.К.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
И.Н. Черезова
Казанский государственный медицинский университет, 
Казань, Россия

Ключевые слова: клинический случай, синдром Свайера, 
дисгенезия гонад

Актуальность. Синдром Свайера (полная дисгенезия го-
над) можно кратко охарактеризовать как женский фенотип 
при мужском генотипе. Заболевание названо по имени бри-
танского эндокринолога Джералда Свайера, описавшего его 
в 1955 г. как случай мужского псевдогермафродитизма. Для 
синдрома Свайера характерно нарушение половой дифферен-
цировки. Это врождённое заболевание, связанное с Y-хромо-
сомой. При кариотипе 46 ХY пациенты имеют женские фено-
типические признаки, частота 1 на 80 000.

Описание клинического случая. Пациентка А., 17 лет, жа-
лобы — отсутствие менструального цикла. С 2019 г. наблю-
далась гинекологом с диагнозом: синдром позднего пубер-
тата. Лечение не получала. В мае 2021 г. была обследована 
в отделении эндокринологии и онкогематологии. Рoст паци-
ентки 178 см, перцентиль более 95. SDS роста +2,63. Вес: 73 
кг. Перцентиль 90–95. ИМТ 23,04 кг/м2. Половая формула по 
Таннеру: Ma III, Ax IV, P IV. Молочные железы пубертатные. 
Наружные половые органы: сформированы правильно, ги-
пертрофия клитора. Гирсутное число — 22. Щитовидная же-
леза: не увеличена. Результаты гормональных исследований: 
лютеинизирующий гормон 54,6 мМЕ/мл, фолликулостиму-
лирующий гормон 121,4 мМЕ/мл, эстрадиол 21 пг/мл, тесто-
стерон 1,4 нг/мл (0,49–1,70), соматотропный гормон 0,80 нг/
мл (0,3–10,8), соматомедин С (инсулиноподобный фактор ро-
ста-1) 149 нг/мл (193–731), антимюллеров гормон 14,11 нг/мл 
(2,5–10,6), ингибин В 37,9 пг/мл. При УЗИ органов малого та-
за: тело матки 34 × 20 × 23,5 мм. Длина шейки 21 мм. Эндо-
метрий достоверно не визуализируется. Расположение матки 
типичное. Контуры чёткие, ровные. В проекции левого яич-
ника сканируется округлой формы ячеистой структуры обра-
зование 20 × 19 мм с анэхогенными 4,0–5,6 мм N 5 и мелкими 
гиперэхогенными включениями. Выше сканируется средней 
эхогенности овальной формы структуры с достаточно чётки-
ми контурами 18 × 12 мм (testis?). При МРТ визуализируется 
только левый яичник, яйцеклеток в нём достоверно не просле-
живается. При исследовании кариотипа в 100% проанализи-
рованных интерфазных ядер обнаружен нормальный мужской 
карио тип 46 XY. Учитывая наличие образования в области ле-
вого яичника, была проведена лапароскопия с гонадэктомией. 
Гистологическое исследование материала от 23.06.2021 выя-
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вило дисгерминому. При консультации в НМИЦ онкологии 
им. Н.Н. Блохина диагноз был подтверждён: герминогенная 
опухоль смешанного строения левой гонады, состояние по-
сле хирургического лечения, кариотип 46 ХY. Синдром Свай-
ера. По данным обследования сохранялся повышенный уро-
вень хорионического гонадотропина человека 5,5 мМЕ/мл с 
нарастанием до 5,7 мМЕл/мл в неделю. Было показано про-
ведение 2 курсов полихимиотерапии по схеме MAKEI 2005.

Заключение. Учитывая возможность опухолевого пере-
рождения дисгенетических гонад, важна ранняя диагности-
ка синдрома Свайера. Это позволит своевременно назначить 
заместительную гормональную терапию, улучшит прогноз и 
сохранит репродуктивную функцию пациентки.

* * *

ПРОГРАММА РАННЕГО ВМЕШАТЕЛЬСТВА  
В РЕАБИЛИТАЦИИ ДЕТЕЙ С ПЕРИНАТАЛЬНОЙ 
ПАТОЛОГИЕЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

Галактионова М.А., Алексеенко Е.А.
Научные руководители: Н.В. Фукалова,  
канд. мед. наук Н.В. Лисихина 

Фармацевтический колледж Красноярского 
государственного медицинского университета имени 
проф. В.Ф. Войно-Ясенецкого, Красноярск, Россия

Ключевые слова: дети, перинатальные поражения 
нервной системы, реабилитация

Актуальность. Перинатальная гипоксия — самая частая 
причина неврологических инвалидизирующих заболеваний, 
включая церебральный паралич, умственную отсталость и 
эпилептические приступы. 

Цель: определить эффективность реабилитационных ме-
роприятий у детей с перинатальным поражением нервной 
системы (ППЦНС) и синдромом двигательных нарушений. 

Материалы и методы. Наблюдали 86 детей в возрасте 
2—12 мес (средний возраст 11 ± 0,6 мес) с ППЦНС и с син-
дромом двигательных нарушений. Первую группу составил 51 
ребёнок, получивший курс лечения по традиционной схеме, 
без программы раннего вмешательства. Во 2-ю группу вошли 
35 детей, получивших дополнительные занятия по программе 
раннего вмешательства. Традиционный курс составил 6 нед и 
включал массаж общий; форез лекарственных веществ; сти-
муляцию мышц синусоидальными модулированными тока-
ми; ультравысокочастотную индуктотермию; плавание; заня-
тия с логопедом. Программа раннего вмешательства включа-
ла абилитационную программу: осмотр, осмотр специалиста 
по ранней коммуникации, оценку умений ребёнка, анкетиро-
вание по шкалам развития, 6 занятий в группах социализа-
ции, проводимых физическим реабилитологом и психологом.

Результаты. При поступлении все дети имели жалобы на 
изменение мышечного тонуса и двигательной активности. По-
сле курса коррекции было отмечено улучшение в виде увели-
чения объёма движений, отсутствия скованности или вялого 
состояния у 21 (41,2%) ребёнка 1-й группы и у 18 (51,4%) де-
тей 2-й группы. Улучшение сна было отмечено у 24 (47,1%) 
детей 1-й группы и у 23 (65,7%) — 2-й группы. Исчезнове-
ние тремора конечностей и подбородка после курса лечения 
было отмечено у 38 (74,5%) детей 1-й группы и у 29 (82,9%) 
— 2-й группы. Уменьшение эпизодов возбудимости, спон-
танных вздрагиваний выявлено у 29 (56,8%) детей 1-й груп-
пы и у 18 (51,4%) детей 2-й группы. После окончания курса 

реабилитации улучшение в психическом развитии было до-
стигнуто у 13 (25,5%) детей 1-й группы и у 17 (48,6%) детей 
2-й группы. Улучшение показателей двигательного развития в 
виде соответствия развития ребёнка долженствующему было 
отмечено у 9 (17,6%) детей 1-й группы и 9 (25,7%) детей 2-й 
группы (р < 0,05). Значимое улучшение речевого развития бы-
ло определено после повторного анкетирования у 23 (45,1%) 
детей 1-й группы и у 18 (51,4%) детей 2-й группы (p < 0,05). 

Заключение. Детям с ППЦНС и синдромом двигательных 
нарушений в комплексе реабилитационных мероприятий по-
казана помощь по методике раннего вмешательства наряду 
с традиционной программой восстановительной коррекции.

* * *

ВРОЖДЁННЫЙ БУЛЛЁЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ  
И ЭОЗИНОФИЛЬНЫЙ ЭЗОФАГИТ У ДЕВОЧКИ

Галимова А.А.
Научный руководитель: доктор мед. наук  
С.Г. Макарова 
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, врождённый 
буллёзный эпидермолиз, эозинофильный эзофагит

Актуальность. Врождённый буллёзный эпидермолиз 
(ВБЭ) — группа тяжёлых орфанных заболеваний, характери-
зующихся образованием пузырей на коже и слизистых обо-
лочках в результате механического воздействия. Клиническая 
картина заболевания гетерогенна, наличие ВБЭ не исключает 
развития других форм патологии, однако затрудняет их диа-
гностику. Эозинофильный эзофагит (ЭоЭ) у пациента с ВБЭ 
с точки зрения диагностики представляет сложную пробле-
му, поскольку аналогичные симптомы могут быть вызваны 
осложнениями ВБЭ.

Описание клинического случая. Девочка А., наблюдает-
ся с диагнозом ВБЭ в отделении дерматологии с 2015 г. Диа-
гноз ВБЭ установлен с рождения. Ребёнок находился на ис-
кусственном вскармливании, на молочные и гипоаллерген-
ные смеси периодически отмечалось срыгивание. В возрасте 
3 мес кожный процесс прогрессировал, появились эритематоз-
но-сквамозные высыпания, усилился зуд. В возрасте 9 мес фе-
нотипическая картина заболевания соответствовала дистрофи-
ческому ВБЭ, выявлена умеренная недостаточность питания. 
Тогда же была диагностирована и подтверждена лаборатор-
ными методами (выявлена сенсибилизация к молоку, яйцам и 
глютену) пищевая аллергия. Ребёнку назначены аминокислот-
ная смесь и лечебная диета с исключением причинно-значи-
мых продуктов. Проведено генетическое обследование, выяв-
лена мутация в гене KRT14, что соответствует простой форме 
ВБЭ, диагноз был пересмотрен. На фоне проводимой терапии 
кожный патологический процесс регрессировал, обострения 
ВБЭ стали редким, нутритивный статус нормализовался. Со-
хранялись высокие уровни IgE к пищевым белкам, несмотря 
на элиминационную диету. Удалось расширить рацион и вве-
сти кисломолочные продукты. В возрасте 7 лет девочка пе-
ренесла COVID-19, после чего стали появляться реакции на 
введённые продукты, боли в животе, рвота, поперхивание, за-
труднение глотания. Родителями самостоятельно был ограни-
чен рацион ребёнка до 4 продуктов (картофель, безглютено-
вая лапша, свинина, груша) с положительной динамикой, но 
отмечалось уменьшение массы тела. При повторном обсле-
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довании было выявлено расширение спектра сенсибилизации 
за счёт пищевых и пыльцевых групп аллергенов. В возрасте 
8 лет в связи с яркой клинической картиной и отягощённым 
аллергологическим анамнезом заподозрен ЭоЭ. Проведено 
эндоскопическое обследование с взятием биопсии. Выявле-
ны эндоскопические и гистологические признаки ЭоЭ. Де-
вочке назначена терапия будесонидом согласно схеме с поло-
жительной динамикой.

Заключение. Впервые представлен клинический случай 
коморбидного течения тяжёлых форм патологии — ВБЭ и 
ЭоЭ. Ведение пациентов с ВБЭ и коморбидными патологи-
ями, в том числе T2-ассоциированными, является серьёзной 
задачей, которая решается с использованием мультидисци-
плинарного подхода.

* * *

ФОРМИРОВАНИЕ АРТИФИЦИАЛЬНОГО 
МОЧЕВОГО ПУЗЫРЯ У ДЕВОЧКИ  
С ВРОЖДЁННЫМИ ПОРОКАМИ КАК МЕТОД 
КОРРЕКЦИИ ТОТАЛЬНОГО НЕДЕРЖАНИЯ МОЧИ

Гарновская С.А., Боровлёва Д.С.
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Ю.В. Петрухина 
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
формирование артифициального мочевого пузыря, 
пороки развития

Актуальность. Представлена редкая реконструктивная 
операция по формированию артифициального мочевого пу-
зыря путём создания из участка кишки резервуара достаточ-
ной ёмкости и формирования сухой удерживающей накожной 
стомы для периодической эвакуации мочи с помощью само-
катетеризации. Необходимость такой операции возникает, как 
правило, при микроцистисе — значительном уменьшении ём-
кости мочевого пузыря, наступившем вследствие недержания 
мочи при пороках развития.

Описание клинического случая. Формирование кишечно-
го резервуара у девочки Д., 6 лет, которая родилась с пороком 
развития — персистирующей клоакой, проявляющейся сли-
янием кишки, влагалища и мочевого тракта в единый канал. 
В периоде новорождённости ребёнку были сформированы за-
щитная колостома, цистостома, в дальнейшем проведена ано-
ректовагинопластика. Поскольку при этом пороке развития 
страдает формирование нервных и мышечных элементов та-
зового дна, отвечающих за функцию накопления и опорожне-
ния мочевого пузыря, то даже при успешной хирургической 
коррекции пациенты часто страдают нарушением мочеиспу-
скания. У ребёнка, помимо клоаки, имелась спинномозговая 
грыжа. В таком случае прогноз на адекватное удержание мочи 
неблагоприятный. Проведена социализирующая операция по 
отведению мочи — сформирован участок кишки для самока-
тетеризации мочевого пузыря. Однако детрузор был настоль-
ко несостоятелен, что это не позволило сформировать надёж-
ный удерживающий механизм. Также наблюдалась несостоя-
тельность стомы, которая привела к тотальному недержанию 
мочи и формированию микроцистиса. В отделении была вы-
полнена цистэктомия, удалена катетеризационная несостоя-
тельная стома. Выделен участок тонкой кишки длиной 40 см, 

который был разделён для формирования резервуара и удер-
живающей стомы. Участок кишки сложен в виде буквы W, 
детубуляризирован. Сформирован резервуар, проведена нео-
имплантация единственного мочеточника. Создана сухая на-
кожная стома для самокатетеризации: сформирована трубка 
диаметром 2 мм, вшита прямым анастомозом в резервуар и 
выведена на кожу. Для создания удерживающего механизма 
создана манжета из стенок резервуара над стомой.

Заключение. Применение кишечной деривации мочи у 
детей ликвидирует тотальное недержание мочи и улучша-
ет качество жизни и социальную адаптацию ребёнка. Такая 
реконструкция была обоснована только после безуспешных 
попыток использования всех возможных видов оперативных 
вмешательств, обеспечивающих удержание мочи естествен-
ными механизмами.

* * *

СИНДРОМ РАСТУЩЕЙ ТЕРАТОМЫ

Гасанов К.Э., Пирмагомедова А.Г., Рашитова З.Н.
Научный руководитель: доктор мед. наук  
Э.В. Кумирова
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, синдром 
растущей тератомы, лечение 

Актуальность. Синдром растущей тератомы (СРТ) — со-
стояние при герминогеноклеточной опухоли (ГКО), которое 
характеризуется нормализацией уровня опухолевых маркеров, 
увеличением объёма образования, а также присутствием ис-
ключительно клеток зрелой тератомы в посттерапевтическом 
гистологическом материале. Частота встречаемости СРТ сре-
ди всех ГКО — 1,9–7,6%.

Описание клинического случая. Девочка, 6 лет, с жалобами 
на боли в животе, подъёмы температуры тела до 37,7оС, сла-
бость, частое мочеиспускание, прогрессирующие в течение ме-
сяца, была обследована по месту жительства. При УЗИ органов 
брюшной полости были обнаружены многоузловое образова-
ние брюшной полости, асцит. Госпитализирована в хирургиче-
ское отделение Морозовской ДГКБ, дообследована. По данным 
компьютерной томографии органов брюшной полости и малого 
таза выявлены кистозно-солидное образование, исходящее из 
малого таза, мезентериальная и медиастинальная лимфадено-
патия. При МРТ органов малого таза обнаружено объёмное об-
разование правого яичника. Содержание онкомаркеров в крови: 
хорионический гонадотропин — 4,28 мМЕ/мл, альфа-фетопро-
теин (АФП) — 664,3 МЕ/мл. Проведены оперативное удаление 
опухоли правого яичника, тубовариоэктомия справа, резекция 
большого сальника. Интраоперационно выявлен канцерома-
тоз париетальной и висцеральной брюшины, большого саль-
ника. Гистологическое заключение: Незрелая тератома яични-
ка Grade 2. Инициирована специфическая терапия по протоколу 
MAKEI 2005 по схеме PEI (ифосфамид–цисплатин–этопозид). 
По данным промежуточного контрольного обследования выяв-
лено увеличение опухолевых узлов до 40%, появление новых 
таргетных очагов. Уровень АФП с положительной динамикой 
— 10,2 МЕ/мл. Был заподозрен синдром растущей тератомы. 
Ребёнку была продолжена специфическая полихимиотерапия 
— суммарно 4 курса. Проведён локальный контроль: удаление 
опухолевых узлов брюшной полости, перитонеумэктомия. Ги-



Российский педиатрический журнал. 2023; 26. Приложение 5
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2023-26-S5 https://elibrary.ru/khjomv

V НАУЧНО-ПРАКТИЧЕСКАЯ КОНФЕРЕНЦИЯ «СТУДЕНИКИНСКИЕ ЧТЕНИЯ» 
24

стологическое заключение: зрелая тератома. АФП — 2,86 МЕ/
мл. Констатирована ремиссия заболевания, ребёнок выписан 
под динамическое наблюдение.

Заключение. Золотым стандартом лечения СРТ является 
хирургическое лечение, однако, несмотря на благоприятный 
прогноз данного заболевания, частота рецидивов при непол-
ной резекции опухоли достигает 83%, что диктует необходи-
мость системного специфического лечения, которое являет-
ся высокотоксичным. 

* * *

ХАРАКТЕРИСТИКА ФИЗИЧЕСКОГО РАЗВИТИЯ 
НЕДОНОШЕННЫХ ДЕТЕЙ НА ПЕРВОМ ГОДУ 
ЖИЗНИ

Гилимханова А.Р., Хатбуллин Б.Ф., Саррахов Д.Д.
Научный руководитель: канд. мед. наук  
А.В. Чуракова
Ижевская государственная медицинская академия, 
Ижевск, Россия

Ключевые слова: недоношенные дети, физическое 
развитие

Актуальность. Физическое развитие служит показате-
лем функциональной зрелости организма и является одним 
из важных критериев здоровья, что актуально при выхажива-
нии недоношенных в амбулаторных условиях. 

Цель: определить динамику физического развития недо-
ношенных детей в зависимости от сроков гестации.

Материалы и методы. Обследовано 30 недоношенных де-
тей. Анализ антропометрических показателей при рождении 
проводился по графикам T.R. Fenton (2013). Динамику массы 
и длины тела определяли при достижении детьми скорреги-
рованного возраста.

Результаты. Все недоношенные были распределены на 
группы в зависимости от срока гестации: 1-я группа — 33 нед 
(2 ребёнка); 2-я — 34 нед (4 ребёнка); 3-я — 35 нед (12 детей); 
4-я — 36 нед (12 детей). Масса тела детей 1-й группы составила 
1980 ± 183,8 г; 2-й — 2150 ± 167,5; 3-й — 2400 ± 149,8; 4-й — 
2475 ± 166,7. Длина тела детей 1-й группы — 43,5 ± 0,7 см; 
2-й — 44,3 ± 1,5; 3-й — 45,6 ± 1,1; 4-й — 45,8 ± 1,5. Путём ке-
сарева сечения родились все дети 1-й группы; во 2-й — 50%; в 
3-й — 55,6%; в 4-й — 33,3%. При рождении масса и длина тела 
детей 1-й группы были в пределах 50–90‰; у 2 (50%) детей 2-й 
группы — 10–50‰, у 2 (50%) — 50–90‰. У детей 3-й группы 
масса тела у 7 (58,3%) — 10–50‰, у 5 (41,7%) — 50–90‰, дли-
на тела у 8 (66,6%) — 10–50‰, у 4 (33,4%) — 50–90‰. У детей 
4-й группы масса тела у 10 (83,3%) — 10–50‰, у 2 (16,7%) — 
50–90‰, длина тела у 1 (8,3%) — 3–10‰, у 7 (58,3%) — 10–
50‰, у 4 (33,4%) — 50–90‰. При этом необходимо отметить, 
что 29 (96,7%) недоношенных детей родились средними для 
гестационного возраста (СГВ), только 1 (3,33%) ребёнок со 
сроком гестации 36 нед — с малым ростом (ассиметричный). 

Важной задачей при выхаживании недоношенных детей 
в амбулаторных условиях является сохранение массы и дли-
ны тела недоношенного в пределах того же интервала при ро-
ждении (если изначально ребёнок СГВ). При достижении не-
доношенными детьми со сроком гестации 33 нед скоррегиро-
ванного возраста (40 нед) их физические параметры (масса и 
длина тела) сместились в более низкий интервал (10–50‰); из 
группы детей сроком гестации 36 нед — только 1 (10%) ребё-
нок ухудшил показатели роста (χ2 = 7,2; p < 0,01).

Заключение. Полученные данные указывают на необхо-
димость контроля за уровнем физического развития недоно-
шенных детей сроком гестации 33 нед и менее.

* * *

СИНДРОМ ВИСКОТТА–ОЛДРИЧА У ДВУХ ДЕТЕЙ 
В СЕМЬЕ

Глотова И.А.
Научный руководитель: Ю.В. Деева 
Рязанский государственный медицинский университет 
имени акад. И.П. Павлова Минздрава России, Рязань, 
Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, синдром 
Вискотта–Олдрича, диагностика 

Актуальность. Синдром Вискотта–Олдрича (СВО) — 
Х-сцепленное рецессивное заболевание, результат мутации в 
гене, кодирующем белок СВО. Проявляется иммунодефици-
том, тромбоцитопенией и экземой. Синдром актуален из-за 
развития рецидивирующего инфекционного синдрома с раз-
личными клиническими проявлениями, что становится при-
чиной неверной постановки диагноза. 

Описание клинического случая. Мальчик Я., 2015 г.р., рож-
дён от 3-й беременности, 3-х родов. Рос и развивался соот-
ветственно возрасту. В возрасте 3 мес у ребёнка появилась 
петехиальная сыпь по всей поверхности тела. В гемограмме 
тромбоциты 21 × 109/л, на основании чего ребёнка госпита-
лизировали с диагнозом «Трансиммунная тромбоцитопения». 
Была проведена костномозговая пункция: мегакариоцитов 
большое количество, отшнуровка тромбоцитов отсутствует, 
зрелые тромбоциты единичные. В возрасте 1 год у мальчи-
ка при прямом секвенировании по Сенгеру была обнаружена 
миссенс-мутация в экзоне 11, что позволило поставить диа-
гноз «Синдром Вискотта–Олдрича». В иммунограмме про-
слеживалось характерное уменьшение числа В-лимфоцитов 
и повышение NK-клеток, были снижены показатели TREC и 
KREC. В сентябре 2018 г. мальчику был назначен иммуно-
глобулин 0,6 г/кг 1 раз в 3-4 нед внутривенно и стимулятор 
тромбопоэза 9 мкг/кг в сутки 1 раз в неделю (140 мкг) под-
кожно. В октяб ре 2019 г. была проведена трансплантация ге-
мопоэтических стволовых клеток (ТГСК) от гаплоидентично-
го родственного донора (отца). Осложнением стала реакция 
«трансплантат против хозяина». Химеризм клеток неудовлет-
ворительный. Это стало показанием к проведению повторной 
алло-ТГСК от неродственного 10/10 HLA-идентичного доно-
ра в сентябре 2020 г. Химеризм оказался полным. В 2019 г. 
в этой же семье родился ещё один ребенок, мальчик В. Уро-
вень тромбоцитов на 29-е сутки жизни — 42 × 109/л. Прямое 
секвенирование по Сенгеру выявило мутацию, аналогичную 
мутации старшего брата. Пациенту поставлен диагноз СВО. 
Иммунограмма и показатели TREC и KREC пока остаются в 
пределах нормы. Начато лечение иммуноглобулином и сти-
мулятором тромбопоэза, но ввиду тяжести заболевания ре-
бёнок состоит на учёте в отделении ТГСК ФНКЦ ДГОИ им. 
Дмитрия Рогачева.

Заключение. СВО требует осведомлённости врачей раз-
личных профилей, важную роль играет своевременная генети-
ческая диагностика. Актуальной проблемой до сих пор оста-
ётся ТГСК и поиск совместимого донора.

* * *
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некротизирующий энтероколит 

Актуальность. Ретинопатия недоношенных (РН) — это 
вазопролиферативное витреоретинальное заболевание глаз 
глубоко недоношенных детей, которое является одной из ве-
дущих причин детской слепоты и слабовидения в мире. РН 
является многофакторным заболеванием, на которое оказыва-
ют влияние пренатальные и постнатальные факторы. Некро-
тизирующий энтероколит (НЭК) — распространённое вос-
палительное заболевание кишечника у недоношенных детей, 
поражающее около 5–10% недоношенных младенцев с мас-
сой тела при рождении ≤ 1500 г, что делает его одним из воз-
можных факторов риска развития РН.

Цель: рассмотреть НЭК как фактор риска развития РН.
Материалы и методы. Проведён обзор литературы, по-

свящённой связи НЭК с РН. Поиск был проведён в базах дан-
ных PubMed, Google Academic и Web of Science по ключевым 
словам «ретинопатия недоношенных» и «некротизирующий 
энтероколит».

Результаты. Установлена связь между НЭК и увеличени-
ем риска развития РН у младенцев (R. Shemesh и соавт., 2023). 
Выявлено, что при НЭК, потребовавшем хирургического ле-
чения, и РН у 55% недоношенных младенцев с НЭК разви-
лась какая-либо форма РН, а у трети из них — тяжёлые ста-
дии РН. Причём повышенный риск развития РН наблюдал-
ся у младенцев как с ранним, так и с поздним хирургическим 
лечением НЭК (R. Riddick и соавт., 2023, J. Fundora и соавт., 
2023). Предполагается несколько возможных причин взаимос-
вязи НЭК и РН. Один из потенциальных механизмов вклю-
чает нарушение регуляции фактора роста эндотелия сосудов 
и инсулиноподобного фактора роста 1, играющих ведущую 
роль в патогенезе РН. Эти молекулярные повреждения связа-
ны с нарушениями микробиоты кишечника, повышением его 
проницаемости и системным воспалением (J. Zhang и соавт., 
2023). В экспериментах на мышиных моделях выявлено, что 
системное воспаление вызывает воспалительный процесс в 
сетчатке и нарушает ретинальный ангиогенез, что также ука-
зывает на возможное влияние НЭК на развитие РН. 

Заключение. Установленные закономерности свидетель-
ствуют о наличии патогенетических связей между формиро-
ванием НЭК и развитием тяжёлых стадий РН. Эти данные 
необходимо учитывать при прогнозировании развития РН у 
младенцев.

* * *

ОПЫТ СОЧЕТАННОГО ПРИМЕНЕНИЯ 
РЕАБИЛИТАЦИОННЫХ МЕТОДИК У РЕБЁНКА  
С ВРОЖДЁННОЙ РАСЩЕЛИНОЙ НЁБА
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Ключевые слова: клинический случай, дети, врождённые 
пороки челюстно-лицевой области, лечение

Актуальность. Врождённые пороки развития челюст-
но-лицевой области (ЧЛО), такие как расщелины губы и/или 
нёба, считаются самыми распространёнными и тяжёлыми сре-
ди всех врождённых аномалий и составляют до 30% от их чис-
ла. Анатомические нарушения ЧЛО способствуют формирова-
нию тяжёлых речевых расстройств, ринолалии, что обуслов-
ливает не только медицинские, но и социальные проблемы у 
пациентов с данной патологией. Поэтому реабилитация таких 
детей является актуальной проблемой для здравоохранения.

Описание клинического случая. Девочка П., 4 года, обра-
тилась в отделение ЛФК с жалобами на асимметрию мышц 
спины и лица, нарушения равновесия и координации, нару-
шения речи. Из анамнеза: ребёнок от 2-й беременности (ЭКО) 
на фоне длительного приёма клексана во 2-й половине, путем 
1-х оперативных родов на 39-й неделе. Масса тела при рожде-
нии 3100 г, длина тела 51 см, оценка по шкале Апгар 9/10. Ро-
дилась с врождённой изолированной расщелиной мягкого и 
части твёрдого нёба 2 степени. В возрасте 8 мес ребёнку бы-
ла проведена операция: одноэтапная пластика нёба. Наблю-
дается у невролога с диагнозом: миодистонический синдром. 
Ринолалия (субкомпенсация). Хромосомный дисбаланс. Ми-
кроделеция 6хр (del 1-14 экз. GRIK2). Ребёнок с 1,5 лет ре-
гулярно занимается с дефектологом, логопедом, нейропсихо-
логом, получает логофасциальный массаж, занятия по мето-
ду брифабилити. Ортодонтическое лечение пациентки было 
начато за 1 мес до первичного обращения к врачу ЛФК. Была 
выявлена верхняя микрогнатия: щель между зубами составля-
ла 7 мм. Было назначено ношение мягкого трейнера на сон и 
по 1 ч в бодрствование, миофункциональная гимнастика. Ре-
комендации выполнялись в течение месяца без существенной 
динамики. На осмотре у врача ЛФК было обнаружено ограни-
чение ротационной подвижности позвоночника, асимметрия 
мышц лица, положения надплечий, треугольников талии, пе-
рекос таза, напряжение трапециевидной мышцы, наклон голо-
вы вправо, усиление грудного кифоза и поясничного лордоза. 
С целью коррекции натяжения миофасциальных цепей было 
назначено 15 процедур миофасциального массажа, 15 заня-
тий ЛФК в позициях моторного онтогенеза, для стимуляции 
мышц лица было назначено 15 процедур по методике Касти-
льо Моралес. Были продолжены занятия с логопедом. На по-
вторном приёме у ортодонта спустя 10 процедур было отме-
чено сокращение щели между верхней и нижней челюстями 
практически до полного прилегания. В сочетании с нашими 
занятиями значительно улучшились результаты звукокоррек-
ционной работы с логопедами. Для закрепления полученного 
результата было рекомендовано логопедом и ортодонтом про-
должить реабилитацию по выбранной схеме.

Заключение. Сочетанное применение миофасциального 
массажа, ЛФК, направленного на коррекцию натяжения мио-
фасциальных цепей и стимуляции мышц лица по методике Ка-
стильо Моралес в работе с детьми с врождённой расщелиной 
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губы и/или нёба позволяет улучшить эстетические и функци-
ональные результаты и минимизировать число ортодонтиче-
ских вмешательств.

* * *

ДЕФИЦИТ ТРАНСАЛЬДОЛАЗЫ У РЕБЁНКА

Гудкова А.П.1, Усольцева О.В.2
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Актуальность. Дефицит трансальдолазы (OMIM 
606003) — это редкое наследственное заболевание с аутосо-
мно-рецессивным типом наследования (АР), вызываемое му-
тациями в гене TALDO1 и проявляющееся задержкой роста, 
лицевыми дизморфиями, врождённым пороком сердца (ВПС), 
гепатоспленомегалией, панцитопенией и геморрагическим 
синдромом. К 2023 г. в мире описано более 40 случаев забо-
левания. Это первое описание пациента в России.

Описание клинического случая. Ребёнок, 8 мес, поступил 
в гастроэнтерологическое отделение НМИЦ здоровья детей с 
жалобами на нарастающую иктеричность кожи и склер, взду-
тие и боли в животе. В анамнезе: ребёнок от 2-й беременно-
сти, задержка внутриутробного развития (ЗВУР) в III три-
местре. Роды 2-е срочные оперативные, масса тела при ро-
ждении 2850 г, длина тела 52 см, оценка по шкале Апгар 8/9 
баллов. В родословной старший сибс умер в возрасте 2 нед, 
тяжёлый геморрагический синдром, проведено секвениро-
вание полного экзома, наследственная этиология заболева-
ния не установлена. Национальность родителей — осетины. 
С рождения у ребёнка выявлена гепатоспленомегалия, ВПС 
(дефект межжелудочковой перегородки), циклическая ней-
тропения до 0,6 × 106, анемия до 75 г/л, проводились гемо-
трансфузии. При длительных промежутках между кормлени-
ями гипогликемия до 2,2 ммоль/л. Задержка психомоторного 
развития (голову держит с 2 мес, в 8 мес не садится, гулит). 
На момент поступления общее состояние тяжёлое, отмечают-
ся синдромы холестаза, цитолиз (активность АЛТ 228 ЕД/л, 
АСТ 436 ЕД/л), гипокоагуляция, гипогликемия. При фиброэ-
ластографии выявлен цирроз печени (F4 METAVIR), гепато-
мегалия. При компьютерной томографии установлена нефро-
мегалия. Дифференциальный диагноз проводился в группе 
наследственных болезней обмена веществ, предположитель-
но с аутосомно-рецессивным типом наследования, в том чис-
ле с тирозинемией I типа и синдромом истощения митохон-
дриальной ДНК 3 типа. До поступления в клинику была про-
ведена энзимодиагностика болезней Гоше, Краббе, Помпе, 
Фабри, Ниманна–Пика А и В, МПС1 и секвенирование пол-
ного экзома, патологии не выявлено. В лаборатории молеку-
лярной генетики и медицинской геномики НМИЦ здоровья 
детей был проведён повторный биоинформатический ана-
лиз данных полноэкзомного секвенирования обоих детей и 
выявлен ранее описанный патогенный нуклеотидный вари-
ант c.676_678del p.(Lys226del) в гомозиготном состоянии в 
гене TALDO1. Вариант валидирован методом секвенирова-

ния по Сэнгеру у пациента и родителей, которые являются 
гетерозиготными носителями. Основной диагноз: дефицит 
трансальдолазы. Проведено поликомпонентное лечение гор-
мональными, иммуномодулирующими препаратами, стиму-
ляторами гемопоэза, дезинтоксикационная терапия, после ко-
торого состояние стабилизировалось.

Заключение. Применение современных генетических ме-
тодов диагностики позволяет установить верный диагноз, 
уточнить прогноз заболевания и планирование дальнейшего 
деторождения в семье.

* * *

АССОЦИАЦИЯ НЕОНАТАЛЬНОЙ 
ГИПЕРАММОНИЕМИИ И АСФИКСИИ
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Актуальность. Асфиксия является одной из возможных 
причин неонатальной гипераммониемии (ГА). Механизм раз-
вития ГА ассоциирован со снижением активности ферментов 
цикла мочевины и ускорением катаболических процессов в ор-
ганизме. Данные о частоте встречаемости неонатальной ГА и 
её последствиях у детей, перенёсших асфиксию, ограничены.

Цель: определить частоту развития и клинически значи-
мые последствия ГА у новорождённых, перенёсших асфиксию. 

Материалы и методы. Обследовано 78 детей, родивших-
ся в состоянии средней и тяжёлой асфиксии. Всем детям про-
водилась общая управляемая гипотермия по протоколу в тече-
ние 72 ч. Все новорождённые получали фентанил, а при на-
личии неонатальных судорог — бензодиазепины. У 59 детей 
установлена 2 степень гипоксически-ишемической энцефало-
патии (ГИЭ), у 19 — 3 степень. В условиях стационара про-
водилось комплексное клинико-лабораторное обследование. 
После выписки из стационара дети находились под наблюде-
нием педиатра и невролога. 

Результаты. ГА выявлена у 28 (35,8%) пациентов вне за-
висимости от степени ГИЭ, средний уровень аммиака крови 
составил 155,6 ± 36,4 (115–342) мкмоль/л. У 24 новорождён-
ных ГА манифестировала на 1–3-и сутки жизни, у 4 детей — 
на 6–19-е сутки жизни. Значимой корреляции между уровнем 
аммиака, полом, гестационным возрастом, массой тела при 
рождении и оценкой по шкале Апгар не выявлено. В первые 
3 сут жизни у детей с ГА не обнаружено специфических из-
менений в неврологическом статусе. При более поздней ма-
нифестации ГА отмечались неврологические нарушения раз-
личной степени выраженности. В отдалённом периоде выяв-
лена существенно большая частота развития неврологических 
нарушений в виде признаков мануальной диспраксии и за-
держки развития экспрессивной речи разной степени тяже-
сти (p < 0,05) у детей с ГА. Значимой ассоциации ГА с часто-
той развития детского церебрального паралича, эпилепсии и 
задержки психомоторного развития не установлено.
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Заключение. Определение уровня аммиака в крови ново-
рождённых, перенёсших асфиксию, имеет важное клиниче-
ское значение и определяет прогноз неврологического раз-
вития ребёнка.

* * *

ПЕРВИЧНАЯ МЫШЕЧНАЯ ДИСТРОФИЯ — 
РЕДКАЯ ВНЕПЕЧЁНОЧНАЯ ПРИЧИНА 
СИНДРОМА ЦИТОЛИЗА В ПРАКТИКЕ  
ДЕТСКОГО ГАСТРОЭНТЕРОЛОГА

Достиев Н.А., Мовсисян Г.Б., Попович С.Г.
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Актуальность. На современном этапе диагностиче-
ский поиск причин изолированного повышения активности 
АЛТ/АСТ должен включать определение уровня креатин-
фосфокиназы (КФК) для исключения различных форм пато-
логии из группы первичных мышечных дистрофий (ПМД). 
Своевременное направление пациентов к неврологу ввиду 
прогрессирующего течения данных болезней и ранней ин-
валидизации позволит оптимизировать оказание им меди-
цинской помощи.

Цель: установить вклад ПМД в структуру причин синдро-
ма цитолиза неясной этиологии и выявить особенности обсле-
дования для раннего выявления данной группы пациентов.

Материалы и методы. Был проведён ретроспективный 
анализ историй болезней 450 больных, поступивших в га-
строэнтерологическое отделение с синдромом цитолиза не-
установленной этиологии за период с января 2015 г. по ав-
густ 2023 г., с целью дообследования и постановки оконча-
тельного диагноза.

Результаты. Из 450 пациентов с криптогенным син-
дромом цитолиза ПМД была выявлена у 9 (2%) больных, из 
них абсолютное большинство — мальчики. Возраст дебю-
та болезни составил 26 мес. Активность КФК на догоспи-
тальном этапе определяли только у 4 из 9 больных детей. 
Предварительные диагнозы включали криптогенный гепа-
тит, аутоиммунный гепатит, герпес-вирусные гепатиты, ге-
патит А, болезнь Вильсона, болезнь Помпе. Медианы лабо-
раторных показателей детей с ПМД на момент первично-
го обследования: активность АСТ 219 ЕД/л, АЛТ 307 ЕД/л, 
КФК 17 367 ЕД/л. Электронейромиография с выявлением 
изменений по мышечному типу была проведена у всех боль-
ных с последующей консультацией невролога и выявлением 
различных симптомов первичного мышечного поражения. 
Медиана возраста постановки диагноза составила 35 мес с 
максимальным периодом диагностического поиска 21 мес. 
ПМД была генетически подтверждена у 100% детей с пре-
обладанием делеций экзонов гена DMD. Спектр мышечных 
дистрофий включал миодистрофию Дюшенна — у 5 (56%) 
детей, миодистрофию Беккера — у 3 (33%), пояснично-ко-
нечностную мышечную дистрофию тип 2А — у 1 (11%).

Заключение. ПМД составляют около 2% в структуре при-
чин криптогенных гипертрансаминаземий. Повышение уров-
ней АЛТ/АСТ в отсутствие признаков заболевания печени 

должно послужить поводом для взятия образцов крови на 
определение активности КФК. Раннее тестирование на КФК 
при синдроме цитолиза неясной этиологии, особенно у маль-
чиков раннего возраста, может уменьшить диагностическую 
задержку для выявления ПМД, обеспечить оптимальное ве-
дение детей и своевременное медико-генетическое консуль-
тирование семей с такими пациентами.

* * *

ОПЫТ ХИРУРГИЧЕСКОГО ЛЕЧЕНИЯ 
РЕКТАЛЬНОГО ПРОЛАПСА У ДЕТЕЙ, 
ОПЕРИРОВАННЫХ ПО ПОВОДУ 
АНОРЕКТАЛЬНЫХ МАЛЬФОРМАЦИЙ
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Актуальность. Ректальный пролапс — одно из самых ча-
стых осложнений у детей, оперированных по поводу анорек-
тальных мальформаций. Частота формирования осложнения 
составляет до 60%. Негативными проявлениями ректального 
пролапса являются усугубление недержания кала, контактная 
кровоточивость, воспаление слизистой оболочки, неэстетиче-
ский вид промежности.

Цель: определить эффективность хирургического лече-
ния детей с ректальным пролапсом.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз результатов лечения детей с ректальным пролапсом, 
прооперированных в отделении общей и плановой хирур-
гии. Выявлено 26 детей с ректальным пролапсом: 18 (69%) 
мальчиков, 7 (31%) девочек. У 16 (61%) детей определялась 
циркулярная форма, у 10 (39%) — сегментарная. 21 (80,7%) 
больному (15 детей с циркулярной и 6 больных с сегмен-
тарной формой) была проведена операция Делорма в нашей 
модификации. У 1 (3,8%) ребёнка установлено сочетание 
пролапса с внесфинктерной дисклокацией кишки, прове-
дена повторная аносфинктеропластика. У 1 (3,8%) ребён-
ка выявлено сочетание пролапса с выраженным стенозом 
кожно-слизистого перехода, потребовавшего расширяющей 
анопластики. У 2 (7,6%) детей была выявлена сегментарная 
форма пролапса с вовлечением менее 1/3 полуокружности, 
выполнено стандартное иссечение избыточной слизистой 
с наложением кожно-слизистых швов. У 1 (3,8%) ребёнка 
выявлена вклиненная форма циркулярного пролапса, по-
требовавшая повторной проктопластики с полнослойным 
иссечением избытка кишки. Через 3 мес были определены 
результаты лечения.

Результаты. У всех детей, оперированных по моди-
фикации операции Делорма, достигнут удовлетворитель-
ный функциональный и эстетический послеоперационный  
результат. Рецидивов пролапса не отмечено. У 17 (81%)  
детей достигнут косметический результат втянутого нео-
ануса. Трём (14%) больным потребовался курс бужирова-
ния неоануса для разрешения умеренно-ригидного стеноза. 
При контрольном УЗИ промежности установлена сохран-
ность сформированной мышечной манжеты без признаков 
нарушения кровотока.
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Заключение. Установлена эффективность модифицирован-
ной операции Делорма для лечения циркулярной и сегментар-
ной форм ректального пролапса. При пролапсе в сочетании 
с внесфинктерной дислокацией кишки требуется повторная 
аносфинктеропластика. Пролапс в сочетании с выраженным 
стенозом кожно-слизистого перехода требует расширяющей 
анопластики. Вклиненный полнослойный пролапс требует по-
вторной проктопластики.

* * *

СОВЕРШЕНСТВОВАНИЕ СТОМАТОЛОГИЧЕСКОЙ 
ПОМОЩИ ДЕТЯМ В СТАЦИОНАРЕ: РЕЗУЛЬТАТЫ 
СОЦИОЛОГИЧЕСКОГО ОПРОСА ВРАЧЕЙ

Дьяконов Ю.М.
Научный руководитель: доктор мед. наук  
Е.В. Антонова
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, стоматологическая помощь, 
доступность, качество

Актуальность. Своевременная диагностика и правиль-
ное лечение являются профилактикой возникновения очагов 
одонтогенной инфекции, что особенно важно для детей с тя-
жёлыми хроническими инвалидизирующими заболеваниями. 
Эти пациенты часто не получают адекватной стоматологиче-
ской помощи по месту жительства и поступают в стационар 
не только в состоянии обострения основного заболевания, но 
и с выраженной стоматологической патологией. Поэтому со-
вершенствование стоматологической помощи в многопро-
фильном детском стационаре — актуальная научно-практи-
ческая задача.

Цель: проанализировать мнение врачей разных специаль-
ностей о доступности и качестве оказания стоматологической 
помощи в многопрофильном детском стационаре.

Материалы и методы. Проведён социологический опрос 
60 врачей круглосуточного стационара. В опросе приняли уча-
стие врачи 11 специальностей в возрасте 24–55 лет, средний 
стаж работы — 12,4 года. Использована разработанная авто-
ром анкета, содержащая 24 вопроса о качестве и доступности 
специализированной стоматологической помощи детям в ус-
ловиях многопрофильного детского стационара.

Результаты. Регулярно направляют пациентов к стома-
тологу 30% врачей, (половина из них — еженедельно), край-
не редко — 50%, не направляют совсем — 16,7%. 68,3% вра-
чей считают, что санация полости рта (кроме острых состоя-
ний) должна быть проведена по месту жительства пациента до 
госпитализации, 16,7% специалистов не согласились с этим, 
остальные участники опроса затруднились с ответом. Удовле-
творённость стоматологической помощью пациентам вырази-
ли 81,7% врачей, остальные затруднились с ответом, возмож-
но, не желая негативно оценивать работу коллег. Основными 
предложениями по улучшению оказания стоматологической 
помощи детям в стационаре были возможность её оказания в 
выходные и праздничные дни (23,3% опрошенных), сокраще-
ние сроков ожидания консультации стоматолога (15%), повы-
шение качества оборудования и расходных материалов (16,7%), 
повышение квалификации стоматологов (3,3%), организацион-
ные мероприятия (23,3%). Плохо информированы о возможно-
стях оказания стоматологической помощи стационарным боль-
ным 16,7% опрошенных.

Заключение. Основными путями совершенствования сто-
матологической помощи детям в стационаре, по мнению вра-
чей, являются организация её оказания в нерабочие дни, улуч-
шение материально-технической базы отделений, повышение 
квалификации стоматологов.

* * *

РЕСТРИКТИВНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ  
С НЕКОМПАКТНЫМ МИОКАРДОМ

Егоренков А.А.
Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
Е.Н. Басаргина 
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, сочетание 
рестриктивного фенотипа кардиомиопатии  
с некомпактным миокардом

Актуальность. В данном клиническом случае описыва-
ется редкое сочетание рестриктивного фенотипа кардиомио-
патии с некомпактным миокардом (НМ) левого желудочка и 
аутовоспалительным заболеванием.

Описание клинического случая. Девочка, 17 лет. Наслед-
ственность по заболеваниям сердца отягощена — дилатаци-
онная кардиомиопатия и НМ у матери, ишемическая болезнь 
сердца у бабушки по линии матери. Молекулярно-генетиче-
ское исследование: нуклеотидный вариант в гене DSG2, унас-
ледованный от матери. Впервые в возрасте 5 лет при плановом 
ЭхоКГ были выявлены признаки НМ. При обследовании в от-
делении кардиологии выявлено ремоделирование левых камер 
сердца без нарушений сократительной способности миокарда, 
нарушение диастолической функции по рестриктивному типу. 
При МРТ сердца — признаки НМ, фиброзных изменений нет. 
Инициирована терапия хронической сердечной недостаточно-
сти (ХСН) — иАПФ с заменой на антагонисты рецепторов АТ 
II (АРА II), или сартаны, β-блокаторы. С 7 лет у больной по-
явилась тенденция к увеличению размера левого предсердия 
(ЛП). При сцинтиграфии миокарда выявлены участки гипоки-
неза в области верхушки и средне-апикальных отделах, фрак-
ция выброса (ФВ) 52%. В возрасте 10 лет левая атриомегалия, 
Z-score 3,4, умеренное снижение ФВ 54%, повышение марке-
ра сердечной недостаточности NTproBNP до 1630 пг/мл. В те-
рапии добавлен петлевой диуретик. При МРТ в 12 лет — сфе-
ризация левого желудочка, увеличение объёма ЛП, ФВ 65%, 
уровень снизился NTproBNP до 595 пг/мл. В 15 лет появилась 
боль в левом коленном суставе, приступы затруднённого ды-
хания, сопровождающиеся лихорадкой, кашлем с розовой мо-
кротой, диагностировано недифференцированное аутовоспа-
лительное заболевание. На фоне гормональной терапии в те-
чение года достигнута ремиссия. При обследовании в 16 лет 
по ЭхоКГ выявлены признаки высокой лёгочной гипертензии 
80 мм рт. ст., расширение обоих предсердий, нарастание кон-
центрации NTproBNP до 1700 пг/мл. На фоне терапии через 
год сохраняются признаки лёгочной гипертензии, левая атри-
омегалия и ремоделирование правых камер сердца. Ребенку 
с генетически детерминированной кардиомиопатией, учиты-
вая отсутствие значимой динамики в течении заболевания, по 
жизненным показаниям подключен препарат из группы инги-
биторов натрий-глюкозного котранспортёра 2 типа (иНГЛТ-2) 
— дапаглифлозин в составе терапии ХСН.
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Заключение. Сопутствующее аутовоспалительное заболе-
вание может быть фактором риска, ухудшающим течение бо-
лезни сердца. Данный вариант кардиомиопатии с мутацией в 
гене DSG2 и рестриктивным типом гемодинамики, учитывая 
имеющийся фактор риска, требует дальнейшего мониторинга 
и продолжения комбинированной терапии ХСН.

* * *

ЭФФЕКТИВНОСТЬ ГЕННО-ИНЖЕНЕРНОЙ 
БИОЛОГИЧЕСКОЙ ТЕРАПИИ ХРОНИЧЕСКОЙ 
СПОНТАННОЙ КРАПИВНИЦЫ У ДЕТЕЙ

Ерешко О.А., Вязанкина С.С., Ясаков Д.С.
Научные руководители: доктор мед. наук, проф. 
Н.Н. Мурашкин, доктор мед. наук С.Г. Макарова
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, хроническая крапивница 

Актуальность. Резистентность к традиционным мето-
дам терапии, развитие осложнений на фоне приёма иммуно-
депрессантов делают необходимым поиск новых подходов к 
лечению хронической спонтанной крапивницы (ХСК) у детей. 
Омали зумаб одобрен в качестве второй линии терапии ХСК с 
12 лет, однако данных по безопасности и эффективности его 
применения недостаточно. Симптомы ХСК нередко манифе-
стируют у детей младшего школьного возраста, затрудняя ле-
чение и снижая качество жизни.

Цель: определить эффективность и безопасность ома-
лизумаба у детей младшего школьного возраста и подрост-
ков с ХСК.

Материалы и методы. Проведено наблюдательное ис-
следование с включением 25 пациентов с ХСК в возрасте 
6–17 лет. Из них 13 (52%) детей — в возрасте 6–12 лет, сред-
ний возраст 8,00 ± 0,97 лет. Омализумаб назначался всем де-
тям в дозе 300 мг каждые 4 нед, детям младше 12 лет — по-
сле подписания информированного согласия и врачебной ко-
миссии. Проведена оценка эффективности (с применением 
опросника UAS7) и безопасности терапии.

Результаты. Минимальная длительность курса тера-
пии — 6 мес, сроки наступления клинического эффекта пре-
парата различались. У 10 (40%) пациентов полный ответ на 
лечение был отмечен уже после 1-й инъекции, у 10 (40%) де-
тей — был отсроченным (от 3 до 7 мес). У 5 (20%) больных 
сохранялось лёгкое течение ХСК по UAS7. Через 6 мес ген-
но-инженерной биологической терапии (ГИБТ) ХСК у всех 
больных уменьшилась активность заболевания, отсутствие 
симптомов наблюдалось у 20 (80%) детей. У 1 (4%) пациен-
та через 4 мес после завершения лечения зафиксировано обо-
стрение ХСК, потребовавшее применения системных глюко-
кортикостероидов и возобновления биологической терапии. 
У 16 (64%) детей на фоне ремиссии сроки применения ГИБТ 
были пролонгированы ввиду наличия факторов, утяжеляю-
щих прогноз заболевания (сопутствующие ангиоотеки, инду-
цированная крапивница, базо- и эозинопения, аутоимунный 
тиреоидит). Спустя 1 год полной ремиссии, на фоне терапии 
омализумабом, значимое обострение, требующее увеличения 
объёма ГИБТ, зафиксировано у 1 (4%) ребенка. Ни у одного 
из пациентов нежелательных реакций, связанных с введени-
ем омализумаба, не отмечено.

Заключение. Омализумаб в стандартной терапии у детей с 
ХСК с 12 лет и младшего школьного возраста (off label) спо-

собствует достижению полной ремиссии и значительно умень-
шает выраженность симптомов заболевания, не вызывая об-
щих и местных нежелательных явлений.

* * *

ТЕРАПЕВТИЧЕСКАЯ ГИПОТЕРМИЯ У ПОЗДНЕГО 
НЕДОНОШЕННОГО РЕБЁНКА С ГИПОКСИЧЕСКИ-
ИШЕМИЧЕСКИМ ПОРАЖЕНИЕМ ГОЛОВНОГО 
МОЗГА 

Журавлева И.В. 
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Российский национальный исследовательский 
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Ключевые слова: клинический случай, недоношенные 
дети, гипоксически-ишемические поражения головного 
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Актуальность. У поздних недоношенных детей (ПН) ча-
стота гипоксически-ишемических поражений головного моз-
га составляет 15,7 : 1000. С целью улучшения исходов нерв-
но-психического развития может использоваться терапевти-
ческая гипотермия (ТГ), рекомендованная детям с массой 
тела при рождении ≥ 1800 г и гестационным возрастом (ГВ) 
≥ 35 нед. ТГ следует начать до 6-го часа жизни и проводить 
не менее 72 ч.

Описание клинического случая. Ребёнок М. от 4-х опера-
тивных родов с гестационным возрастом 36 нед. Масса тела 
при рождении 2560 г, длина тела 48 см, окружности головы 
32 см, груди 30 см, оценка по шкале Апгар 1/3/5 баллов. Со-
стояние после рождения тяжёлое, обусловленное асфиксией,  
кардиореспираторной депрессией, судорожным синдромом. 
Выявлены ультразвуковые признаки гипоксически-ишеми-
ческого поражения головного мозга, рентгеновские призна-
ки правосторонней полисегментарной пневмонии, некро-
тизирующего энтероколита (НЭК) 1Б стадии. Лаборатор-
но: анемия (гемоглобин 93 г/л), признаки ДВС-синдрома 
(АЧТВ 25 с, D-димер 9070 нг/мл), маркеры воспаления (ней-
трофильный лейкоцитоз, СРБ 69,7 мг/л). Декомпенсирован-
ный смешанный ацидоз (pH 6,9), гипоксически-ишемиче-
ская энцефалопатия 2 степени по Sarnat, аргументировали 
незамедлительное проведение ТГ. Лечение также включа-
ло респираторную поддержку, антибактериальную, инфу-
зионную, гемостатическую, противосудорожную терапию, 
парентеральное питание, эритропоэтин. Минимальное эн-
теральное питание с 10-х суток жизни с последующим бы-
стрым наращиванием объёмов. Пневмония разрешилась, 
явления НЭК были купированы. Ребёнок прибавлял в мас-
се, судороги отсутствовали. Выписан на 25-е сутки жизни 
в удовлетворительном состоянии под наблюдение участко-
вого педиатра и невролога. 

При обследовании на 44-й неделе постконцептуального 
возраста структурной патологии и судорожной активности 
головного мозга не выявлено. В скоррегированном возрасте 
12 мес масса тела 10,5 кг, длина тела 76 см. Оценка по шка-
лам психомоторного развития в пределах средних значений.

Заключение. У поздних недоношенных детей быстро фор-
мируются ранние формы неонатальной патологии (асфиксия, 
врождённая пневмония, НЭК) на фоне морфофункциональной 
незрелости, которые являются ведущими факторами наруше-
ний психомоторного развития ребёнка. Терапевтическая ги-
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потермия, наряду с борьбой с тканевой гипоксией, улучшает 
показатели неонатальных и отдалённых исходов. 

* * *

ОСТРЫЙ ЛИМФОБЛАСТНЫЙ ЛЕЙКОЗ, 
ДЕБЮТИРОВАВШИЙ ПОД МАСКОЙ ТЯЖЁЛОЙ 
РЕСПИРАТОРНО-ВИРУСНОЙ ИНФЕКЦИИ

Журина А.А.
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Ключевые слова: клинический случай, острый 
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Актуальность. Острый лимфобластный лейкоз (ОЛЛ) за-
нимает особое место в педиатрической практике. Из-за неспе-
цифической клинической картины болезнь длительное время 
протекает под «маской» различных форм патологии. Актуаль-
ность темы обусловлена важностью своевременной диагности-
ки, высокой степенью инвалидизации и возможностью леталь-
ного исхода, особенно в сочетании с отягощённым анамнезом.

Описание клинического случая. Больной Д., 15 лет, посту-
пил в инфекционное отделение с жалобами на ежедневное по-
вышение температуры тела до 39,0оС в течение 3 нед, одышку 
при ходьбе, слабость, озноб. Самостоятельно проводил симпто-
матическую и антибактериальную терапию без эффекта. На-
блюдается у невролога по поводу минимальной мозговой дис-
функции, депрессивного эпизода и объёмного образования го-
ловного мозга; у эндокринолога — по поводу абдоминального 
ожирения IV степени, метаболического синдрома, гиперинсу-
линемии, гиперурикемии. Рекомендованную терапию по пово-
ду данных состояний принимал нерегулярно. Проживает в Мо-
скве с мамой (инвалид). При первичном осмотре: кожа бледная, 
множественные точечные геморрагии на лице и теле, избы-
точно развитая подкожная жировая клетчатка, фолликулярная 
гиперплазия задней стенки глотки, гиперемия нёбных дужек. 
Печень выступает из-под края рёберной дуги на 5 см, селезен-
ка — на 4 см. На момент поступления в стационар в клиниче-
ском анализе крови: лейкоцитоз 87,4 × 109/л с преобладанием 
лимфоцитов 54,9 × 109/л (62,8%), бластные клетки 94%, тром-
боцитопения 14 × 109/л, эритроцитопения 2,56 × 109/л, сниже-
ние гемоглобина до 69 г/л. На основании полученных данных 
был заподозрен дебют острого лейкоза неуточнённого клеточ-
ного типа. Для дальнейшей диагностики и лечения подросток 
был переведён в отделение онкогематологии Морозовской ДГ-
КБ, но в связи с положительным тестом на грипп переведён в 
ДГКБ № 9 им. Г.Н. Сперанского. Пациенту дважды проведена 
трансфузия эритроцитарной взвеси в объёме 620 мл и тромбо-
концентрата. Назначена антибактериальная и противовоспали-
тельная терапия, форсированный диурез. После лечения вновь 
переведен в Морозовскую ДГКБ, где после дообследования 
был установлен диагноз: ОЛЛ В-II иммунологический вариант. 

Заключение. Онкологические заболевания у детей всег-
да требуют настороженности со стороны врача. Отсутствие 
типичной клинической картины в первые дни болезни может 
быть признаком развития онкологической патологии под ма-
ской тяжёлого течения респираторно-вирусных заболеваний.

* * *

НОВОРОЖДЁННЫЙ РЕБЁНОК С СИНДРОМОМ 
PURA

Забудкина В.В., Харитонова Н.А.
Научный руководитель: канд. мед. наук  
М.А. Басаргина
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей, Москва, Россия
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Актуальность. Синдром PURA — редкое генетическое за-
болевание, ассоциированное с мутацией в гене PURA, характе-
ризуется умственной отсталостью, гипотонией, гипотермией,  
повышенной сонливостью, дисфагией, апноэ, судорогами, гор-
мональными нарушениями. 

Описание клинического случая. Пациент Г. поступил в от-
деление в возрасте 1,5 мес. Из анамнеза установлено: маль-
чик от 5-й беременности (1 ребёнок в семье здоров), проте-
кавшей на фоне умеренного многоводия, 2-х оперативных ро-
дов в срок. Масса тела при рождении 2960 г, длина тела 53 см, 
оценка по шкале Апгар 7/8 баллов. На 3-м часу жизни ребён-
ка — развитие дыхательной недостаточности II степени, вя-
лое сосание, срыгивания, мышечная гипотония. Со 2-х суток 
жизни появились приступы апноэ, сопровождающиеся сни-
жением ЧСС, мышечного тонуса и сухожильных рефлексов. 
При поступлении в неврологическом статусе преобладали вя-
лость, мышечная гипотония, снижение сухожильных рефлек-
сов. Отмечались эпизоды апноэ с развитием генерализованно-
го цианоза, уменьшением сатурации до 40–50%, снижением 
частоты дыхания до 13 в минуту и ЧСС до 83/мин, купиру-
ющиеся при тактильной стимуляции. При электронейромио-
графии выявлен вариант нормы. При нейросонографии уста-
новлены постгипоксические изменения. При МРТ головного 
мозга патологии не обнаружено. При кардиореспираторном 
мониторинге выявлены признаки синдрома обструктивного 
апноэ сна тяжёлой степени, уменьшение среднего уровня са-
турации. При видео-ЭЭГ-мониторинге были установлены эпи-
зоды кратковременной остановки дыхания, при этом отмеча-
лась исходная фоновая активность, без отчётливого формиро-
вания иктального паттерна. Эпилептический генез исключён. 
При КТ органов грудной клетки не выявлено пороков разви-
тия магистральных сосудов грудной полости и шеи. Данных 
о наличии компрессии или сужения воздухоносных путей нет. 
При холтеровском мониторировании ЭКГ были выявлены па-
роксизмальная наджелудочковая тахикардия, наджелудочковая 
экстрасистолия IV градации по Lown, синоатриальная блокада 
II степени. При ЭхоКГ был определён дефект межпредсерд-
ной перегородки 8 мм. При УЗИ органов брюшной полости и 
рентгенографии желудка с контрастированием выявлена га-
строрефлюксная болезнь III степени. При молекулярно-гене-
тическом анализе в экзоне 01 гена PURA (OMIM 600473) вы-
явлен нуклеотидный вариант c/466dup (chr5^140114646C > 
CT;G;NM_005859.5) в гетерозиготном состоянии, приводя-
щий к сдвигу рамки считывания p.Y156Lfs*45, не описанный 
в контрольной выборке gnomAD, v2.1.1. Данная мутация у ро-
дителей не обнаружена. Выставлен диагноз: Синдром PURA. 
Согласно данным фонда синдрома PURA в мире зарегистри-
ровано не более 500 случаев заболевания.

Заключение. Описанный клинический случай представ-
ляет интерес как для педиатров и неврологов, так и для вра-
чей смежных специальностей. 

* * *
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Актуальность. Синдром Бланда–Уайта–Гарлянда 
(СБУГ) — редкий врождённый порок сердца, заключающий-
ся в аномальном отхождении левой коронарной артерии (ЛКА) 
сердца от лёгочной артерии (ЛА). Частота встречаемости в 
структуре всех врождённых пороков сердца составляет 0,24–
0,46%. Клинические симптомы манифестируют уже в первые 
месяцы жизни и связаны с ишемией миокарда.

Описание клинического случая. Девочка, 3 мес, рождена 
от 5-й беременности, 3-х срочных родов на сроке 40 нед. При 
рождении масса тела 4190 г, оценка по шкале Апгар 7/8 бал-
лов. Беременность протекала на фоне отягощенного акушер-
ского анамнеза, риска внутриутробной инфекции. При рожде-
нии наблюдалась дыхательная недостаточность, купирована 
респираторной терапией в ОРИТН. Амбулаторно дважды про-
водилась ЭхоКГ (в заключении: открытое овальное окно, от-
крытый аортальный проток). 

В возрасте 3 мес было проведено обследование в ДРКБ 
МЗ РТ перед проведением хирургического вмешательства по 
поводу гемангиомы. При ЭхоКГ выявлено аномальное отхож-
дение ЛКА от ствола ЛА. Правая коронарная артерия распо-
ложена в типичном месте, расширена до 2 мм (Z-score +5,24), 
ЛКА в типичном месте не визуализируется. ЛКА отходит от 
передней поверхности ЛА на 8 мм выше клапана диаметром 
2,5 мм (Z-score +2,91). Визуализируются множественные ко-
ронарные перетоки на верхушке правого желудочка по перед-
ней стенке и межжелудочковой перегородке. Конечно-диасто-
лический размер 25 мм. Фракция выброса по Тейхольц 60%. 
По cito ребёнок был осмотрен детским кардиологом и госпи-
тализирован в кардиохирургическое отделение ДРКБ МЗ РТ. 
При тщательном сборе анамнеза было выявлено, что у ре-
бёнка с рождения наблюдалась одышка при кормлении, ку-
шал с перерывами. 

Была проведена реимплантация ЛКА в аорту в условиях 
искусственного кровообращения. Интраоперационно: на пе-
редней поверхности правого желудочка множественные ар-
териальные извитые сосуды (ветви правой коронарной арте-
рии), коллатерали. На 0,5 см выше клапанного кольца ЛА от 
её заднелатеральной поверхности отходит ЛКА. 

После хирургической коррекции состояние пациентки 
удовлетворительное. По данным ЭхоКГ: фракция выброса 
ЛЖ 59%, кровоток по ЛКА антеградный.

В заключение необходимо отметить, что СБУГ не имеет 
специфических клинических проявлений, и важная роль в ди-
агностике данного порока отводится визуализирующим мето-
дам диагностики. При проведении ЭхоКГ необходимо обра-
щать более тщательное внимание на множественные коронар-
ные перетоки на межжелудочковой перегородке и нетипично 
расширенный ствол правой коронарной артерии. Благодаря 
своевременной диагностике СБУГ можно добиться наиболее 
раннего хирургического вмешательства и коррекции порока.

* * *

ЭОЗИНОФИЛЬНЫЙ ЭЗОФАГИТ — ТРУДНЫЙ 
ПУТЬ К РЕМИССИИ
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эзофагит, критерии

Актуальность. Эозинофильный эзофагит (ЭоЭ) — хро-
ническое медленно-прогрессирующее иммуноопосредованное 
заболевание пищевода. Критериями для постановки диагно-
за являются клиника дисфагии и гистологические критерии 
воспаления с преобладанием эозинофильной инфильтрации 
слизистой оболочки > 15 на поле высокой мощности в ≥ 1 об-
разце биопсии.

Описание клинического случая. Мальчик, 17 лет, от 1-й 
беременности, 1-х срочных родов. Со слов мамы, с раннего 
возраста у ребенка частая рвота, которую связывали с пери-
натальной патологией ЦНС. Впервые обратился к гастроэнте-
рологу в возрасте 10 лет, проведена фиброгастродуоденоско-
пия (ФГДС), где впервые был заподозрен ЭоЭ, данных гисто-
логии нет. В возрасте 13 лет ребёнок был госпитализирован в 
диагностическое отделение из-за приёма омепразола, биопсию 
не проводили. Через несколько месяцев ребёнок повторно был 
госпитализирован в стационар, где была проведена ФГДС с 
биопсией, диагноз ЭоЭ подтвердился. В течение нескольких 
месяцев получал терапию омепразолом (1-я линия терапии) 
без эффекта. В связи с аллергической реакцией на некоторые 
продукты (куриное яйцо, курица, молочные продукты) был 
взят анализ на определение выявленных специфических IgE, 
на основании которых аллергия подтвердилась и была на-
значена элиминационная диета. На фоне приёма будесонида  
(2-я линия терапии) отмечался клинически значимый эффект: 
отсутствие симптоматики дисфагии, отсутствие эозинофиль-
ной инфильтрации в слизистой оболочке пищевода. Однако 
на фоне генерализованной лимфоаденопатии будесонид был 
отменён, пациент продолжал получать омепразол и соблюдал 
диету. На фоне отмены будесонида произошло возобновление 
симптоматики и эозинофильной инфильтрации пищевода. По-
сле консультации с онкологом приём будесонида был возоб-
новлён, в январе 2024 г. планируется плановая госпитализа-
ция для оценки эффективности терапии.

Заключение. Несмотря на кажущуюся лёгкость клиниче-
ских симптомов и большие возможности современных мето-
дов диагностики, путь к диагнозу ЭоЭ может занимать годы. 
Ещё сложнее достичь ремиссии на фоне проводимой терапии, 
т. к. ЭоЭ является многофакторным заболеванием, на ремис-
сию которого оказывают влияние сопутствующая атопия, ге-
нетическая предрасположенность, факторы окружающей сре-
ды, клеточная патология и пол ребёнка.

* * *
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Актуальность. Болезнь Крона (БК) — воспалительное за-
болевание кишечника, характеризующееся хроническим вос-
палением желудочно-кишечного тракта. При осложнённом те-
чении БК применяются хирургические методы лечения, в том 
числе стомирование. Отсутствие единого алгоритма по выве-
дению кишечной стомы у детей с БК является актуальным во-
просом детской хирургии.

Цель: обосновать необходимость комплексного обследо-
вания детей с БК при ургентных состояниях.

Материалы и методы. Обследованы 25 детей в возрасте 
7,5–17,5 лет (мальчиков было в 2 раза больше, чем девочек) с 
подтверждённым диагнозом БК, стомирование которым вы-
полнялось в связи с ургентными состояниями. 12 детей были 
стомированы по месту жительства. 13 больных стомированы 
в хирургическом отделении центра. У всех больных опреде-
ляли клиническую и эндоскопическую активность БК и ис-
пользовали методы визуализации, по данным которых опре-
деляли показания к хирургическому лечению.

Результаты. У 3 больных с выраженными высокодеструк-
тивными поражениями перианальной области без стриктур 
дистальных отделов толстого кишечника при изолированном 
поражении илеоцекального угла выводили одноствольную 
илеостому методом Брука. У 5 больных в связи с наличием 
супрастенотического расширения и гипертрофированной ки-
шечной стенки илеостому формировали усовершенствован-
ным методом Брука с более высоким расположением стомы 
над уровнем кожи. Двуствольная илеостома для санации и 
дальнейшего контроля воспалительных изменений в отклю-
чённой толстой кишке была выведена у 5 детей с выражен-
ным поражением толстой кишки и наличием стриктур. Всем 
больным, стомирование которым выполнялось по месту жи-
тельства без комплексного обследования, в связи с сохраняю-
щейся клинической и эндоскопической активностью БК по-
требовалось повторное оперативное вмешательство — устра-
нение воспалительного очага, 7 детям — с дополнительной 
реконструкцией кишечной стомы.

Заключение. Объём хирургического лечения у детей с БК 
определяется данными дополнительных инструментальных 
методов обследования. Выбор метода и вида кишечной сто-
мы зависит от выраженности и локализации воспалительно-
го процесса, наличия перианальных изменений и особенно-
стей кишечной стенки. Правильно выбранная хирургическая 
тактика даёт возможность раннего назначения специфической 
терапии, наступления ремиссии и реабилитации больных.

* * *
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КРОНА

Зенкова К.И.
Научный руководитель: доктор мед. наук  
В.А. Скворцова
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, болезнь Крона, нутритивный 
статус 

Актуальность. Установлено, что на момент постановки 
диагноза 32% детей c болезнью Крона (БК) имеют сниженный 
индекс массы тела (ИМТ), и 10% отстают в росте. 

Цель: определить нутритивный статус детей с БК.
Материалы и методы. Обследованы 95 детей с БК в воз-

расте 7–17 лет, находившихся на стационарном лечении в га-
строэнтерологическом отделении. Определяли антропометри-
ческие показатели и показатели состава тела с помощью ме-
тода биоэлектрической импедансометрии.

Результаты. У 49 детей на момент обследования отме-
чались ремиссия или низкая активность БК, у 40 детей бы-
ло выявлено обострение средней степени тяжести и у 6 де-
тей — тяжёлая атака БК. При этом дефицит массы отмечал-
ся у 51 ребёнка: тяжёлая степень недостаточности питания 
(НП) (Z-score < –3) — у 11 больных, умеренный дефицит 
(–3 < Z-score < –2) — у 8, лёгкая НП — у 32. У 6 детей уста-
новлена избыточная масса тела, в том числе ожирение у 2 де-
тей. Выраженное отставание в росте (Z-score < –2) выявлено 
у 3 детей, показатели –2 < Z-score < –1 — у 16, у остальных 
детей отмечались нормальный рост либо высокорослость. 
Оценка состава тела показала повышенное содержание жи-
ровой ткани (ЖМ%) у 36,4% детей в группе с тяжёлой степе-
нью НП, у 44,4% — с умеренной, у 46,9% — с лёгкой. Сре-
ди пациентов с нормальными или повышенными значениями 
ИМТ увеличение ЖМ% было выявлено у 72 и 100% соответ-
ственно. Не установлено значимых различий по ЖМ% в зави-
симости от активности заболевания. Снижение активной кле-
точной массы и показателя фазового угла выявлялось преиму-
щественно у больных с высокой или умеренной клинической 
активностью БК по шкале PCDAI.

Заключение. Установлена высокая частота патологических 
изменений состава тела у детей с БК в виде повышения отно-
сительного содержания жировой массы, в том числе у детей со 
значительно сниженным ИМТ, а также уменьшение доли ак-
тивной клеточной массы и фазового угла, что характерно для 
хронических болезней у детей с усилением катаболических 
процессов. Выявленные изменения свидетельствуют о том, что 
важными частями наблюдения больных с БК являются адек-
ватная нутритивная поддержка и регулярный мониторинг ан-
тропометрических показателей и состава тела.

* * *
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Актуальность. Наследственная тирозинемия 1 типа 
(НТ1) — орфанное заболевание с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, которое характеризуется дефицитом фу-
марилацетоацетатгидролазы (FAH), гетерогенностью прояв-
лений и мультисистемностью поражений с высоким риском 
формирования цирроза печени и гепатоцеллюлярной карцино-
мы. Прогрессирующая мышечная дистрофия Дюшенна — на-
следственное, Х-сцепленное нервно-мышечное заболевание, 
обычно поражающее мальчиков и приводящее к их ранней ин-
валидизации. Учитывая тяжесть заболеваний и общность син-
дрома цитолиза, постановка диагноза требует мультидисци-
плинарного подхода. В литературе не описано случаев соче-
тания данных редких патологий у одного ребенка.

Описание клинического случая. Мальчик, 12 мес, посту-
пил в гастроэнтерологическое отделение с жалобами на уве-
личение живота, отставание в психомоторном развитии, низ-
кие темпы прибавки массы тела, повышение активности АСТ 
до 12 норм, АЛТ — до 8 норм. При осмотре: гепатоспленоме-
галия, диффузная мышечная гипотония, задержка физическо-
го и моторного развития. Помимо цитолиза, отмечался син-
дром холестаза, повышение уровней АФП 182 424 МЕД/мл и 
КФК 6 479,66 ЕД/л, гипокоагуляция, эпизоды гипогликемии. 
По данным инструментальных исследований выявлен цир-
роз печени. Проводился диагностический поиск между тиро-
зинемией, болезнями нарушения гликозилирования, гликоге-
новой болезнью и первичной мышечной патологией. Повы-
шение концентраций тирозина и сукцинилацетона в крови и 
выявление мутации chr15:80472530C>T в гомозиготном со-
стоянии в гене FAH подтвердило диагноз НТ1. Назначены те-
рапия нитизиноном и аминокислотная смесь без фенилалани-
на и тирозина. Учитывая высокие значения активности КФК, 
мышечную гипотонию, изменения при электронейромиогра-
фии, было проведено молекулярно-генетическое исследование 
для исключения первичного мышечного поражения — выяв-
лена дупликация экзона 02 гена DMD в гемизиготном состоя-
нии, описанная ранее у пациентов с миодистрофией Дюшен-
на. Таким образом, на основании комплексного обследования 
выявлено сочетание двух редких наследственных заболева-
ний, определяющих прогноз для жизни и мониторинг ребёнка.

Заключение. При выявлении синдрома цитолиза, который 
может быть обусловлен как поражением печени, так и первич-
ной мышечной патологией, крайне важным является соблю-
дение алгоритма диагностического поиска. Раннее выявление 
сочетания двух хронических редких заболеваний позволяет 
подобрать адекватную терапию, сформировать дальнейшую 
тактику ведения пациента и реализовать алгоритм обследова-
ния членов его семьи.

* * *
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Актуальность. Динамическое мониторирование локаль-
ных данных об этиологической структуре возбудителей вне-
больничных инфекций мочевых путей (ИМВП) в отделениях 
хирургического профиля и центре детской урологии, андро-
логии и нефрологии представляется необходимым.

Цель: определить динамику антибиотикорезистентности 
возбудителей ИМВП у детей

Материалы и методы. В 2018 г. получен 301 изолят, в 
2022 г. — 207 изолятов из мочи пациентов отделения гной-
ной хирургии, хирургического отделения, центра детской 
урологии, андрологии и нефрологии. Чувствительность опре-
деляли по протоколам EUCAST в 2018 г. — с использовани-
ем тест-систем «Oxoid», в 2022 г. — тест-систем «Bio-Rad», 
«Erba Mannheim». Для сравнения использовали данные меж-
дународного исследования «ДАРМИС», клинических реко-
мендаций «Инфекция мочевыводящих путей у детей» (2021). 

Результаты. Выделенные возбудители ИМВП в 2022 г.: 
энтеробактерии — 43%, неферментирующие грамотрицатель-
ные бактерии — 19%, стафилококки — 8%, энтерококки — 
38%. В группе энтеробактерий: E. сoli — 78%, Klebsiella — 
18%, Proteus — 1,4%, Enterobacter — 3%. Чувствительность 
E. сoli к антибактериальным препаратам в 2018 и 2022 гг.: ам-
пициллин — 42,9 и 12,3%, амоксициллин/клавуланат — 83,8 и 
45,3%, цефепим — 77,1 и 58,5%, цефотаксим — 76,2 и 61,5%, 
цефоперазон/сульбактам — 100 и 96,9%, гентамицин — 94,3 и 
90,8%, амикацин — 97,1 и 96,9%, фосфомицин — 100 и 95,3%, 
ципрофлоксацин — 81 и 81,5%, нитрофурантоин — 94,7 и 
100%, меропенем — 100 и 100% соответственно.

Заключение. Лидирующее место в структуре возбудителей 
внебольничных ИМВП по данным локального мониторинга в 
2022 г. занимала E. coli (78%). Практически 90% выделенных 
изолятов E. coli резистентны к ампициллину, что соотносит-
ся с общероссийскими данными по антибиотикорезистентно-
сти микроорганизмов. За 2018–2022 гг. почти в 2 раза снизи-
лась локальная чувствительность к амоксициллину/клавула-
нату, на 18,6% — к цефалоспоринам (к цефепиму — на 18,6%, 
к цефотаксиму — на 14,7%). Полученные данные необходимо 
учитывать при разработке локальных алгоритмов антибиоти-
котерапии ИМВП у детей.

* * *
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Актуальность. У пациентов с синдромом Хантера часто 
встречается хроническая сиалорея. В настоящее время лече-
ние сиалореи при синдроме Хантера остаётся актуальной за-
дачей, т.к. обычно не поддаётся стандартным методам лече-
ния, таким как логопедический массаж, поведенческая те-
рапия, применение пероральных препаратов. С 2021 г. для 
препарата инкоботулотоксина (ИБТА) зарегистрировано но-
вое показание «хроническая сиалорея у детей в возрасте от 2 
до 18 лет», что стало возможным после публикации результа-
тов многоцентрового плацебо-контролируемого лонгитудиаль-
ного клинического исследования, показавшего высокую эф-
фективность и безопасность данной терапии. Это расширило 
возможности лечения детей с разными формами патологии, 
сопровождающимися сиалореей.

Описание клинического случая. В отделении психоневро-
логии и нейрореабилитации наблюдается ребёнок с диагно-
зом мукополисахаридоз II типа (синдром Хантера). В возрас-
те 1 год 8 мес диагноз был подтверждён результатами энзимо-
диагностики (МГНЦ) и молекулярно-генетическим методом. 
Ребёнок получает ферментозаместительную терапию препа-
ратом Idursulfatase (элапраза), переносимость удовлетвори-
тельная. При оценке по шкале Drooling Impact Scale (DIS) от 
28.04.2023 ребёнок набрал 89 баллов. Специалистами отделе-
ния было решено провести инъекции ИБТА (ксеомин) в око-
лоушные и подчелюстные железы с двух сторон в суммарной 
дозе 75 ЕД (2,0 ЕД/кг массы тела) в соответствии с рекомен-
дациями инструкции по медицинскому применению препара-
та. Через 2 нед отмечался значимый клинический эффект в ви-
де уменьшения саливации. Оценка по шкале DIS стала мень-
ше — 42 балла. Длительность эффекта сохранялась 4,5 мес, 
после чего проявления сиалореи вновь усилились. При оцен-
ке по шкале DIS значения составили 90 баллов, было приня-
то решение о повторном проведении ботулинотерапии в том 
же объёме. При контрольном осмотре через 2 нед оценка по 
шкале DIS снизилась до 36 баллов. Мама отмечала значимое 
уменьшение сиалореи, улучшение качества сна, увеличение 
интервалов между санациями, отсутствие аспираций, умень-
шения периорального дерматита. 

Заключение. Инъекции ИБТА в околоушные и подчелюст-
ные железы является эффективным средством контроля избы-
точного слюнотечения даже у пациентов с тяжёлой формой 
мукополисахаридоза II типа, что улучшает качество жизни. 
Необходимы повторные инъекции ИБТА для поддержания 
эффекта данного вида терапии.

* * *
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Актуальность. Тирозинемия 1 типа — орфанное заболе-
вание с аутосомно-рецессивным наследованием, связанное с 
нарушением обмена тирозина вследствие мутации в гене FAH. 
Частота встречаемости — 1 : 100 000 новорождённых. Острая 
форма тирозинемии 1 типа дебютирует уже к 1 мес жизни но-
ворождённого и характеризуется прогрессирующим пораже-
нием печени, вплоть до цирроза. При отсутствии лечения при-
водит к летальному исходу в течение 1-го года жизни.

Описание клинического случая. Девочка М. рождена в 
2020 г. в близкородственном браке. Ребенок от 4-й беременно-
сти, 4-х родов на 35/6 неделе гестации. При рождении масса 
тела 3500 г, длина тела 50 см, оценка по шкале Апгар 5/6 бал-
лов. Постнатально состояние ребёнка тяжёлое, что обуслов-
лено выраженными кардиореспираторными расстройствами 
и угнетением ЦНС. При осмотре обращали на себя внимание 
множественные стигмы дизэмбриогенеза, порок развития ли-
цевого отдела черепа, повышенная кровоточивость. До 12 сут 
жизни девочке оказывали респираторную и кардиотоническую 
поддержку. При обследовании были установлены множествен-
ные врождённые пороки головного мозга, диагностирован 
синдром Денди–Уокера. На 15-е сутки жизни впервые выяв-
лен судорожный синдром. Девочка часто, обильно срыгивала, 
не прибавляла в массе. Проведён селективный неонатальный 
скрининг, установлено повышение содержания сукцинилаце-
тона. В возрасте 1 мес больной установлен диагноз: тирози-
немиия 1 типа, назначена элиминационная диета и патогене-
тическая терапия нитизиноном с положительным эффектом. 
Состояние было стабилизировано, и в возрасте 2,5 мес девоч-
ка выписана домой. В дальнейшем неоднократно была госпи-
тализирована с жалобами на обильное срыгивание, рвоту, ди-
арею. Ухудшение состояния было вызвано нерегулярным при-
ёмом нитизинона. Лабораторно выявлены признаки цитолиза, 
холестаза, нарушения синтетической функции печени. Доза 
нитизинона была скорректирована, налажен режим приёма. 
Девочка выписана домой в удовлетворительном состоянии. 

Заключение. Тяжёлое течение тирозинемии 1 типа может 
быть обусловлено наличием сопутствующих пороков развития 
ЦНС. Однако ранняя диагностика, своевременно начатая эли-
минационная диета и приём нитизинона значительно улучша-
ют прогноз заболевания, несмотря на сочетанную патологию. 

* * *
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Актуальность. Ветряная оспа — вирусная инфекция, 
представляет опасность для детей с иммунокомпрометиро-
ванным фоном в связи с риском развития тяжёлых форм бо-
лезни и вторичного бактериального инфицирования с генера-
лизацией процесса.

Описание клинического случая. Девочка И., 11 лет, с те-
чением ветряной оспы, госпитализирована на 6-е сутки забо-
левания в ДГКБ № 9. В сентябре 2021 г. дебют острого лим-
фобластного лейкоза, клинико-гематологическая ремиссия с 
декабря 2021 г. Получает поддерживающую иммуносупрес-
сивную (6-меркаптопурин) и сопроводительную (ко-тримо-
ксазол) терапию. Заболела остро 23.04.2023 с лихорадки, ти-
пичной ветряночной сыпи с распространением в течение по-
следующих дней. За медицинской помощью не обращалась. 
Иммуносупрессивная терапия продолжалась. 28.04.2023 го-
спитализирована в тяжёлом состоянии за счёт лихорадки, вы-
раженной интоксикации, распространения сыпи с вторичным 
инфицированием элементов. С момента поступления в ста-
ционар иммуносупрессивная терапия отменена. В ходе об-
следования выявлены лейкопения — 4,93 × 109/л, тромбоци-
топения — 144 тыс/мкл, повышение уровня С-реактивного 
белка до 96,1 мг/л, активности АЛТ/АСТ 164/175 ЕД/л, уро-
вень прокальцитонина 13,88 нг/мл, гипогаммаглобулинемия 
(IgA — 0,5 г/л, IgM — 0,5 г/л, IgG — 3,22 г/л), ПЦР с кожи на 
ДНК Varicella-Zoster virus — обнаружено++. Учитывая по-
тенциальный риск развития тяжёлых форм ветряной оспы у 
ребёнка с онкогематологическим заболеванием, была назна-
чена комбинированная антибактериальная терапия с исполь-
зованием препаратов группы резерва в максимальных дози-
ровках (меропенем, ванкомицин, флуконазол, ко-тримоксазол) 
в сочетании с парентеральной противовирусной терапией аци-
кловиром. Проводилась иммунозаместительная (внутривен-
ный иммуноглобулин) и симптоматическая терапия. На фоне 
лечения достигнута положительная динамика: купировались 
лихорадка и симптомы интоксикации, регресс ветряночного и 
пиодермического процессов, улучшение самочувствия ребён-
ка. Со стороны гемограммы наблюдалась положительная ди-
намика с восстановлением уровня лейкоцитов — 9,2 × 109/л. 
Ребёнок выписан на 8-й день по завершении курса антибак-
териальной, противовирусной терапии в стабильном состоя-
нии под амбулаторное наблюдение гематолога.

Заключение. В лечении ветряной оспы у детей с иммуно-
супрессией важно вовремя отменить иммуносупрессивную те-
рапию и назначить противовирусное лечение с одновремен-
ным приёмом антибактериальных препаратов для своевремен-
ного предотвращения тяжёлых форм заболевания.

* * *
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Актуальность. Гемолитико-уремический синдром (ГУС), 
ассоциированный со Streptococcus pneumonia, — редкое забо-
левание, встречающееся в 5–10% всех случаев ГУС в первые 
2 года жизни. Характеризуется тяжёлым началом, длительным 
периодом олигоанурии и тромбоцитопении.

Описание клинического случая. Мальчик, 1 год, поступил 
в реанимацию, на осмотр не реагирует, лихорадит, отмечается 
крайняя вялость. Ребёнок от 5-й беременности, протекавшей на 
фоне отёков, гестационного сахарного диабета. Роды на 38-й 
неделе, самостоятельные, физиологические, не осложнённые. 
Масса тела при рождении — 2650 г, длина тела 52 см. Выписан 
на 30-й день. Раннее развитие без особенностей. Начало забо-
левания с лихорадки до 38ºC, получал жаропонижающие с по-
ложительным эффектом. На 10-й день болезни повторная лихо-
радка, затем присоединение кашля, осмотрен педиатром, реко-
мендован азитромицин. В связи с отсутствием положительной 
динамики госпитализирован на 14-й день заболевания в ДГКБ 
№ 9 с диагнозом: Внебольничная правосторонняя пневмония. 
В больнице диагностирована эмпиема правой плевральной по-
лости, выполнено дренирование. Сепсис-индуцированная поли-
органная недостаточность pSOFA = 15 баллов (острый респи-
раторный дистресс-синдром, развитие вторичной тромботиче-
ской микроангиопатии на фоне септического процесса, острое 
почечное повреждение KDIGO 3 ст. (максимальный уровень 
креатинина 213 мкмоль/л, анурия, отсутствие кровотока в поч-
ках), сердечно-сосудистая, печёночная недостаточность с син-
дромом цитолиза, ДВС-синдром) на фоне острой деструктив-
ной внебольничной пневмонии (в плевральном выпоте ДНК 
S. pneumoniae +++ и гемокультуре ДНК S. pneumoniae +), ане-
мия 74 г/л, эритропения 2,63, тромбоцитопения до 15,6, единич-
ные шизоциты, активность лактатдегидрогеназы — 6820 ЕД/л, 
гаптоглобин в норме, D-димер — 13 тыс., уровень С3 и С4 в 
норме, положительная реакция прямой пробы Кумбса. В связи с 
проведением гемотрансфузии (плазма) активность ADAMTS-13 
не определялась. На основании полученных данных выявлен 
S. pneumoniae-ассоциированный ГУС. Назначена этиотроп-
ная, иммунокоррегирующая, вазопрессорная терапия, в свя-
зи с нарастанием полиорганной недостаточности рекомендо-
вана заместительная почечная терапия, на фоне которой по-
лучены положительная динамика и восстановление почечных 
функций и диуреза.

Заключение. Важно своевременно диагностировать пнев-
мококковую пневмонию в связи с высоким риском развития 
ГУС, который является ведущей причиной возникновения 
острой почечной недостаточности с потенциальной трансфор-
мацией в терминальную хроническую почечную недостаточ-
ность в различные сроки от начала заболевания.

* * *
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Цель: определить особенности манифестации и своев-
ременность диагностики сахарного диабета 1-го типа (СД1) 
у детей.

Материалы и методы. Обследовано 58 больных в воз-
расте 1–17 лет.

Результаты. У больных детей выявлены классические 
признаки СД1: полиурия (69%), полидипсия (65%), похуда-
ние (38%), слабость (58%), боли в животе (19%), тошнота 
(19%), зуд гениталий (19%), у 7% детей жалобы отсутствова-
ли. Случайное выявление гипергликемии при отсутствии кли-
нических симптомов отмечалось у 20% обследованных паци-
ентов, из них у 17% — во время плановых профилактических 
осмотров и у 3% детей — при обследовании по поводу ин-
теркуррентных заболеваний. 43% случаев составили пациен-
ты в возрасте 1–8 лет, что свидетельствует о текущей тенден-
ции последнего десятилетия омоложения диабета. Длитель-
ность клинических проявлений до момента диагностики СД1: 
до 1 мес — у 79% пациентов, до 3 мес — у 10%, до 6 мес — 
у 7%, более 6 мес — у 4%. В 38% случаев дети наблюдались 
амбулаторно с различными диагнозами (острая респиратор-
ная вирусная инфекция, вульвовагинит, нейрогенная дисфунк-
ция мочевого пузыря, аллергодерматит, острый аппендицит). 
Исследование гликемии на момент поступления в стационар 
проведено у 86% пациентов. У 10% пациентов гиперглике-
мия была выявлена в домашних условиях по глюкометру, у 
10% — родителями диагностирована кетонурия и глюкозу-
рия. Половина пациентов (50%) были направлены в стацио-
нар из амбулаторного звена, 45% были доставлены бригадой 
скорой помощи, часть (5%) госпитализировались по самооб-
ращению. Тяжесть состояния на момент госпитализации была 
различной: 37,9% детей поступили в тяжёлом состоянии диа-
бетического кетоацидоза, у 24,1% отмечался кетоз, что демон-
стрировало поздние сроки диагностики заболевания. Госпита-
лизация в отделение реанимации потребовалась 36% пациен-
тов. Показатели медианы гликемии составляли 20 [6,22; 42,9] 
ммоль/л, HbA1C — 9,94 [4,47; 13,4] %, уровень С-пептида — 
0,18 [0,0002; 0,96] пмоль/л.

Заключение. Частота диабетического кетоацидоза на мо-
мент дебюта СД1 у детей составляет 37,9%. Причинами позд-
ней диагностики СД1 у детей в дебюте являются недостаточ-
ная настороженность врачей амбулаторного звена, недостаточ-
ное информирование населения о проявлениях СД1. 

* * *
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Актуальность. Распространённость курения за последнее 
десятилетие среди подростков уменьшилась на 36,5%. Однако 
отмечен резкий рост потребления электронных сигарет (ЭС), 
рынок которых в России увеличился более чем в 49 раз. Ре-
клама, ориентированная на детей и молодежь, преподносит 
ЭС как безвредную альтернативу курению и модный тренд.

Цель: определить распространённость курения ЭС среди 
подростков, выявить основные причины формирования зави-
симости и её влияние на состояние здоровья.

Материалы и методы. Проведено анкетирование 184 под-
ростков в возрасте 14–18 лет (медиана 16 лет).

Результаты. ЭС курят 60 (32,8%) подростков, при этом 
26 (14,2%) детей пробовали курить 1 раз, а 15 (8,2%) подрост-
ков курят постоянно. 10 (5,5%) детей курят время от времени, 
а пробуют с перерывами 9 (4,9%) подростков. Воздерживают-
ся от курения вэйпов 123 (67,2%) подростка. Основными по-
водами для начала курения указаны интерес к новому тренду, 
приятный вкус после курения — у 22 (12%) подростков, стресс 
на учебе и тревожность перед экзаменами — у 13 (7,1%), 
психологический дискомфорт из-за конфликтов в семье — 
у 23 (12,6%), чувство одиночества —у 2 (1,1%). Про ЭС уз-
нали из социальных сетей 57 (31,5%) детей, от знакомых — 
108 (58,7%), от родственников — 18 (9,8%). 101(55,4%) подро-
сток ответил, что знакомые или друзья предлагали им ЭС, при 
употреблении которых дети не задумывались о последствиях. 
36 (19,6%) подростков считают, что несколько затяжек ЭС не 
принесут значимого вреда здоровью. При этом 20 (11,4%) де-
тей были уверены, что ЭС не содержат никотин. Анализ со-
стояния здоровья после начала курения ЭС показал, что де-
ти отметили ухудшение самочувствия, уже через 3 мес появи-
лась одышка у 9 (4,6%) подростков, учащённое сердцебиение 
у 3 (2%), небольшие физические нагрузки переносились тя-
желее у 18 (10%) детей. Помутнение в глазах было отмечено 
8 (4,2%) детьми, о периодической головной боли сообщили 
22 (12%) куривших подростка. Однако только 6 (10,9%) ку-
ривших подростков задумывались о вреде ЭС.

Заключение. Курение ЭС распространено среди подрост-
ков, т.к. создан привлекательный образ продукта — «безвред-
ное», почти бесплатное средство избавиться от стресса, при-
общиться к успешным людям. Однако подростки не учиты-
вают, что при курении ЭС быстро формируется зависимость, 
которая опасна для здоровья. Такое положение требует обеспе-
чить запрет рекламы ЭС, контроль их производства и прода-
жи. Другим направлением работы должны стать интересные 
просветительские кампании среди подростков, описываю щие 
вред ЭС для здоровья детей. 

* * *
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Актуальность. Применение противосудорожных лекар-
ственных средств в клинической практике часто сопровожда-
ется сложностью подбора эффективных и безопасных доз. На-
ладить оптимальный режим дозирования, а также максималь-
но избежать побочных эффектов антиконвульсантов у детей 
позволяет проведение терапевтического лекарственного мо-
ниторинга (ТЛМ). 

Цель: определить концентрации вальпроатов у детей с 
эпилепсией с помощью ТЛМ в реальной практике.

Материалы и методы. В исследование были включены 
135 детей (72 девочки и 63 мальчика) с эпилепсией в возрасте 
от 1,5 мес до 17,5 лет с длительностью заболевания от 2 нед 
до 10 лет. Основная группа была сформирована из детей, по-
лучавших препараты вальпроевой кислоты, обратившихся в 
Алтайский консультативно-диагностический центр. Препара-
ты вальпроевой кислоты были представлены 7 торговыми наи-
менованиями. 114 (84,4%) больных принимали лекарственные 
формы с замедленным высвобождением. Вальпроаты в моно-
терапии получали 87 (64,4%) пациентов, остальные — в ком-
бинации с другими антиэпилептическими препаратами. Кон-
центрация вальпроевой кислоты определялась методом хеми-
люминесцентного иммуноанализа. 

Результаты. Анализ концентрации вальпроевой кисло-
ты показал достижение средних значений в терапевтическом 
диапазоне у 75 (55,5%) пациентов. У 45 (33,3%) больных бы-
ла выявлена токсическая концентрация, у 15 (11,1%) больных 
концентрация была ниже целевой. У 48 пациентов, достигших 
терапевтического диапазона, частота монотерапии составила 
64%, при этом 27 (36%) больных получали комбинированную 
терапию. Случаи превышения терапевтического диапазона бы-
ли отмечены у 45 (33,3%) пациентов с длительностью заболе-
вания от 1 года до 6 лет. По результатам ТЛМ была проведена 
своевременная коррекция противоэпилептической терапии в 
виде снижения дозы — в 59 (43,7%) случаях, повышения — 
в 21 (15,5%), замены антиконвульсанта — в 9 (6,6%), повы-
шение дозы второго антиэпилептического препарата при ду-
отерапии — в 13 (9,6%). Не требовалось коррекции терапии 
только 33 больным, что составило всего 24,4% всех обследо-
ванных больных.

Заключение. Проведённый анализ данных терапевтиче-
ского мониторинга вальпроатов свидетельствует о значимо-
сти этого метода для управления и контроля эффективности 
лекарственной терапии детей с эпилепсией. 

* * *

АНАЛИЗ ТЕЧЕНИЯ КОРОНАВИРУСНОЙ 
ИНФЕКЦИИ У ДЕТЕЙ В АМБУЛАТОРНЫХ 
УСЛОВИЯХ 

Квитковская Д.В., Менщикова В.Е., Елисеева Д.В.
Научный руководитель: доктор мед. наук, 
доцент Т.В. Карцева
Новосибирский государственный медицинский 
университет, Новосибирск, Россия

Ключевые слова: дети, коронавирусная инфекция, 
течение

Актуальность. В Новосибирской области в 2020 г. зареги-
стрировано 1611 случаев новой коронавирусной инфекции у 
детей. В 2021 г. этот показатель вырос до 9250 случаев. Глав-
ная эпидемиологическая опасность инфекции — в том, что 
у детей преобладает лёгкое и стёртое течение с неспецифич-
ными симптомами (лихорадка, кашель), отсутствуют патогно-
моничные для COVID-19 у взрослых симптомы гипосмии и 
аносмии, поэтому ранняя верификация затруднительна.

Цель: определить особенности течения коронавирусной 
инфекции у детей на амбулаторном этапе в различных воз-
растных группах.

Материалы и методы. Проведён анализ 325 амбулатор-
ных карт пациентов с подтверждённой коронавирусной ин-
фекцией. За 2020 г. проанализировано 44 амбулаторные карты 
(26 (59%) мальчиков и 18 (41%) девочек), за 2021 г. 281 чело-
век (137 (48,8%) мальчиков и 144 (51,2%) девочки). 

Результаты. Установлено, что источником заражения у 
81 (24,9%) ребёнка был контакт с заболевшими родственника-
ми и знакомыми, 4 (1,2%) и 2 (0,62%) ребёнка имели контак-
ты в детском саду и школе соответственно. У 234 (72%) де-
тей контакт с заболевшими коронавирусной инфекцией уста-
новить не удалось. При обращении в поликлинику частыми 
симптомами у детей являлась лихорадка — у 124 (44%) детей, 
реже они предъявляли жалобы на кашель — у 6 (2,1%) детей 
и насморк — у 3 (1,1%). Жалобы на потерю обоняния и вку-
са предъявлял 1 (0,4%) ребёнок. Жалоб на миалгию, проявле-
ния кожного синдрома (пятнисто-папулёзная сыпь) и признаки 
поражения желудочно-кишечного тракта дети не предъявля-
ли. Развитие пневмонии средней степени тяжести было отме-
чено у 6 (1,8%) детей. Госпитализировано было 12 (3,7%) де-
тей, состояние которых было расценено как тяжёлое и сред-
ней тяжести.

Заключение. Источник заражения детей новой коронави-
русной инфекцией был определён всего в 24,9% случаев. Са-
мым распространённым симптомом у детей была субфебриль-
ная лихорадка. Кашель и насморк встречались значительно ре-
же, типичный для взрослых симптом потери обоняния у детей 
отмечен как единичный случай, иные проявления инфекции 
у пациентов, получавших лечение от новой коронавирусной 
инфекции амбулаторно, не наблюдались. 

* * *
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МОНИТОРИНГ CОСТОЯНИЯ ОПОРНО-
ДВИГАТЕЛЬНОГО АППАРАТА У ДЕТЕЙ  
СО СНИЖЕННЫМ НУТРИТИВНЫМ СТАТУСОМ
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Ключевые слова: дети, патология опорно-
двигательного аппарата, нутритивный статус

Актуальность. Различные формы патологии опорно-дви-
гательного аппарата (ОДА) распространены у больных во всех 
возрастных группах. Большинство детей рождаются без ви-
димых нарушений костно-мышечной системы, при этом уже 
40% выпускников школ имеют противопоказания для некото-
рых видов труда, обусловленных патологией ОДА.

Цель: мониторинг состояния ОДА у детей со снижен-
ным нутритивным статусом посредством биомеханическо-
го исследования.

Материалы и методы. Обследовано 10 детей в возрасте 
8–17 лет, наблюдавшихся в реабилитационном центре для не-
совершеннолетних «Ласточка» Нижегородского района. Про-
ведённое исследование соответствовало требованиям биоме-
дицинской этики. Биомеханическое обследование проводили 
на аппарате «DIERS formetric III 4D». Использованы следую-
щие показатели: основные углы изгиба позвоночника, наруше-
ния осанки, положение таза, распределение давления и массы 
тела на стопы и их деформация. Для обработки данных приме-
няли пакет статистических программ «IBM SPSS Statistics 26».

Результаты. При анализе основных углов изгибов по-
звоночника средний угол кифоза M = 48,2 [36,00–60,00]  
(N = 47–50), лордоза M = 37,2 [18,00–60,00] (N = 38–42), 
сколиоза M = 13,5 [5,00–60,00]. Выявлены нарушения осан-
ки: сколиотическое отклонение влево у 5 обследуемых, 
вправо — у 3, сглаженность поясничного лордоза — у 2, 
с-образный сколиоз — у 1, s-образный сколиоз — у 3. Об-
следование таза выявило перекос у всех пациентов: влево 
и вправо по 50%, среднее отклонение в градусах составило 
M = 2,0 [1,0–3,0]. Торсия таза влево выявлена у 3, вправо —  
у 7, среднее отклонение в градусах M = 3,2 [2,0–5,0]. Ро-
тация таза влево выявлена у 2 детей, вправо — у 6, сред-
ний угол составил M = 3,8 [1–14] градуса. Распределе-
ние давления массы тела на стопы: давление на пятки —  
M = 56 [43,0–66,0] %, на носки — M = 44,0 [34,0–57,0] %, 
на левую ногу — M = 8,4 [36,0–61,0] %, на правую ногу — 
M = 51,6 [39,0–64,0] %. При анализе частоты деформации 
стоп смешанное плоскостопие выявлено у 1 обследуемо-
го, вальгусная деформация — у 2, варусная деформация —  
у 1, продольное плоскостопие — у 4, поперечное плоскосто-
пие — у 1.

Заключение. Значимые нарушения осанки имеются в 90% 
случаев, коррекция стоп необходима 70% обследованных де-
тей, что позволяет рекомендовать введение массовой биоме-
ханической диагностики различных форм патологии ОДА и 
своевременное введение индивидуальных методов коррекции.

* * *

СТРУКТУРА ПИЩЕВОГО СТАТУСА ДЕТЕЙ  
С РЕВМАТИЧЕСКИМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ, 
ПОЛУЧАЮЩИХ ТЕРАПИЮ 
ГЛЮКОКОРТИКОСТЕРОИДАМИ
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Актуальность. В последние десятилетия увеличилось 
число работ, посвящённых оценке нутритивного статуса (НС) 
детей с хроническими болезнями. Установлено, что дети с рев-
матическими заболеваниями имеют предрасположенность к 
развитию различных нарушений питания. Известны также по-
бочные метаболические эффекты системной терапии глюко-
кортикостероидами (ГКС), однако общепринятого алгоритма 
коррекции нутритивных нарушений для детей с ревматиче-
скими болезнями, получающих терапию ГКС, не разработано.

Цель: определить структуру нарушений пищевого стату-
са детей с ревматическими заболеваниями, получающих те-
рапию ГКС. 

Материалы и методы. Обследовано 50 больных в возрас-
те от 3 до 17 лет 8 мес с установленными диагнозами систем-
ной красной волчанки, ювенильного дерматомиозита, систем-
ного васкулита, юношеского артрита с системным началом, по-
лучавших терапию ГКС более 3 мес в суточной дозе не менее 
0,2 мг/кг. Проводились экстракция клинико-анамнестических 
данных, расчёт массо-ростовых индексов: Z-scores масса те-
ла/возраст (WAZ), рост/возраст (HAZ), ИМТ/возраст (BAZ) с 
помощью программы «WHO AnthroPlus», 2009 г.

Результаты. В данной когорте большинство (n = 42; 84%) 
пациентов были девочки, 8 (16%) — мальчиков, медиана воз-
раста составила 12 (Q1–Q3: 8,25–16,00) лет, медиана продол-
жительности приёма ГКС — 17 мес (Q1–Q3: 7,0–36,5 лет), 
медиана дозы ГКС — 0,25 (Q1–Q3: 0,19–0,33 мг/кг в сутки). 
Адекватный НС имели 26 (52%) детей. У 24 (48%) пациен-
тов выявлены нарушения НС: у 9 (18%) — избыточная мас-
са тела; у 9 (18%) — ожирение, из них у 7 (14%) — ожирение 
1 степени; у 1 (2%) — 2 степени, у 1 — морбидное (2%) ожи-
рение; у 6 (12%) — недостаточность питания (НП), из них у 
5 (10%) — НП 1 степени, у 1 (2%) — НП 2 степени. При этом 
у большинства пациентов (n = 26, 52%) отмечалось распре-
деление подкожно-жировой клетчатки по «кушингоидному» 
типу, не зависящее от НС (p > 0,05). 

Заключение. У большинства больных, поступивших на об-
следование и лечение в ревматологическое отделение, на фо-
не терапии ГКС отмечалось распределение подкожно-жиро-
вой клетчатки по кушингоидному типу, однако данные нару-
шения не зависели от НС. 

* * *
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Актуальность. Болезнь Вильсона (БВ) — редкое мульти-
системное наследственное заболевание, обусловленное избы-
точным накоплением меди в различных органах и тканях. За-
болевание может манифестировать в различном возрасте, что 
во многом влияет на степень выраженности клинико-лабора-
торных и инструментальных изменений у детей, особенно в 
раннем возрасте.

Цель: определить частоту манифестации и характер пер-
вичных проявлений болезни Вильсона у детей в раннем воз-
расте.

Материалы и методы. Проанализированы истории болез-
ни 85 пациентов, наблюдавшихся за последние 10 лет с гене-
тически верифицированной БВ. 

Результаты. Группа обследуемых больных включала 
53 (62%) мальчика и 32 (38%) девочки. Появление первых при-
знаков заболевания до 3 лет отмечалось у 11 (13%) детей, до 
5 лет — у 12 (14%), старше 5 лет — у 62 (73%). В группе па-
циентов с дебютом в первые 3 года жизни только у 1 больно-
го установлена доклиническая стадия БВ, у 9 выявлено бес-
симптомное повышение активности трансаминаз и гепатоме-
галия по данным УЗИ, из них у 1 ребёнка были обнаружены 
кольца Кайзера–Флейшера. У 1 из 11 детей отмечались ког-
нитивные нарушения (беспричинные страхи, эмоциональная 
лабильность, снижение памяти, внимания). Обследование 4 
из 11 пациентов проводилось в связи с отягощённым наслед-
ственным анамнезом, у 6 больных лабораторно-инструмен-
тальные изменения были выявлены случайно при интеркур-
рентных заболеваниях и плановых диспансеризациях. Только 
у 1 ребёнка диагностические мероприятия проводились в свя-
зи с наличием неспецифического для болезни Вильсона сим-
птома — отсутствие прибавки массы тела. Значимое измене-
ние уровня церулоплазмина в крови и меди в моче выявлено у 
3 из 11 пациентов, у 8 больных параметры находились в нор-
ме или в серой зоне. Диагноз БВ у большинства детей (64%) 
установлен через год от появления первых симптомов, и толь-
ко у 2 из 11 детей — через 3 мес, что свидетельствует о труд-
ностях диагностики заболевания у детей первых 3 лет жизни.

Заключение. Наличие у ребёнка до 3 лет неспецифических 
когнитивных нарушений, необъяснимого стойкого повыше-
ния содержания трансаминаз, изменений размеров печени по 
данным УЗИ при нормальных или неубедительных скринин-
говых тестах не исключает течения болезни Вильсона и тре-
бует проведения более сложного комплексного обследования 
для оценки метаболизма меди.

* * *

ОСОБЕННОСТИ ИММУННОГО СТАТУСА У ДЕТЕЙ 
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Актуальность. Болезнь Гоше (БГ) — редкое лизосомаль-
ное аутосомно-рецессивное заболевание, обусловленное му-
тациями в гене β-глюкоцереброзидазы. Накопление глюко-
цереброзида происходит преимущественно в макрофагах, 
сопровождается дизрегуляцией макрофагальной системы, уве-
личением абсолютного числа макрофагов в печени и селезён-
ке, хронической активацией иммунной системы.

Цель: выявить особенности содержания основных и ма-
лых популяций лимфоцитов у детей с БГ.

Материалы и методы. Обследованы 43 ребёнка с БГ в 
возрасте 12–18 лет, Me 15,1 (13,6–16,5) лет, которые находи-
лись на лечении в гастроэнтерологическом отделении. Группу 
сравнения составили 74 условно здоровых ребёнка, сопостави-
мых по возрасту. Исследование иммунного статуса было про-
ведено на проточном цитометре «Cytomics FC500» («Beckman 
Coulter»). В лимфоидном регионе CD45+ оценивали популяции 
лимфоцитов: В-лимфоциты (CD19+CD3–), включая популяцию 
CD3–CD19+CD5+ и CD3–CD19+CD5– лимфоцитов, NK-клет-
ки (CD3–СD16+CD56+), NKT-клетки (CD3+СD16+CD56+), 
Т-хелперы (CD3+CD4+), цитотоксические Т-лимфоциты 
(CD3+CD8+), Тh17-лимфоциты (CD3+CD4+CD161+), регуля-
торные клетки (CD25+CD4+CD127low), активированные Т-хел-
перы (CD25+CD4+CD127high). Полученные данные были обра-
ботаны с помощью пакета программ «Statistica 10.0», исполь-
зовали непараметрический критерий Манна–Уитни.

Результаты. У детей с БГ выявлено снижение абсолют-
ного и относительного числа Т-хелперов (p = 0,032 и p = 0,043 
соответственно), NKT-клеток (p = 0,001 и p = 0,001), абсолют-
ного количества NK-клеток (p = 0,03) относительно группы 
сравнения. При этом у детей с БГ установлено увеличение от-
носительного числа B-лимфоцитов (p = 0,003) и Т-цитотокси-
ческих лимфоцитов (p = 0,005), что привело к уменьшению 
иммунорегуляторного индекса CD4/CD8 (p = 0,001). Отно-
сительное содержание Th17-лимфоцитов (%Lf, %CD4) бы-
ло повышено у детей с БГ относительно группы сравнения  
(p = 0,0001 и p = 0,0029).

Заключение. У детей с БГ выявлены изменения показа-
телей иммунного статуса лимфоцитов крови. Показана во-
влечённость не только макрофагальной системы, но и основ-
ных и малых популяций лимфоцитов периферической крови в 
патогенез БГ. Выявленное увеличение содержания Th17-лим-
фоцитов свидетельствует о хроническом воспалительном про-
цессе в печени у детей с БГ.

* * *
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Актуальность. В настоящее время отмечается рост рас-
пространённости воспалительных заболеваний кишечника, 
при этом заболеваемость болезнью Крона (БК) растёт бы-
стрее, чем язвенным колитом. В 30% случаев при БК пора-
жается только тонкая кишка, а длительная диагностика может 
приводить к формированию серьёзных осложнений.

Описание клинического случая. Пациент С. болен с 8 лет, 
когда впервые появилась периодическая боль в животе, жид-
кий стул. Ребёнок в течение 5 лет наблюдался амбулаторно, 
получал симптоматическую терапию, без эффекта. В возрас-
те 13 лет госпитализирован по месту жительства в связи с 
появлением отёков лица, нижних конечностей, значительной 
потерей массы тела, задержкой роста; лабораторно — желе-
зодефицитная анемия, тромбоцитоз, выраженная гипоальбу-
минемия, гипопротеинемия, повышение уровней С-реактив-
ного белка и фекального кальпротектина. По данным обследо-
вания установлен диагноз БК, назначено лечение: месалазин, 
преднизолон, азатиоприн, проведена терапия альбумином. На 
фоне снижения дозы преднизолона пациент поступил в га-
строэнтерологическое отделение. Лабораторно сохранялись 
прежние изменения. При колоноскопии выявлена картина руб-
цово-язвенной деформации баугиниевой заслонки без нару-
шения её проходимости. По данным магнитно-резонансной 
энтерографии (МРЭ): участки стенозов на уровне подвздош-
ной кишки. По этим данным установлен диагноз БК тонкой 
кишки, стриктурирующая форма, умеренной активности, с за-
держкой роста. Принято решение о необходимости оператив-
ного вмешательства: верхнесрединной лапаротомии с резек-
цией поражённого участка тонкой кишки и формированием 
тонко-тонкокишечного анастомоза «конец в конец». Постопе-
рационно назначен адалимумаб. В динамике через 5 мес на 
фоне терапии лабораторно отмечается выраженная положи-
тельная динамика в виде нормализации уровней гемоглоби-
на, железа, общего белка и альбумина. У ребёнка жалобы от-
сутствовали, масса тела увеличилась на 12 кг, вырос на 1 см. 

Заключение. При БК не всегда поражается только толстая 
кишка, поэтому необходимо тщательно планировать объём 
обследования с учётом тонкокишечной локализации, которая 
может проявляться железодефицитной анемией, гипопротеи-
немией, гипоальбуминемией. МРЭ может быть полезна для 
оценки состояния глубоких отделов тонкой кишки, недоступ-
ных для визуализации при рутинной эндоскопии, а также для 
определения объёма оперативного вмешательства. 

* * *
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Актуальность. Для полноценного развития ребенка не-
обходимо последовательно развивать его органы чувств. Од-
нако подробных описаний стратегии развития мелкой мото-
рики с конкретными сенсорными объектами пока недостаточ-
но, или они неудобно структурированы. Мы сталкиваемся с 
отсутствием конкретных рекомендаций по улучшению сенсо-
моторного развития для детей определённого возраста в удоб-
ной для восприятия родителями форме. Детям, проходящим 
через возраст сенсомоторного развития, необходимо учиться 
по выверенным методикам, постепенно развиваться, поэтап-
но познавая мир. Для этого родители должны иметь представ-
ление о правильном порядке развития когнитивных функций 
и органов чувств ребёнка.

Цель: определить оптимальные развивающие сенсорные 
объекты для детей в возрасте от нескольких недель до 2 лет.

Материалы и методы. Для работы использовали сенсор-
ную коробку — контейнер, наполненный множеством пред-
метов, обладающих различной текстурой, цветом, запахом и 
звуками. Данные контейнеры служат для развития мелкой мо-
торики и когнитивных функций у детей младшего возраста, 
а также для стимуляции органов чувств. В качестве наполне-
ния используются подручные материалы: рассыпчатые тек-
стуры (песок, крупы), крупные объекты необычной формы/
цвета/текстуры, инструменты (лопатка, молоточек). Объек-
том исследования стали когнитивные функции у детей от не-
скольких недель до 2 лет. В ходе работы были проанализиро-
ваны различные возможные составляющие сенсорной короб-
ки и влияние занятий с ними на развитие мелкой моторики у 
детей раннего возраста. 

Результаты. Установлена эффективность занятий с деть-
ми раннего возраста с применением сенсорной коробки для 
развития их когнитивно-сенсорных функций. Положитель-
ным аспектом работы являлась возможность применения её 
результатов в условиях любой семьи.

Заключение. В данной работе поставлены вопросы отсут-
ствия конкретных рекомендаций по улучшению сенсомоторно-
го развития детей определённого возраста в удобной для вос-
приятия форме, а также установлена возможность примене-
ния сенсорной коробки в повседневной жизни любой семьи 
для совершенствования развития детей и улучшения мелкой 
моторики малышей в возрасте до 2 лет.

* * *
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Актуальность. В последнее время наблюдается рост за-
болеваемости мочекаменной болезнью, её частота составляет 
15,8–52,7 на 100 000 детского населения. Контактная лазер-
ная литотрипсия (КЛТ) является основой минимально инва-
зивного лечения детей с камнями мочеточника (КМ) во всех 
возрастных группах, благодаря своей безопасности и эффек-
тивности дробления.

Цель: определить эффективность использования КЛТ при 
лечении детей с КМ различной локализации.

Материалы и методы. Обследовано и пролечено 68 де-
тей с КМ. Возраст пациентов — 5–17 лет. Диагностика КМ 
проводилась с помощью УЗИ, рентгенографии и компьютер-
ной томографии органов брюшной полости.

Результаты. При КМ разной локализации детям выпол-
нялась уретероскопия с последующей КЛТ конкремента с ис-
пользованием гольмиевого лазерного литотриптера «Calcu-
lase II SCB». У всех больных конкременты были устранены за 
один сеанс КЛТ. Средний размер КМ составил 9,8 мм (диапа-
зон 6–15 мм). Большинство КМ располагалось в нижней тре-
ти мочеточника (74%). У 8 детей отмечалось затруднение про-
хождения уретеропиелоскопа через устье мочеточника. Таким 
пациентам первоначально выполнялась баллонная дилатация 
мочеточника. После устранения конкрементов у этих больных 
устанавливали мочеточниковый стент на 5 дней. Осложнений 
в виде миграции конкрементов, перфорации мочеточника не 
наблюдалось. Пассаж мочи у всех детей был восстановлен.

Заключение. КЛТ является эффективным методом лече-
ния первой линии у детей с КМ, независимо от первичной ло-
кализации и размера.

* * *
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Актуальность. Синдром раздражённого кишечника 
(СРК) — распространённое функциональное расстройство 
кишечника, которое характеризуется болью, изменением ча-
стоты и консистенции стула без признаков органического по-
ражения. 

Методы. Поиск проведён в базах данных PubMed, Google 
Academic и Web of Science по ключевым словам «микробио-
та», «синдром раздражённого кишечника».

Результаты. Значимыми факторами риска развития СРК 
у детей являются перенесённые стрессы, отягощённый невро-
логический анамнез, острые кишечные инфекции, курсы анти-
биотикотерапии. Показано, что у 24–32% больных детей через 
3 мес после острой кишечной инфекции формировался СРК. 
При этом установлено, что особое значение в развитии и пер-
систенции симптомов СРК имеют нарушения кишечной ми-
кробиоты. Закономерности изменения состава микробиоты при 
СРК у детей и взрослых имеют как общие черты (увеличение 
представителей класса Gammaproteobacteria, увеличение или 
уменьшение представителей рода Bacteroides), так и различия 
(у детей не обнаружено значимых изменений в численности 
представителей отделов Firmicutes и Bacteroidetes). Изменения 
в составе микробиоты сопровождаются снижением или увели-
чением активности отдельных метаболических путей, что при-
водит к аномальному синтезу цитокинов в стенке кишечника 
с последующей её сенситизацией, воспалением и изменением 
моторики. Влияние изменений микробиоты кишечника на раз-
витие СРК подтверждают также исследования диеты и рациона 
больных. Значительное ухудшение самочувствия при фруктано-
вой пробе было выявлено у больных СРК, в составе микробио-
ты которых была увеличена численность представителей рода 
Holdermania, фруктан-толерантные пациенты в составе микро-
биоты имели больше представителей класса Clostridia. Поэто-
му необходима коррекция нарушений микробиоты кишечника 
при СРК пробиотиками и синбиотиками. На сегодняшний день 
доказана эффективность пробиотиков, содержащих такие ми-
кроорганизмы, как Bifidobacterium infantis, B. animalis, B. breve, 
B. longum, Lactobacillus reuteri, L. acidophilus, L. plantarum, L. 
casei, L. bulgaricus, Streptococcus thermophilus.

Заключение. Микробиота кишечника является одним из 
ключевых звеньев патогенеза СРК, влияя на множество раз-
личных механизмов. При этом у детей с СРК качественный 
состав микробиоты кишечника имеет большее значение при 
подборе адекватной персонализированной терапии. 

* * *
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Актуальность. Неалкогольная жировая болезнь печени 
(НАЖБП) является ведущим фактором формирования хрони-
ческих заболеваний печени. При этом анализ изменений ли-
пидного профиля и антропометрических параметров позво-
лит выявить основные черты заболевания.

Цель: определить изменения липидного профиля и не-
которых параметров антропометрии при н НАЖБП у детей 
с ожирением.

Материалы и методы. Обследовано 88 больных (60 маль-
чиков и 28 девочек) в возрасте 11–17 лет (медиана 14 [12; 15] 
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лет) с диагнозом НАЖБП. У 65 (73,8%) пациентов была вы-
явлена стадия стеатоза печени, у 23 (26,2%) — стеатогепати-
та. Для оценки липидного профиля проводилось биохимиче-
ское исследование крови (анализ уровней общего холестерина 
(ОХ); липопротеинов высокой плотности (ЛПВП); липопро-
теинов низкой плотности (ЛПНП); триглицеридов (ТГ). Из-
менения параметров антропометрии определяли в програм-
ме «WHO Anthroplus».

Результаты. В зависимости от степени ожирения среди 
обследованных детей избыточная масса тела была выявлена 
у 1 (1,1%) ребёнка, 1 степень ожирения — у 6 (6,8%) детей, 
2 степень — у 23 (26,2%), 3 степень — у 39 (44,3%), морбид-
ное ожирение — у 19 (21,6%). При этом нормальные пока-
затели роста (SDS роста от –2 до +2) были выявлены у 80 
(91%) детей, рост выше среднего — у 6 (6,8%) больных, вы-
сокорослость —у 1 (1,1%), задержка роста (SDS = –2,07) — 
у 1 (1,1%) больного. Медиана уровня общего холестерина в 
крови составила 4,39 [3,8–5,1] ммоль/л, ЛПВП 1,04 [0,89–1,17] 
ммоль/л, ЛПНП 2,86 [2,36–3,43] ммоль/л, ТГ 1,07 [0,91–1,41] 
ммоль/л. Изменения липидного профиля были определены у 
53 (60%) больных. При этом у 27 (30,6%) детей был изменён 
только один показатель. У 19 (21,5%) детей была установле-
на гиперхолестеринемия (медиана 5,93 [5,53–6,5] ммоль/л), у 
35 (39,7%) детей были уменьшены уровни ЛПВП (0,84 [0,78–
0,91] ммоль/л), у 13 (14,7%) больных повышен показатель 
ЛПНП (4,31 [3,96–4,4] ммоль/л) и у 14 (15,9%) детей — ги-
пертриглицеридемия (2,31 [1,85–2,56] ммоль/л).

Заключение. У 58 (65,9%) больных НАЖБП регистриру-
ются 3 стадия и морбидное ожирение. Дислипидемия опре-
деляется у 50 (60%) детей, причём у половины из них отме-
чаются изменения только одного параметра.

* * *
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Актуальность. Целиакия — аутоиммунное заболевание, 
протекающее с поражением ворсинок тонкого кишечника ау-
тоагрессивными антителами при употреблении глютена людь-
ми, имеющими генетическую предрасположенность. Эзофаго-
гастродуоденоскопия с биопсией слизистой оболочки тонкого 
кишечника, применяемая для диагностики целиакии, являет-
ся не только инвазивной процедурой, но и у трети пациентов 
не выявляет характерных атрофических изменений ворсинок 
эпителия, что ограничивает применение данного метода, осо-
бенно у детей. Согласно критериям ESPGHAN 2019 диагноз 
целиакии можно поставить при выявлении специфических ан-
тител к тканевой трансглутаминазе (tTG, фермент, участвую-
щий в переваривании глютена), а также при наличии гапло-
типов HLA-DQ2 или HLA-DQ8, которые обладают высоким 
сродством к пептидам глютена и презентируют их в комплек-
се с tTG, запуская иммунную реакцию.

Цель: установить значимость определения гаплотипов 
HLA и уровней антител к tTG для диагностики целиакии.

Материалы и методы. Обследовано 95 детей с клиниче-
скими признаками целиакии, определяли наличие гаплоти-
пов HLA-DQ2 или HLA-DQ8 (Olerup SSP с Tag-полимеразой) 
и уровни сывороточных антител классов А и G к tTG имму-
нохемилюминисцентным методом («Phadia 250», «Thermo  
Fisher Scientific»).

Результаты. Из 95 обследованных детей основной 
или сопутствующий диагноз «целиакия» был установлен у 
56 детей. По данным HLA-типирования у 59 (62%) детей 
были выявлены гаплотипы: DQ2.2 — у 25 (26%), DQ2.5 —  
у 16 (16,8%), DQ8 — у 9 (9,4%), сочетание DQ2.2 и DQ5 —  
у 7 (7,3%). Совпадение диагноза «целиакия» и положитель-
ного результата HLA-типирования установлено у 53 детей.  
У 3 детей с целиакией гаплотипы не обнаружены, однако у  
2 из них был выявлен высокий уровень IgA Ttg (> 130 ЕД/мл), 
а ещё 1 пациент в момент обследования находился на безглю-
теновой диете. 39 детей, которым диагноз «целиакия» выстав-
лен не был, имели низкий уровень IgA tTG (2,7 ± 0,6 ЕД/мл). 
Из них 33 пациента не имели генетической предрасположен-
ности по результатам HLA-типирования, а у 6 пациентов бы-
ли выявлены HLA-DQ2 или DQ8.

Заключение. Ключевую значимость для диагностики це-
лиакии у детей имеет HLA-типирование. Сочетание определе-
ния гаплотипов с уровнем антител к tTG увеличивает диагно-
стическую точность, при этом большее значение имеют IgA. 
Дети с выявленной предрасположенностью к целиакии тре-
буют динамического наблюдения и регулярного мониторин-
га уровня IgA tTG для своевременного назначения терапии.

* * *

РОЛЬ ИНФЕКЦИОННОГО МОНОНУКЛЕОЗА  
В ФОРМИРОВАНИИ ГРУППЫ ЧАСТО БОЛЕЮЩИХ 
ДЕТЕЙ

Леонова Е.А., Орлов И.В.
Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
М.Ю. Галактионова, Е.П. Казарнова
Псковский государственный университет Минобрнауки 
России, Псков, Россия

Ключевые слова: дети, инфекционный мононуклеоз, 
диагностика 

Актуальность. Инфекционный мононуклеоз (ИМ) явля-
ется лидирующей инфекцией среди воздушно-капельных ин-
фекций у детей. Способность вируса Эпштейна–Барр (ВЭБ) 
длительно пребывать в организме связана с тропностью к 
лимфоцитам. Персистенция ВЭБ на протяжении жизни мо-
жет привести к уменьшению числа Т-лимфоцитов и ухудше-
нию гуморального иммунитета, что ведёт к повышению ве-
роятности бактериальных и вирусных инфекций. 

Цель: выявить особенности течения ИМ и установить 
роль ВЭБ-инфекции в формировании группы часто болею-
щих детей. 

Материал и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз историй болезни 23 детей от 4 до 7 лет, прошедших лече-
ние с диагнозом: ИМ (ВЭБ), типичный, среднетяжёлая фор-
ма. Этиология заболевания подтверждена методами ИФА и 
ПЦР в лимфоцитах крови. 

Результаты. У 4 (19%) детей наблюдалось острое тече-
ние ВЭБ-инфекции. После 1 мес клинико-серологического 
мониторинга полное клиническое благополучие отмечалось 
у 3 (13,1%) детей. Через 3 мес нормализация состояния и ла-
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бораторных показателей выявлена у 6 (26,2%) больных. За-
тяжное течение заболевания отмечалось у 12 (52,2%) детей с 
клиническими симптомами ИМ — лимфаденопатия, заложен-
ность носа, гепатомегалия, астеновегетативный синдром на 
протяжении 3–6 мес и выявление IgM VCA в сыворотке кро-
ви. У 8 (34,7%) больных было хроническое течение ИМ: дли-
тельный субфебрилитет, генерализованная лимфаденопатия, 
заложенность носа, обнаружение маркеров активной ВЭБ-ин-
фекции в крови. У 6 (26,2%) пациентов с хроническим тече-
нием ВЭБ-инфекции клинические симптомы и лабораторные 
показатели вернулись к норме через 9 мес после заболевания. 
Также у 6 (26,2%) больных была выявлена нормализация объ-
ективных и серологических показателей через год после пере-
несённой ВЭБ-инфекции. Рецидивирующее течение ИМ, под-
тверждённое серологическими обследованиями и обнаруже-
нием IgM VCA, IgM NA-1, IgG EA, наблюдалось у 3 (13,1%) 
детей. У 5 (21,7%) детей было латентное течение, при кото-
ром на фоне отсутствия симптомов активной ВЭБ-инфекции 
выявлялись маркеры IgM VCA. Проведённый в динамике че-
рез 12 мес клинико-лабораторный мониторинг показал, что 13 
(56,5%) больных относятся к группе часто болеющих детей. 
Они имели 6–7 респираторных эпизодов в год, 17 (76,9%) из 
них страдали от рецидивирующих бронхитов, 11 (46,2%) име-
ли отиты, 9 (38,5%) — синуситы.

Заключение. При ИМ, вызванном ВЭБ, дети могут иметь 
различные варианты течения. Переболевшие дети часто боле-
ют рекуррентными инфекциями, а более чем у половины раз-
виваются бактериальные осложнения.

* * *

ПРЕДИКТОРЫ ЭФФЕКТИВНОСТИ 
ДИСТАНЦИОННОЙ УДАРНО-ВОЛНОВОЙ 
ЛИТОТРИПСИИ У ДЕТЕЙ С УРОЛИТИАЗОМ

Лобанова А.Д.
Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
С.Н. Зоркин
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, уролитиаз, лечение, ударно-
волновая литотрипсия, предикторы эффективности

Актуальность. Дистанционная ударно-волновая лито-
трипсия (ДУВЛ) является методом выбора при лечении уроли-
тиаза у детей. Существующие показания к проведению ДУВЛ 
обширны и не учитывают ряд пациенто- и конкрементозави-
симых факторов, что приводит к уменьшению эффективно-
сти метода, необоснованным анестезиологическим и хирур-
гическим вмешательствам.

Цель: определить значимые факторы, предсказывающие 
исход ДУВЛ у детей с уролитиазом.

Материалы и методы. Для выявления значимых про-
гностических факторов успешности сеанса ДУВЛ нами бы-
ли проанализированы данные научных публикаций по базам 
данных PubMed, eLibrary, CyberLeninka. Критерием успешно-
сти сеанса ДУВЛ является полное отхождение конкремента и 
всех его осколков спустя 3 мес после проведения операции.

Результаты. Доказанными факторами предикции, не вы-
зывающими разногласий у специалистов, являются возраст па-
циента, расстояние от камня до кожи, анатомические особенно-
сти собирательной системы почки, локализация, состав и размер 
конкремента. Благоприятное влияние на эффективность ДУВЛ 

оказывают более молодой возраст пациента, меньшее расстоя-
ние от камня до поверхности кожи, величина тупого угла меж-
ду нижней группой чашечек и лоханкой, диаметр шейки ниж-
ней группы чашечек более 4 мм, лоханочная локализация кон-
кремента, его размер менее 2 см, а плотность меньше 900 HU. 
Отрицательно на исход лечения методом ДУВЛ влияет распо-
ложение конкремента в нижней группе чашечек, что связано с 
отрицательным влиянием гравитации и анатомических особен-
ностей на отхождение фрагментов конкремента.

Заключение. При выборе тактики лечения детей с уроли-
тиазом для достижения максимальной эффективности мето-
да ДУВЛ необходимо учитывать совокупность факторов, ока-
зывающих отрицательное влияние на исход лечения. В случа-
ях, когда неэффективность ДУВЛ, несмотря на соответствие 
показаниям, является очевидной, следует выбирать альтер-
нативные методы хирургического лечения, такие как ретро-
градная интраренальная хирургия и мини-перкутанная неф-
ролитотрипсия.

* * *

АНОРЕКТАЛЬНЫЙ ПОРОК РАЗВИТИЯ: АТРЕЗИЯ 
АНУСА С РЕКТОВЕСТИБУЛЯРНЫМ СВИЩОМ

Мамарахим А.Б.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
С.Т. Кизатова 
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: клинический случай, аноректальные 
пороки, лечение 

Актуальность. Аноректальные пороки развития пищева-
рительного тракта являются распространёнными аномалиями 
ЖКТ и корригируются обычно хирургическим путём. Часто-
та встречаемости данных пороков развития достигает 1 : 5000 
новорождённых и не имеет тенденции к снижению. Леталь-
ность при этих аномалиях развития достигает 18% и обуслов-
лена либо сопутствующими пороками развития, либо послео-
перационными гнойно-септическими осложнениями, частота 
которых достигает 57–68% случаев.

Описание клинического случая. Девочка М., от матери 
40 лет, от 6-й беременности, 5-х самопроизвольных родов. 
Первая и вторая половина беременности протекали без осо-
бенностей. УЗИ плода — в норме. В анамнезе у матери отя-
гощённый акушерский анамнез. Девочка с массой тела при 
рождении 3100 г, длина тела 52 см, оценка по шкале Апгар 
8/9 баллов. Cостояние при рождении средней тяжести за счёт 
врождённого порока развития ЖКТ. Status localis: анус в ти-
пичном месте отсутствует, в преддверии влагалища свище-
вой ход диаметром около 0,5 см. В динамике у ребенка на 2-й 
день жизни состояние стабильное, меконий отошел однократ-
но через свищ, на момент осмотра на 2-е сутки стула не было. 
Ребёнок был переведён в перинатальное отделение для даль-
нейшего обследования. Начата антибактериальная терапия, 
учитывая высокий риск внутриутробного инфицирования. 
На рентгенограмме органов брюшной полости определялись 
газы до нисходящих отделов толстого кишечника, рентгенов-
ские признаки атрезии нисходящих отделов толстого кишечни-
ка. Заключение неонатального хирурга: аноректальный порок 
развития, атрезия ануса, ректовестибулярный свищ. Рекомен-
довано: наблюдение у хирурга по месту жительства. Девочка 
была консультирована в Научном центре материнства и дет-
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ства г. Астаны по поводу тактики оперативного лечения. Учи-
тывая наличие ректовестибулярного свища, обеспечивающего 
адекватное опорожнение кишечника, ребёнок до 3 мес ведёт-
ся консервативно. Состояние ребенка после проктопласти-
ки в возрасте 3 мес с положительной динамикой, стабильное.

Заключение. Своевременная диагностика пороков разви-
тия определяет благоприятный прогноз при проведении опе-
ративного лечения. В послеоперационном периоде проводит-
ся посиндромная терапия. 

* * *

ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ НЕЙРОБЛАСТОМЫ  
У ДЕТЕЙ

Матвеева А.Н.
Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
Н.И. Пенкина
Ижевская государственная медицинская академия 
Минздрава России, Ижевск, Россия

Ключевые слова: дети, нейробластома, диагностика, 
лечение

Актуальность. Нейробластома является одной из часто 
регистрируемых злокачественных опухолей у детей, рано ма-
нифестирующих, имеющие различные исходы. Ранняя диагно-
стика позволяет улучшить прогноз заболевания.

Цель: определить клинические проявления, лабораторные 
и инструментальные методы диагностики и лечения нейроб-
ластомы у детей. 

Материалы и методы. Проведён анализ медицинских до-
кументов 14 детей с диагнозом «нейробластома». Диагности-
ка опухоли включала общеклинические, биохимические и ин-
струментальные методы, иммуногистохимические, молекуляр-
но-генетические анализы, современные средства визуализации. 

Результаты. Нейробластома диагностировалась одина-
ково часто как у мальчиков, так и у девочек. Диагноз нейро-
бластомы внутриутробно был установлен 2 пациентам на 
поздних сроках гестации, 6 детям — на 1-м году жизни, 
6 больным — в возрасте до 5 лет. При плановом медицин-
ском осмотре опухоль была обнаружена у 3 детей, в период пе-
реносимой острой респираторной вирусной инфекции — у 6, 
при проведении обследования по поводу различных жалоб — 
у 5. Ведущими жалобами у детей с нейробластомой явились 
боли в животе, рвота, срыгивания. Преобладала локализация 
первичной опухоли в забрюшинном пространстве, реже — в 
заднем средостении и в области надпочечников. Нейробласто-
ма в 1 стадии выявлена у 3 детей, во 2 стадии — у 2, в 3 ста-
дии — у 4, в 4 стадии — у 5. Первичная опухоль дала метаста-
зы в различные органы у 6 детей. Лечение включало полихи-
миотерапию и хирургическое удаление опухоли у 8 больных, 
оперативное лечение — у 4, полихимиотерапию — у 2. 

Заключение. Нейробластома одинаково часто встречалась 
у мальчиков и девочек, диагностировалась преимущественно 
на 1-м году жизни, часто выявлялась случайно, при плановом 
обследовании, локализовалась в основном в забрюшинном 
пространстве. Выявлен высокий показатель поздней диагно-
стики заболевания — в 3–4 стадии. Лечение нейробластомы 
проводилось в зависимости от стадии заболевания, локализа-
ции, группы риска, преобладало использование полихимиоте-
рапии и хирургического удаления опухоли.

* * *

ТАРГЕТНАЯ ТЕРАПИЯ МУКОВИСЦИДОЗА  
У РЕБЁНКА 7 ЛЕТ 

Мацнева И.Ю., Мустафаева Д.И.
Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
О.И. Симонова
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, муковисцидоз, 
таргетная терапия

Актуальность. Муковисцидоз является хроническим на-
следственным орфанным заболеванием. Важной вехой в его 
лечении стало появление таргетных препаратов, направлен-
ных на восстановление структуры и функции белка CFTR 
(трансмембранного регулятора проводимости). Выбор лекар-
ственного препарата производится в соответствии с геноти-
пом конкретного пациента. Помимо положительного влияния 
на течение заболевания, эти препараты обладают рядом по-
бочных эффектов (развитие катаракты, повышение печёноч-
ных трансаминаз, диспептические расстройства), однако ча-
ще положительные эффекты препарата преобладают над его 
побочным действием. 

Описание клинического случая. Мальчик, 7 лет, болен 
с рождения, диагноз «муковисцидоз» был установлен в 
роддоме по данным неонатального скрининга. Генотип — 
F508del и 2143delT в компаунд-гетерозиготном состоянии. 
После постановки диагноза была назначена базисная тера-
пия болезни. Впервые был госпитализирован в отделение 
пульмонологии в возрасте 4 года, в возрасте 4 года 8 мес 
поступил в отделение в тяжёлом состоянии с признаками 
дыхательной недостаточности, сатурация — 90–92%, объём 
форсированного выдоха за 1 секунду (ОФВ1) — 50%. Полу-
чал комбинированную антибактериальную терапию, выпи-
сан на амбулаторный этап лечения с положительной дина-
микой. В дальнейшем отмечались регулярные обострения 
заболевания. В возрасте 6 лет начата таргетная терапия за-
болевания препаратами тезакафтор + элексакафтор + ива-
кафтор; ивакафтор с положительным эффектом. Отмечалось 
повышение показателя ОФВ1, положительная динамика по 
данным компьютерной томографии органов грудной клет-
ки, аускультативно — уменьшение хрипов, улучшение мас-
со-ростовых показателей, уменьшение давления в лёгочной 
артерии. В течение 1,5 лет после начала таргетной терапии 
у ребенка не отмечалось обострений заболевания.

Заключение. Таргетная терапия муковисцидоза является 
значимым прорывом в лечении больных, её назначение спо-
собствует улучшению течения заболевания, качества жизни 
пациентов, снижению частоты обострений и увеличению про-
должительности жизни. 

* * *



Russian pediatric journal (Russian journal). 2023; 26. Supplement 5
https://elibrary.ru/khjomv https://doi.org/10.46563/1560-9561-2023-26-S5

 V SCIENTIFIC AND PRACTICAL CONFERENCE «STUDENIKIN READINGS»
45

ПРИМЕНЕНИЕ ЛЕЧЕБНОЙ ГИПОТЕРМИИ  
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Актуальность. В результате повреждающего действия ас-
фиксии при рождении у ребёнка в первые часы жизни развива-
ется гипоксически-ишемическая энцефалопатия (ГИЭ), кото-
рая характеризуется комплексом неврологических нарушений 
разной степени тяжести. ГИЭ средней и тяжёлой степени явля-
ется показанием для проведения терапевтической гипотермии.

Описание клинического случая. Новорождённая девочка от 
3-й беременности, роды 2-е, оперативные в связи с острой ги-
поксией плода. Оценка по шкале Aпгар 1–3–5 баллов. Состоя-
ние при рождении крайне тяжёлое за счёт дыхательной недо-
статочности (ДН) 3 степени, тяжёлой асфиксии при рожде-
нии. Ребёнок интубирован, начата искусственная вентиляция 
лёгких, переведён в отделение реанимации и интенсивной те-
рапии новорождённых. Учитывая оценку по шкале Апгар — 
5 баллов, сохраняющуюся потребность в искусственной вен-
тиляции лёгких на 10 мин жизни, ацидоз — в крови pH < 7,0 
и BE > 16 моль/л в первые 60 мин жизни, мышечную атонию 
и гипорефлексию, была проведена лечебная общая гипотер-
мия аппаратом «AretieSun 5000». Трект 34°С в течение 72 ч. 
Согревание 0,25°С в час в течение 18 ч. Гемодинамика под-
держивалась 2,5% раствором добутамина, 5 мкг/кг в мину-
ту. С противосудорожной целью вводили раствор тиопентала 
натрия 2 мг/кг в час. Через 1 сут в неврологическом статусе 
больной уровень сознания оглушение GCS 13 = E4V4M5 (пе-
диатрическая шкала комы Глазго). У ребёнка последствия ги-
поксически-ишемического поражения коры головного мозга. 
Латентность зрительных, слуховых, безусловных и стволовых 
рефлексов. Бульбарно-псевдобульбарный синдром. Судорож-
ный синдром. Продолжена противосудорожная терапия валь-
проевой кислотой в дозе 30 мг/кг/с внутривенно; со стимули-
рующей и ноотропной целью к терапии добавлен цитиколин 
50 мг внутривенно 2 раза/сут в течение 1 мес. На 44-й неде-
ле постконцептуального возраста больной были проведены 
МРТ головного мозга и повторное электроэнцефалографиче-
ское исследование, которые выявили положительный эффект 
проведённой гипотермии. 

Заключение. Терапевтическая гипотермия — эффективный 
метод лечения тяжёлой ГИЭ, который обеспечивает выражен-
ную нейропротекторную защиту головного мозга. Ранняя диа-
гностика и профилактика тяжёлой асфиксии у новорождённых 
должна быть максимально комплексной на дородовом этапе.

* * *

КОМПЛЕКСНАЯ РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ  
С ПРИМЕНЕНИЕМ СОВРЕМЕННЫХ 
БАКТЕРИОЛОГИЧЕСКИХ ПРЕПАРАТОВ
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Актуальность. Изменения качественного и количествен-
ного состава микробиоты кишечника способствуют формиро-
ванию различных функциональных и органических пораже-
ний желудочно-кишечного тракта. 

Цель: определить влияние пробиотиков и бактериальных 
лизатов на состояние микробиоты кишечника младших школь-
ников при проведении реабилитации.

Материалы и методы. Проведены обследование и реа-
билитация 17 детей 7–9 лет с нарушениями функционального 
состояния пищеварительной системы. Для определения каче-
ственных и количественных различий кишечной микробиоты 
до и после курса реабилитации проведено ПЦР-тестирование. 
На базе санаторно-оздоровительного центра круглогодичного 
действия «Берёзка» проводилась реабилитация детей, вклю-
чавшая физиолечение, массаж, лечебную физкультуру, водо-
лечение, спелеотерапию. В период реабилитации дети полу-
чали курсами препараты «ВедаБиотик» и «ФитолизатBaby».

Результаты. При ПЦР-тестировании микробиоты кишеч-
ника у детей до реабилитации уменьшение численности би-
фидо- и лактобактерий установлено у 2 (11,8%) и 15 (88,2%) 
детей соответственно. Увеличение числа Еscherichia.coli на-
блюдалось у 8 (47%) детей, Bacteroides spp. — у 13 (76,4%), 
Faecalibacterium рrausnitzii — у 2 (11,8%), Staphylococcus 
aureus — у 1 (5,88%), грибов рода Candida — у 1 (5,88%). Из-
быточный бактериальный рост отмечен у 1 (5,88%) ребёнка, 
анаэробный дисбаланс — у 8 (47%). После проведения реаби-
литации с использованием препаратов «ВедаБиотик» и «Фи-
толизатBaby» была выявлена нормализация состава микро-
биоты у 9 (52,9%) детей, увеличение численности лактобак-
терий до нормальных значений — у 4 (23,5%) детей. У детей 
с увеличением числа Е. coli перед реабилитацией снижение 
наблюдалось у 7 (87,5%) пациентов, Bacteroides spp. — у 9 из 
13 (69,2%) детей. Ликвидация анаэробного дисбаланса про-
изошла у 4 из 8 (50%) детей. Грибы рода Candida, бактерии 
S. aureus и F. рrausnitzii не определялись. Жалоб со стороны 
пищеварительной системы при повторном обследовании сре-
ди детей не отмечалось.

Заключение. При комплексной медицинской реабилита-
ции детей младшего школьного возраста использование пре-
паратов «ВедаБиотик» и «ФитолизатBaby» показало клини-
ческую эффективность.

* * *
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Актуальность. Лечение гидроцефалии у детей является од-
ной из трудных задач педиатрии и нейрохирургии, имеет важное 
медицинское и социальное значение. Гидроцефалия встречается 
у 1–4 на 1000 живых новорождённых. У детей старше 3 лет ча-
стота диагностированной гидроцефалии увеличивается до 1%.

Цель: определить тенденции распространённости опери-
рованных гидроцефалий у детей. 

Материалы и методы. Проведён анализ 895 историй бо-
лезни, 892 протоколов операций, 11 протоколов патологоана-
томических вскрытий детей, прошедших лечение по поводу 
гидроцефалии в 2008–2021 гг. включительно. 

Результаты. Среди 895 детей с гидроцефалией мальчиков 
было 549 (61,3%), девочек — 346 (38,7%). У этих пациентов бы-
ло проведено 892 операции. Ведущей причиной развития гидро-
цефалии у 496 (55,4%) детей явился постгеморрагический фак-
тор. У 309 (34,5%) детей с прогрессирующей и хирургически 
компенсированной гидроцефалией первичный фактор не уста-
новлен. Окклюзионная гидроцефалия выявлена у 73 (8,1%) де-
тей с врождёнными и вторичными объёмными образованиями 
головного мозга. Поствоспалительная гидроцефалия была уста-
новлена у 15 (1,7%) детей, посттравматическая — у 2 (0,2%) па-
циентов. Среднее число постгеморрагических гидроцефалий 
составило 43 случая в месяц. Первичное шунтирование было 
проведено 219 (24,5%) больным гидроцефалией. Было выпол-
нено 211 вентрикулоперитонеальных и 8 вентрикулоплевраль-
ных шунтов. Первичное субгалеальное дренирование как пер-
вый этап перед установкой шунтирующей системы для санации 
ликвора было проведено у 73 (8,1%) больных. При дисфункции 
шунтирующих систем были проведены вторичные операции у 
573 (64,2%) больных, установлены вторичные субгалеальные 
дренажи у 25 (2,8%) больных, наружное дренирование было 
проведено у 5 (0,5%) детей. Всего вторичных операций прове-
дено 603. Умерли после операций 11 больных. Общая послео-
перационная летальность составила 1,2%. Гнойные осложне-
ния в виде вентрикулитов, трофических расстройств в области 
помпы были выявлены у 7 (0,8%) больных. 

Заключение. Хирургическая гидроцефалия у мальчиков 
встречается в 2 раза чаще, чем у девочек; по этиологическо-
му фактору на первом месте стоят постгеморрагические ги-
дроцефалии, причём отмечается четкая тенденция к сниже-
нию их числа в 2 раза к 2021 г.; другие виды гидроцефалий 
имеют такую же тенденцию к уменьшению; выявленная нами 
тенденция к уменьшению числа гидроцефалий у детей, тре-
бующих хирургического лечения, определяет снижение чис-
ла как первичных, так и повторных операций. Число опера-
ций по первичной установке шунтов уменьшилось на 50%, а 
число повторных операций на 27%. Уменьшение числа пост-
геморрагических гидроцефалий может свидетельствовать об 
улучшении качества их профилактики и лечения.

* * *
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Актуальность. Пупочная грыжа — вторая по частоте воз-
никновения среди всех грыж у детей, после паховых и пахо-
во-мошоночных. Грыжесечение остаётся одной из самых рас-
пространённых операций в абдоминальной хирургии и состав-
ляет от 10 до 21% всех оперативных вмешательств. Новый 
способ грыжесечения противопоставляется различным тради-
ционным методикам для сравнения эффективности операций.

Цель: определить эффективность оперативного лечения 
пупочных грыж у детей новым и традиционным способами.

Материалы и методы. Проведены оперативные вмеша-
тельства для лечения пупочных грыж у 746 детей. Больные 
были распределены на 2 группы. Первую группу составили 
483 (64,75%) ребёнка, у которых была проведена операция 
грыжесечения по способу Lexera. Вторую группу составили 
263 (35,25%) больных, которым выполнялась операция с ис-
пользованием нового способа грыжесечения. Интраопераци-
онные и послеоперационные параметры у детей 2-й группы 
существенно не изменялись.

Результаты. В 1-й группе пациентов, оперированных по 
способу Lexera, послеоперационные осложнения были выяв-
лены у 9 (2,4%) больных. У 26 детей возник лигатурный свищ 
послеоперационного рубца, у 3 пациентов — рецидив заболе-
вания. Во 2-й группе детей, оперированных с использованием 
нового способа грыжесечения, осложнений не было. Положи-
тельный результат использования новой методики грыжесе-
чения по сравнению со способом Lexera и другими методами 
обусловлен малым объёмом манипуляций, использованием 
меньшего количества шовного исключительно не рассасыва-
ющегося материала, что уменьшает вероятность возникнове-
ния рецидивов и гематом. Новый способ обеспечивает про-
стое создание дупликатуры и технически упрощённое выпол-
нение грыжесечения.

Заключение. Новая методика грыжесечения имеет оче-
видные преимущества относительно классических способов: 
упрощение техники операции, меньший срок реабилитации, 
уменьшение вероятности послеоперационных осложнений, 
рецидивов и хороший косметический эффект за счёт сохра-
нения анатомии пупочной области.

* * *
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Актуальность. Корь — вирусная инфекция с индексом 
контагиозности 96% и характерной клинической картиной. 
Из-за пандемии коронавируса в мире, по данным ВОЗ, толь-
ко в 2021 г. пропустили вакцинацию от кори почти 40 млн де-
тей, что привело к снижению уровня иммунизации и проры-
ву инфекции. Российская Федерация входит в первую десят-
ку стран по числу детей, больных корью за период с 2022 по 
2023 г. У непривитых и иммунокомпрометированных пациен-
тов возможно развитие тяжёлых типичных, атипичных форм 
течения кори, а также осложнений. В представленном клини-
ческом случае описан ребёнок из семейного очага с отказом 
от вакцинации, у которого корь развилась на фоне острой ре-
спираторной вирусной инфекции и внебольничной пневмонии.

Описание клинического случая. Девочка, 4 года 10 мес, 
поступила в ДГКБ № 9 им. Г.Н. Сперанского с жалобами на 
подъём температуры тела до 39,5оС, влажный кашель и зало-
женность носа. Из анамнеза известно, что ребёнок не при-
вит, за 5 дней до настоящего заболевания девочка перенесла 
средний катаральный отит, получала антибактериальную те-
рапию в течение 5 сут, начатую мамой самостоятельно. При 
поступлении: фебрильная лихорадка, интоксикация, диффуз-
ная гиперемия слизистой ротоглотки, увеличение миндалин 
с белесоватыми наложениями, лимфаденопатия, ослабление 
дыхания в нижних отделах лёгких, влажные мелкопузырчатые 
хрипы справа. При проведении лабораторных и инструмен-
тальных обследований установлены правосторонняя нижне-
долевая моносегментарная пневмония, иммуносупрессия: лей-
копения, нейтропения, увеличение СОЭ, повышение уровня 
С-реактивного белка. На 3-й день госпитализации появилась 
пятнисто-папулёзная сыпь, поэтапно вначале на лице, затем 
на туловище, выявлены пятна Бельского–Филатова–Коплика. 
По данным иммуноферментного анализа крови обнаружен 
повышенный титр антител к кори. Выставлен диагноз: корь. 
В связи с тяжёлым течением болезни, рентгеновской карти-
ной нижнедолевой пневмонии принято решение о проведении 
антибактериального лечения, бронхолитиков, ингаляционных 
глюкокортикостероидов, а также патогенетической (препарат 
интерферона — виферон в свечах) и симптоматической тера-
пии. В сроки госпитализации клинико-лабораторные данные 
нормализовались, диагностические и лечебные мероприятия 
проведены в полном объёме, ребёнок выписан под амбула-
торное наблюдение. 

Заключение. Выявлена тенденция к увеличению заболе-
ваемости корью, что может быть связано с ухудшением им-
мунизации детского населения. Данный случай демонстриру-
ет повышение риска развития кори у невакцинированных, им-
мунокомпрометированных детей, что предрасполагает к более 
тяжёлому её течению.

* * *

ВАКЦИНАЦИЯ ОТ ВЕТРЯНОЙ ОСПЫ: 
СОВРЕМЕННЫЕ РЕАЛИИ

Набиева Р.Р., Морозова Е.И. 
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Н.А. Тамбова
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: дети, ветряная оспа, вакцинация

Актуальность. Ветряная оспа (ВО) — одна из самых за-
разных и широко распространённых инфекций в мире. Только 
в 2019 г. в России было зафиксировано более 820 тыс. случа-
ев ВО, среди которых были и летальные исходы. Однако сто-
ит отметить, что вакцина против ВО не включена в Нацио-
нальный календарь прививок.

Цель: определить степень приверженности вакцинации 
против ВО.

Материалы и методы. Проведено обследование педиа-
тров и родителей в детских городских поликлиниках с исполь-
зованием анонимных опросников. Для проведения опроса ис-
пользовались три анкеты: для педиатров (опрошено 144 вра-
ча), для родителей детей младше 3 лет (96 человек), для 
родителей детей старше 3 лет (129 человек).

Результаты. Все опрошенные педиатры выразили поло-
жительное отношение к вакцинации от ВО. 108 (75%) педи-
атров не прививались от ВО, т.к. уже переболели или не бы-
ли осведомлены о возможности вакцинации. 98 (68%) врачей 
считают необходимым введение обязательной вакцинации от 
ВО. Врачи редко сталкивались с отказами родителей от вак-
цинации — всего 17 (16,7%) родителей (боязнь осложнений 
и негативная информация в СМИ). У опрошенных родителей 
детей до 3 лет 100% детей не болели ВО. При этом 55 (57%) 
родителей относились негативно к вакцинации, а 13 (14%) 
считали, что вакцина не всегда обеспечивает стойкий имму-
нитет. Интересно, что большинство родителей не были осве-
домлены о возможном включении вакцины от ВО в Нацио-
нальный календарь прививок. Тем не менее 42 (43%) родите-
ля выразили положительное отношение к этому мероприятию. 
У опрошенных родителей детей старше 3 лет 43 (33%) ребён-
ка уже переболели ВО, средний возраст при заболевании со-
ставлял 4 года. При этом 120 (93%) родителей также не зна-
ли о возможности включения вакцины от ВО в Националь-
ный календарь прививок, но 87 (67%) из них поддержали бы 
такую инициативу.

Заключение. Врачи высказывают полную поддержку 
вакцинации от ВО, в то время как среди родителей уровень 
приверженности варьируется в зависимости от возраста де-
тей, составляя 28% родителей детей раннего возраста и 67% 
среди родителей детей старшего возраста. Внедрение вакци-
нации от ВО позволит уменьшить заболеваемость ВО, воз-
никновение опоясывающего лишая и хронизацию болезни.

* * *
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БИОМАРКЕРЫ ОСТРОГО ПОВРЕЖДЕНИЯ ПОЧЕК 
ПРИ ДИСТАНЦИОННОЙ УДАРНО-ВОЛНОВОЙ 
ЛИТОТРИПСИИ У ДЕТЕЙ

Никулин О.Д., Шахновский Д.С.
Научный руководитель: доктор мед. наук,  
проф. С.Н. Зоркин 
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, мочекаменная болезнь, ударно-
волновая литотрипсия, биомаркеры повреждения почек 

Актуальность. Дистанционная ударно-волновая лито-
трипсия (ДУВЛ) в настоящее время считается «золотым стан-
дартом» в лечении мочекаменной болезни, в том числе у па-
циентов детского возраста. Данный метод лечения обладает 
рядом преимуществ, к которым относятся неинвазивность в 
совокупности с отсутствием видимого повреждения почки и 
верхних мочевыводящих путей. Несмотря на это ударно-вол-
новой импульс вызывает острое повреждение почек.

Цель: определить критерии острого повреждения почек 
при проведении ДУВЛ у детей.

Материалы и методы. Обследовано 108 детей с мочека-
менной болезнью, которым был проведён сеанс ДУВЛ. В 1-ю 
группу вошли 54 ребёнка, лечившихся по традиционному про-
токолу. Вторую группу сформировали 54 ребёнка, получав-
ших, помимо традиционной терапии, преднизолон 0,5 мг/кг 
однократно в течение 2 сут и за 2 ч до операции. Всем детям 
перед выполнением ДУВЛ (1 точка), через 45 мин (2 точка) 
и 24 ч (3 точка) выполнялся забор биологического материала 
с определением путём иммуноферментного анализа концен-
траций следующих биомаркеров острого повреждения почек 
в моче: липокалин, ассоциированный с желатиназой нейтро-
филов (NGAL), молекула повреждения почек-1 (KIM-1), тка-
невой ингибитор металлопротеиназы-2 (TIMP-2) и интерлей-
кин-18 (IL-18) в сыворотке крови.

Результаты. Исход всех проведённых сеансов ДУВЛ 
удовлетворительный. После ДУВЛ концентрации всех био-
маркеров были существенно увеличены. Самые высокие кон-
центрации изученных биомаркеров в моче были выявлены 
через 45 мин после ДУВЛ. Содержание IL-18 в крови макси-
мально увеличилось через 24 ч после ДУВЛ. У больных, по-
лучавших преднизолон, увеличение концентраций биомарке-
ров как в моче, так и крови было меньшим. Уровень липокали-
на через 45 мин у пациентов 1-й группы составил 48,3 (24,5; 
117,0) нг/мл, у больных 2-й группы — 28,4 (16,0; 71,8) нг/мл 
(р = 0,044). Концентрация молекулы повреждения почек-1 со-
ставила 0,57 (0,45; 0,70) нг/мл у детей 1-й группы и 0,48 (0,25; 
0,91) нг/мл у больных 2-й группы (р = 0,334). Уровень TIMP-2 
через 45 мин после ДУВЛ у больных 1-й группы составил 
12,3 (9,23; 20,2), что было значительно больше, чем у боль-
ных 2-й группы, — 6,75 (5,2; 12,1) нг/мл (р < 0,001). Уровень 
IL-18 в крови через 24 ч после ДУВЛ у больных 1-й группы 
составил 164,7 (113,7; 217,1) пг/мл, 2-й — 130,3 (89,7; 186,1) 
пг/мл (р = 0,042). 

Заключение. Полученные нами данные свидетельствуют 
об эффективности применения преднизолона для нефропро-
тективной терапии при ДУВЛ у детей.

* * *

НОВАЯ КОРОНАВИРУСНАЯ ИНФЕКЦИЯ У ДЕТЕЙ 
В АМБУЛАТОРНЫХ УСЛОВИЯХ

Оладеле Д.А., Кармазина Е.В. 
Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
Л.М. Панасенко
Новосибирский государственный медицинский 
университет, Новосибирск, Россия

Ключевые слова: дети, новая коронавирусная инфекция, 
диагностика, лечение

Актуальность. Новая коронавирусная инфекция у детей 
является актуальной проблемой. У детей COVID-19 протека-
ет легче, чем у взрослых, однако не исключены случаи тяжё-
лого течения и осложнений.

Цель: определить особенности распространения и клини-
ки новой коронавирусной инфекции у детей.

Материалы и методы. Проведён анализ 387 амбулатор-
ных карт пациентов с подтверждённой коронавирусной инфек-
цией и 9 карт детей с экссудативным перикардитом, которые 
ранее перенесли СOVID-19. Данные анализировали с исполь-
зованием пакета программ «Statistica v. 8.0» («StatSoft Inc.»).

Результаты. При выявлении источников заражения де-
тей с COVID-19 — от родственников заразились 203 (52,4%) 
ребёнка. У 345 (89,1%) детей наблюдался подъём температу-
ры тела. Самые частые поражения верхних дыхательных пу-
тей: першение в горле — у 287 (74,2%) детей, сухой кашель —  
у 241 (62,3%). Кожный синдром был выявлен у 20 (5,2%) боль-
ных. Геморрагический синдром в виде носовых кровотече-
ний — 5 (1,3%) детей, симптом «отмороженных пальцев» — 
у 7 (1,8%). Поражение желудочно-кишечного тракта отмечено 
у 81 (20,9%) ребёнка. Бессимптомное течение было у 38 (9,8%) 
детей. Тяжёлое течение с пневмонией наблюдалось у 2 детей. 
У 9 детей отмечалось осложнение в виде экссудативного пе-
рикардита. В общем анализе крови у больных были выявле-
ны нейтропения с лимфомоноцитозом. При анализе больных с 
экссудативным перикардитом установлено, что первые жало-
бы появлялись через 2–4 нед после перенесённого COVID-19. 
Заболевание начиналось с повышения температуры до субфе-
брильных цифр у 6 (66%) детей, утомляемости — у 4 (44%), 
одышки — у 1 (11%). В крови этих больных наблюдались лей-
копения с лимфомоноцитозом, ускорение СОЭ. У 3 больных 
была выявлена кардиомегалия. У 1 из них отмечалось нару-
шение ритма по типу атриовентрикулярной блокады 2 степе-
ни. После стационарного лечения 2 детей имели волнообраз-
ный характер течения перикардита.

Заключение. Источником заражения детей COVID-19 чаще 
являлся внутрисемейный контакт. Чаще инфекция проявлялась 
лихорадкой, непродуктивным кашлем, интоксикацией, реже — 
болью в горле, затруднённым носовым дыханием, поражени-
ем желудочно-кишечного тракта. Дети старшего возраста пе-
реносили инфекцию легче. В крови больных самым частым 
изменением были нейтропения и лимфомоноцитоз. Осложне-
ние в виде экссудативного перикардита выявлено у 9 детей.

* * *
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НЕКРОТИЧЕСКИЙ ЭНТЕРОКОЛИТ  
С ПЕРФОРАЦИЯМИ ЖЕЛУДКА  
У НОВОРОЖДЁННОГО
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Ключевые слова: клинический случай, некротический 
энтероколит у новорождённого ребёнка

Актуальность. Несмотря на достижения в неонатоло-
гии, которые позволили улучшить результаты лечения ново-
рождённых детей, повреждения желудка являются ещё нере-
шённой задачей. 

Описание клинического случая. Ребёнок родился в сроке 
гестации 30 нед путём кесарева сечения по поводу ягодично-
го предлежания одного из двойни. Масса тела при рождении 
1200 г, оценка по шкале Апгар 5/7 баллов. Состояние при ро-
ждении тяжёлое за счёт выраженной дыхательной недоста-
точности, недоношенности и морфофункциональной незрело-
сти. Переведён на искусственную вентиляцию лёгких (ИВЛ) 
в режиме СРАР, проведена сурфактант-заместительная тера-
пия. В динамике на 3-и сутки состояние больного ухудши-
лось, отмечено отсутствие стула, возникло подозрение на не-
кротический энтероколит (НЭК) ІБ стадии по шкале оценки 
боли NPASS-7 баллов. Сделан рентген органов брюшной по-
лости, вызван детский хирург, выставлен предварительный ди-
агноз НЭК ІБ. Энтеральное питание отменено на 3 сут. Мини-
мальное трофическое питание прекращено, переведён на пол-
ное парентеральное питание. На 5-е сутки начал кормиться 
по 15 мл/кг — 2,5 мл за 8 ч, на 6-е сутки — 5,0 мл на 8 режи-
ме, усваивал. На 8-е сутки состояние больного ухудшилось, в 
динамике клиническая картина НЭК-3А (подозрение на пер-
форацию), развился ДВС-сидром. Проведена смена режима 
ИВЛ на SIMV. Произведены лапароцентез с постановкой дре-
нажа, замена антибактериальной терапии, трансфузия свеже-
замороженной плазмы, криопреципитата, учитывая развитие 
ДВС-синдрома. На 11-е сутки проведён телемедицинский кон-
силиум, рекомендовано оперативное лечение. Выполнена ла-
паротомия хирургической бригадой из областных специали-
стов. Диагноз после операции: НЭК. Множественные перфо-
рации желудка. Каловый перитонит. Выписан на 56-й день 
жизни, 44-е сутки после операции. Масса тела 1890,0+40 г. 
Состояние малыша в динамике положительное. 

Заключение. Нами описан успешный случай хирургиче-
ского лечения перфорации желудка у новорождённого ребёнка 
в условиях перинатального центра. У пациентов с перфорацией  
желудка исход заболевания находится в прямой зависимости 
от времени постановки диагноза, а прогноз определяется до-
операционным состоянием ребёнка и сопутствующими забо-
леваниями. Предварительный лапароцентез и дренирование 
брюшной полости с коррекцией полиорганной недостаточно-
сти до выполнения основного этапа операции способствова-
ли улучшению результатов лечения.

* * *

ИЗМЕНЕНИЯ КАЧЕСТВА ЖИЗНИ ДЕТЕЙ  
С ХРОНИЧЕСКИМ ГАСТРИТОМ

Охрименко А.А., Сапронова О.Р., Полушкин К.А. 
Научные руководители: доктор мед. наук, проф. 
Э.В. Дудникова, канд. мед. наук, доцент  
Е.А. Беседина, канд. мед. наук, доцент А.С. Бадьян 
Ростовский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Ростов-на-Дону, Россия
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жизни, тревожность

Актуальность. Гастродуоденальная патология у детей 
сохраняет свою актуальность вследствие её высокой распро-
страненности. Больные дети с данной патологией предъявля-
ют значительное число жалоб, которые не могут не оказывать 
влияния на качество их жизни. При этом врачом оценивается 
преимущественно физическое состояние больного. 

Цель: определить изменения качества жизни у детей с хро-
ническим гастритом (ХГ) с учётом психологических особен-
ностей личности больных.

Материалы и методы. Обследованы 50 детей в возрасте 
9–13 лет с ХГ в анамнезе. Оценку качества жизни (КЖ) осу-
ществляли с помощью опросника PedsQL™ 4.0 Generic Core 
Scales, оценку тревожности — с помощью шкалы тревожно-
сти Спилбергера–Ханина. Для статистической обработки ис-
пользовали пакет «SPSS Statistics 25». 

Результаты. Нами было выявлено значительное снижение 
КЖ в целом и по каждому компоненту жизненного функцио-
нирования ребенка: социального, физического, эмоционально-
го и ролевого. Уровень снижения КЖ тесно коррелировал с ин-
тенсивностью болевого синдрома (р = 0,003). Также установ-
лено, что общая сумма баллов КЖ была существенно снижена 
при наличии жалоб на тошноту (р = 0,002). Дети с ХГ имели 
эмоциональные расстройства в виде повышенной ситуацион-
ной (высокая в 20%, средняя в 40%, низкая — в 30%) и лич-
ностной (высокая в 50%, средняя в 26%, низкая в 24%) трево-
жности. У больных ХГ с высокой степенью личностной трево-
жности определялись более низкие показатели КЖ (p = 0,001).

Заключение. Установлено значительное снижение КЖ де-
тей с ХГ, при этом его уровень тесно коррелировал с интен-
сивностью болевого синдрома и выраженностью тревожности. 
Определена высокая распространённость личностной трево-
жности у всех опрошенных больных с жалобами на тошноту.

* * *

ТРУДНОСТИ ЛЕЧЕНИЯ БОЛЬНОЙ СО СТЕНОЗОМ 
ТРАХЕИ И ПРАВОЙ ДУГОЙ АОРТЫ

Павлова Д.Н., Проплеткина К.Д.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
Е.В. Зильберт 
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, стеноз трахеи, 
правосторонняя дуга аорты, лечение

Актуальность. Врождённый стеноз трахеи является жиз-
неугрожающей патологией. Часто он представлен полными 
хрящевыми кольцами и в 60% случаев сочетается с пороками 
сердца и сосудов, в частности с правосторонней дугой аорты. 
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При аномальном отхождении сосудов от правой дуги аорты 
сдавливаюся трахея и пищевод.

Описание клинического случая. Пациентка А., поступила 
в ДГКБ им Н.Ф. Филатова г. Москвы в возрасте 7 лет с жа-
лобами на дисфагию и клинической картиной дыхательной 
недостаточности. В анамнезе коррекция врождённого поро-
ка сердца — баллонная дилатация стеноза лёгочной артерии, 
а также серия бужирований стеноза трахеи без эффекта. При 
бронхоскопии выявлены полные хрящевые кольца в нижней 
трети трахеи, при эзофагогастродуоденоскопии — компрес-
сионное сужение пищевода. По данным компьютерной томо-
графии (КТ) органов грудной клетки — правая дуга аорты, аб-
берантная левая подключичная артерия отходит от дивертику-
ла Коммерелля ретроэзофагеально. Проведено хирургическое 
лечение. В условиях экстракорпоральной мембранной окси-
генации резецирован стенозированный участок трахеи, левая 
подключичная артерия имплантирована в левую общую сон-
ную. Интраоперационно отмечались эпизоды десатурации до 
60–62%. После операции больная находилась на искусствен-
ной вентиляции лёгких, получала антикоагулянты. Ближай-
ший послеоперационный период осложнился рефлекторной 
остановкой кровообращения при проведении санационной 
бронхоскопии. Проведена сердечно-лёгочная реанимация в 
течение 10 мин с восстановлением сердечного ритма. В те-
чение суток после реанимационных мероприятий сознание 
восстановлено. Экстубирована на 2-е сутки после операции.  
На 11-е сутки переведена в отделение. На 13-е сутки была вы-
полнена ЭхоКГ, при которой выявлено скопление большого 
количества жидкости в полости перикарда. Заподозрено те-
чение посткардиотомного синдрома с развитием тампонады 
сердца. Выполнено дренирование полости перикарда, получе-
но 200 мл гемолизированной крови. При подготовке к опера-
тивному вмешательству, во время вводной анестезии отмеча-
лось угнетение сердечной и дыхательной деятельности. Реа-
нимационные мероприятия в течении 13 мин — ритм сердца 
и сатурация были восстановлены. Течение постреанимацион-
ного периода без осложнений. На 8-е сутки больная была пе-
реведена в отделение в стабильном состоянии, а через месяц 
была выписана из стационара без неврологического дефици-
та по данным КТ головного мозга.

Заключение. Сочетанные пороки дыхательной и сердеч-
но-сосудистой системы требуют индивидуального подхода в 
тактике ведения больных. Данный клинический случай де-
монстрирует значимость тщательного лабораторно-инстру-
ментального обследования в послеоперационном периоде в 
связи с высоким риском развития осложнений. 

* * *

ТРУДНОСТИ ДИАГНОСТИКИ ПЕРЕКРЁСТНОГО 
АУТОИММУННОГО СИНДРОМА В ДЕТСКОЙ 
ГЕПАТОЛОГИИ

Парахина Д.В., Усольцева О.В.
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Г.Б. Мовсисян
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, аутоиммунный 
гепатит 

Актуальность. Классическое течение аутоиммунного ге-
патита (АИГ) предполагает наличие цитолиза, иммунной ак-

тивности и выявления специфических печёночных аутоанти-
тел. Сочетанный синдром цитолиза и холестаза требует до-
полнительного обследования для исключения перекрёстного 
синдрома и коррекции лечения, определяющего прогноз для 
пациента.

Описание клинического случая. Девочка, 11 лет, поступила 
в гастроэнтерологическое отделение с жалобами на желтуху 
и выраженный кожный зуд. При осмотре: печень +5 см, селе-
зенка +4 см, множественные расчёсы на коже. Лабораторно: 
активность АЛТ 222 ЕД/л, АСТ 606 ЕД/л, ГГТ 73 ЕД/л, общий 
билирубин 48,5 мкмоль/л, общий белок 89 г/л, альбумин 33 г/л, 
гипокоагуляция (ПТИ 56%), выраженная иммунологическая 
активность (IgG 36,13 г/л). При анализе аутоантител выявлены 
только положительные титры ANСA, anti-ds-DNA. Исключе-
ны вирусные гепатиты и обменная патология. Фиброэластоме-
трия печени: медиана 63,9 кПа (F4 по METAVIR). При магнит-
но-резонансной холангиопанкреатографии (МРХПГ) измене-
ний желчных протоков не выявлено, в связи с чем, учитывая 
наличие синдрома холестаза, проведена пункционная биопсия 
печени. Морфологическое заключение: перипортальный ге-
патит, расширение портальных трактов с септами и массив-
ными воспалительными инфильтратами из лимфоцитов, мо-
ноцитов, плазматических клеток, гистиоцитов, эозинофилов. 
Вокруг портальных трактов и септ — тяжи соединительной 
ткани, разделяющие гепатоциты на розетки. В септах проли-
ферация жёлчных протоков, протоки мелкие, просвет их уз-
кий, эпителий набухший, деформированный, вокруг таких 
протоков лимфоидные инфильтраты имеют фолликулоподоб-
ную форму. Установлен диагноз: Перекрестный аутоиммун-
ный синдром: АИГ 1 типа + аутоиммунный холангит. Цирроз 
печени, компенсированный, функциональный класс А по шка-
ле Чайлда–Пью, осложнённый синдромом портальной гипер-
тензии. Инициирована терапия: преднизолон 1 мг/кг + азати-
оприн 1 мг/кг + урсодезоксихолевая кислота 13 мг/кг в сутки. 
На фоне лечения: улучшение общего самочувствия, купиро-
вание желтухи, зуда, синдромов цитолиза и холестаза, сниже-
ние иммунологической активности.

Заключение. Выявление холестаза при цитолизе, высокой 
иммунологической активности и негативных печёночных ау-
тоантителах не исключает течение АИГ. Отсутствие измене-
ний при МРХПГ не исключает течение аутоиммунного хо-
лангита или первичного склерозирующего холангита мелких 
протоков на фоне АИГ, что требует обязательного проведе-
ния морфологического исследования печени для верифика-
ции перекрёстного аутоиммунного синдрома и назначения 
корректной терапии.

* * *

КОРРЕКЦИЯ САГИТТАЛЬНОГО ДИСБАЛАНСА 
ТУЛОВИЩА ПУТЁМ КОРРИГИРУЮЩЕЙ 
ОСТЕОТОМИИ ПОЯСНИЧНОГО ОТДЕЛА 
ПОЗВОНОЧНИКА

Пимбурский И.П.
Научный руководитель: доктор мед. наук  
О.Б. Челпаченко
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, кифосколиоз, остеотомия

Актуальность. Нарушения рентгенанатомических пара-
метров баланса туловища коррелируют с качеством жизни па-
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циентов, толерантностью к физическим нагрузкам, интенсив-
ностью болевого синдрома. Сагитальный баланс туловища 
тесно связан с качеством жизни пациентов с сочетанной па-
тологией позвоночника и тазобедренных суставов, что актуа-
лизирует необходимость коррекции сагитального дисбаланса.

Описание клинического случая. Больная С. в возрасте 9 лет 
наблюдалась с первоначальным диагнозом: Врождённый лево-
сторонний грудопоясничный кифосколиоз (35°) на фоне спон-
дилоэпифизарной дисплазии. Выполнена транспедикулярная 
фиксация Th10-L4, G2-остеотомия на уровне Th12-L1, до-
стигнута полная коррекция деформации (до 0°). Через 2 года 
наблюдений у пациентки в связи с основной патологией воз-
никли сгибательно-приводящая контрактура тазобедренного 
сустава (ТБС) вследствие разрушения эпифизов ТБС и про-
грессирования сагиттального дисбаланса туловища, выражен-
ный болевой синдром, невозможность самостоятельного пе-
редвижения. В данном случае при потере вертикального пере-
движения пациента прогноз вертикального самостоятельного 
передвижения в будущем — неблагоприятный. Поскольку по-
ложение таза определяет форму сагиттального контура позво-
ночника, с точки зрения биомеханики первостепенной явля-
ется коррекция патологии ТБС, но противопоказания (сохра-
няющиеся зоны роста — Y-образные хрящи) не позволяли 
выполнить эндопротезирование ТБС. Учитывая перспектив-
ность в отношении выполнения эндопротезирования (сохран-
ность полного разгибания в коленных суставах, сохранность 
мышц нижних конечностей), было принято решение о прове-
дении клиновидной резекции L4 позвонка, транспедикулярной 
фиксации (4 стержнями с фиксацией в крыльях подвздошных 
костей) для коррекции сагиттального дисбаланса. В результате 
лечения достигнут удовлетворительный результат в виде кор-
рекции сагиттального дисбаланса и сохранении вертикализа-
ции. В возрасте 15 лет пациентке было выполнено эндопроте-
зирование ТБС. В настоящий момент девочка способна к са-
мостоятельному передвижению, отсутствует болевой синдром.

Заключение. При сочетанной патологии ТБС и позвоноч-
ника и невозможности выполнения эндопротезирования ТБС 
для коррекции сагиттального дисбаланса туловища возмо-
жен нестандартный подход в виде выполнения корригирую-
щей остеотомии поясничного отдела позвоночника для улуч-
шения прогноза и качества жизни пациентов.

* * *

ПРОФИЛАКТИКА НЕВРОЛОГИЧЕСКИХ 
ОСЛОЖНЕНИЙ ПРИ ХИРУРГИЧЕСКОЙ 
КОРРЕКЦИИ СКОЛИОЗОВ У ДЕТЕЙ

Пимбурский И.П.
Научный руководитель: доктор мед. наук  
О.Б. Челпаченко
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, лечение сколиозов, 
нейромониторинг, профилактика осложнений

Актуальность. Общая частота неврологических осложне-
ний при хирургической коррекции сколиоза достигает около 
10%. Неврологический дефицит, связанный с мальпозицией  
опорных элементов, может возникать в результате их конфлик-
та с невральными структурами и составляет около 22,2% в 
структуре всех неврологических осложнений. Риски ослож-
нений при хирургической коррекции сколиозов определяют 

необходимость внедрения современных методов обеспече-
ния безопасности, в том числе «О-arm»-навигации и интра-
операционного нейромониторинга (ИНМ), что актуализиру-
ет вопрос об эффективности их применения.

Цель: уменьшить частоту неврологических осложнений 
при хирургической коррекции сколиозов у детей с примене-
нием «O-arm»-навигации и ИНМ.

Материалы и методы. Проведён анализ частоты и струк-
туры осложнений, а также точности имплантации транспеди-
кулярных винтов у 95 пациентов, прооперированных по по-
воду сколиоза. В 1-ю группу вошли пациенты, проопериро-
ванные с применением технологии «free-hand» (801 винт у 50 
пациентов), во 2-ю группу — с использованием «O-arm»-на-
вигации и ИНМ (693 винта у 45 пациентов). Средний угол по 
Cobb составил 66,9 ± 28,1° у больных 1-й группы и 82,4 ± 25,8° 
у детей 2-й группы. Частота и степень мальпозиции проанали-
зированы в соответствии с классификацией Rao et al. (2002), 
критическими считались мальпозиции более 4 мм (3 степени).

Результаты. Общая частота мальпозиций у больных 1-й 
группы составила 27,5% (220 из 801 винта), у пациентов 2-й 
группы — 11% (76 из 693 винтов; p < 0,05). У больных 1-й 
группы были выявлены 3 (6%) эпизода неврологических ос-
ложнений: только в 1 случае — по причине медиальной маль-
позиции винта, в остальных 2 случаях — в результате тракци-
онной миелопатии. У больных 2-й группы только в 1 случае 
был установлен факт формирования неврологического де-
фицита (2,2% осложнений) — в результате интраоперацион-
ного острого нарушения спинномозгового кровообращения. 
При этом интраоперационно у больных 2-й группы были вы-
явлены 2 эпизода снижения амплитуды моторно-вызванных 
потенциалов с мышц нижних конечностей по данным ИНМ 
на этапе проведения корригирующего маневра. Было приня-
то решение о сбросе коррекции, после чего ответ полностью 
восстановился, в послеоперационном периоде клинически не-
врологический дефицит не развился.

Заключение. «O-arm»-навигация и ИНМ позволили в 
2,5 раза уменьшить частоту мальпозиций и в 2,7 раза — чис-
ло неврологических осложнений у больных при оператив-
ном лечении.

* * *

АНАЛИЗ ПОКАЗАТЕЛЕЙ ВАКЦИНАЦИИ БЦЖ  
И БЦЖ-М У ДЕТЕЙ ПЕРВОГО ГОДА ЖИЗНИ

Погребнова Л.А., Савельева А.Е., Старченко Е.А.
Научные руководители: Н.В. Малинина,  
З.Р. Амирова 
Саратовский государственный медицинский университет 
имени В.И. Разумовского Минздрава России, Саратов, 
Россия

Ключевые слова: дети, вакцинация БЦЖ, охват, 
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Актуальность. Вакцина БЦЖ остаётся одной из самых 
эффективных мер специфической профилактики туберкулё-
за, однако в последние годы всё чаще появляются сообще-
ния о снижении охвата вакцинацией по различным причинам.

Цель: провести анализ данных по проведённой вакцина-
ции БЦЖ/БЦЖ-М у детей 1-го года жизни и выявить причи-
ны непрохождения вакцинации.

Материалы и методы. Изучены данные о статусе вакци-
нации БЦЖ/БЦЖ-М по данным амбулаторных карт (формы 
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№ 112/у) у 1591 ребёнка от 0 до 1 года жизни. Полученные 
данные обработаны с помощью пакетов «MS Office Excel» 
и «Statistica 2.0», для сравнения частот использовали крите-
рий Фишера.

Результаты. Из общего числа детей 234 (14,7%) ребён-
ка не были привиты в родильном доме. Большая часть ново-
рожденных — 210 (89,6%) (p < 0,05, критерий Фишера) име-
ли противопоказания к вакцинации, из них 56 (26,7%) имели 
патологию ЦНС, 45 (21,4%) были рождены с внутриутроб-
ной пневмонией, 13 (6,2%) имели другие внутриутробные 
инфекции. Недоношенность у 36 (17,1%) детей и гемолити-
ческая болезнь новорождённых у 10 (4,8%) стали причиной 
медицинских отводов. У 9 (4,3%) пациентов поражение ЦНС 
сочеталось с недоношенностью и неонатальной желтухой. 
Перинатальный контакт по ВИЧ-инфекции имели 7 (3,3%) 
детей. У 20 (9,5%) недоношенных новорождённых с наруше-
нием ЦНС диагностировано транзиторное тахипноэ. Другие 
диагнозы стали причиной медицинских отводов от вакцина-
ции у 14 (6,7%) детей. Неожиданным оказался тот факт, что из 
234 новорождённых 24 (10,4%) ребёнка не были привиты из-
за отказа от вакцинации. После окончания медицинского отво-
да на 1-м году жизни не привитыми остались 75 (32%) детей.

Заключение. Охват вакцинацией против туберкулёза в ро-
дильном доме составил 85,3%. Невакцинированные дети соз-
дают группу риска по заболеваемости туберкулёзом и долж-
ны быть под особым наблюдением участкового педиатра для 
раннего выявления заболевания. Учитывая, что в течение 1-го 
года жизни 32% детей, не привившихся в родильном доме, так 
и остались не привитыми, необходимо более тщательно про-
водить разъяснительную работу с родителями. 

* * *

САРКОПЕНИЯ У ДЕТЕЙ С ОЖИРЕНИЕМ

Покидюк Л.С.
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Н.В. Евдокимова
Санкт-Петербургский государственный педиатрический 
медицинский университет, Санкт-Петербург, Россия

Ключевые слова: дети, ожирение, саркопения, 
диагностика

Актуальность. Определение саркопении при ожирении 
включает в себя уменьшение мышечной массы и силы при из-
быточном накоплении жировой ткани. Сосуществование этих 
форм патологии у одного ребёнка указывает на синергически 
усиливающийся риск неблагоприятных последствий для его 
здоровья. В педиатрической практике эти вопросы ещё недо-
статочно изучены.

Цель: определить распространённость саркопении у де-
тей с ожирением и его связи с клинико-лабораторными по-
казателями. 

Материалы и методы. Обследованы 102 ребёнка в воз-
расте 12–17 лет с ожирением. Проведено клинико-лаборатор-
ное и инструментальное обследование детей, включая биоим-
педансный анализ. Критериями ожирения и саркопении были 
увеличение жировой массы и уменьшение скелетно-мышеч-
ной массы (СММ) более 30% от нормы.

Результаты. Саркопения была выявлена у 58 (56,7%) де-
тей. При этом у 26 (25%) пациентов было определено пресар-
копеническое состояние (уменьшение только доли СММ). Это 
связано с тем, что при ограничении физических нагрузок про-

исходит большее нарастание жировой массы и развивается 
инфильтрация мышечной ткани. Распространённость сарко-
пении увеличивалась с нарастанием степени ожирения: сар-
копения была выявлена у всех больных с морбидным ожире-
нием, у 75 (73%) больных с ожирением 3 степени, у 62 (60%) 
детей с ожирением 2 степени и у 46 (45%) пациентов с ожи-
рением 1 степени. Выраженность саркопении у детей с ожи-
рением тесно коррелировала с уровнями холестерина, тригли-
церидов, ЛПНП (r = 0,9; р < 0,05), активностью АСТ и АЛТ, 
содержанием С-реактивного белка, общего белка, концентра-
циями витамина D (r = 0,8; р < 0,05) и иммуннореактивного 
инсулина (r = 0,7; р < 0,05). При саркопеническом ожирении 
у 87 (85%) детей нами выявлено снижение минеральной мас-
сы костной ткани. 

Заключение. Частота саркопении увеличивается с нараста-
нием степени ожирения у детей. Саркопения тесно коррели-
рует с дислипидемией, начальными проявлениями остеопо-
роза, повышением активности печёночных ферментов, уров-
нями С-реактивного белка, иммуннореактивного инсулина, 
общего белка и витамина D. 

* * *

АДАПТАЦИЯ НЕДОНОШЕННЫХ 
НОВОРОЖДЁННЫХ К ГИДРОКИНЕЗОТЕРАПИИ 
ПОСРЕДСТВОМ ТЕКСТИЛЬНОЙ ПЕЛЁНКИ

Полуянова Е.Д.
Научные руководители: канд. мед. наук  
Г.С. Лупандина-Болотова, канд. мед. наук  
М.А. Басаргина
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: недоношенные дети, 
гидрокинезотерапия, текстильная пелёнка, адаптация, 
водная среда, моторный онтогенез

Актуальность. Процедура гидрокинезотерапии проводит-
ся на ранних этапах реабилитации у недоношенных новорож-
дённых при отсутствии противопоказаний после осмотра ле-
чащего врача. В целях благоприятной адаптации используется 
текстильная пелёнка, которая имитирует нахождение ребён-
ка в утробе матери, формирует границы тела для восприятия 
сенсорных ощущений, снижает тонусные реакции (рефлекс 
Моро). Благополучно протекающая адаптация способствует 
долгосрочным процедурам гидрокинезотерапии, нормализа-
ции мышечного тонуса, расширению двигательного опыта и 
сенсорных ощущений, оптимизации работы желудочно-ки-
шечного тракта, закаливанию. 

Цель: определить влияние текстильной пелёнки на про-
цесс адаптации во время процедур гидрокинезотерапии у не-
доношенных новорождённых. 

Материалы и методы. Комплексно обследовано 192 ре-
бёнка (недоношенных новорождённых) на базе отделения па-
тологии новорождённых и детей раннего детского возраста с 
соматической реабилитацией. Были сформированы 2 группы: 
в 1-ю группу (94 ребёнка) вошли пациенты, получавшие про-
цедуру гидрокинезотерапии с использованием текстильной 
пелёнки; 2-ю группу (98 детей) составили дети, получавшие 
процедуру гидрокинезотерапии без использования текстиль-
ной пелёнки. Посредством наблюдения и заполнения анкеты 
оценивали эмоциональную реакцию, ответ нервной системы 
на раздражитель, динамику адаптации к водной среде.
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Результаты. Установлена высокая значимость наличия 
текстильной пелёнки при проведении процедур гидрокинезо-
терапии: у детей 1-й группы была положительная (72%) и ней-
тральная (28%) реакции на водную среду, в то время как дети 
2-й группы негативно (94%) и нейтрально (6%) реагировали 
на воду; по показателю наличия ответа нервной системы на 
раздражитель у детей 1-й группы демонстрация рефлекса Мо-
ро отсутствует, у детей 2-й группы ярко выражен рефлекс Мо-
ро; пациенты 1-й группы показали положительную динамику в 
течение адаптации с первых занятий, дети 2-й группы нужда-
лись в увеличении адаптационного периода до 8–10 занятий.

Заключение. Текстильная пелёнка положительно влияет 
на качественную адаптацию недоношенных новорождённых 
во время процедур гидрокинезотерапии, предотвращая чрез-
мерную нагрузку на нервную систему, ликвидируя негатив-
ную реакцию на смену окружающей среды, улучшая состоя-
ние функциональных систем организма.

* * *

ПЕРИАППЕНДИКУЛЯРНЫЙ АБСЦЕСС 3 СТАДИИ 
У ДЕТЕЙ

Помогаев К.В., Окунев Н.А.
Научный руководитель: канд. мед. наук  
А.И. Окунева 
Национальный исследовательский Мордовский 
государственный университет имени Н.П. Огарёва, 
Саранск, Россия

Ключевые слова: дети, периаппендикулярный абсцесс, 
диагностика, лечение

Актуальность. Лечение абсцессов брюшной полости и за-
брюшинного пространства является сложной проблемой дет-
ской хирургии. Многие вопросы диагностики периаппендику-
лярных абсцессов (ПА) 3 стадии и выбора оптимальных мето-
дов их лечения у детей остаются открытами. Для ПА 3 стадии 
характерны наличие капсулы с плотными ригидными стенка-
ми в виде грануляционного вала и выраженные инфильтра-
тивные изменения, имеющие плотные сращениями между ор-
ганами с нарушением их визуальной дифференцировки. Од-
ним из новых методов лечения больных с такой клинической 
картиной является лапароскопическое дренирование без уда-
ления аппендикса и консервативное лечение. Аппендэктомия 
проводится после рассасывания инфильтрата, регрессии вос-
паления и исчезновения спаек через 3–4 мес.

Цель: определить эффективность миниинвазивного лече-
ния ПА 3 стадии у детей.

Материалы и методы. За 5 лет в хирургическом отделе-
нии было пролечено 63 ребёнка с диагнозом ПА разной сте-
пени, из которых с ПА 3 стадии было 9 детей. Возраст детей 
с ПА 3 стадии: 6–10 лет — 1, 11–15 лет — 6, 16–18 лет — 2. 
Мальчиков — 6, девочек — 3. Время с момента заболевания 
до обращения: первые 5 дней — 1 ребёнок, 5–10 дней — 5, 
10–15 дней — 2 детей, более 20 дней — 1 больной.

Результаты. Клинические проявления ПА 3 стадии у де-
тей характеризовались повышением температуры тела до 38,1–
39,0°С, рвотой у 55% больных, жидким стулом в 33% случаев. 
Всем больным было проведено дренирование ПА 3 без уда-
ления аппендикса. У 1 больного после попытки лапароскопи-
ческого дренирования выполнена конверсия с последующим 
дренированием. Консервативное лечение больных в отделе-
нии реанимации и интенсивной терапии продолжалось 4 дня, в 

хирургическом отделении — 14 дней. На плановую аппендэк-
томию вернулись 2 детей. Позднее 2 больных были повторно 
экстренно госпитализированы с абсцессом брюшной полости.

Заключение. Малоинвазивное лапароскопическое дрени-
рование при ПА 3 стадии у детей с последующей аппедэк-
томией в плановом порядке имеет высокую эффективность 
(78%).

* * *

ВЛИЯНИЕ ФОЛИЕВОЙ КИСЛОТЫ НА КАЧЕСТВО 
ЖИЗНИ ПОДРОСТКОВ 

Пономарёв В.С., Лобанов Ю.Ф.
Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
Л.А. Строзенко 
Алтайский государственный медицинский университет, 
Барнаул, Россия

Ключевые слова: дети, качество жизни, фолиевая 
кислота

Актуальность. Фолиевая кислота (витамин В9; ФК) не-
обходима для жизненно важных химических реакций, кото-
рые восстанавливают клеточные структуры в тканях и орга-
нах. Витамин В9 необходим для нормального кроветворения 
и деятельности пищеварительной системы. Он участвует в ре-
гуляции клеточного деления и в синтезе аминокислот, нукле-
иновых кислот, медиаторов нервной системы. ФК оказывает 
благотворное влияние на жировой обмен в печени, обмен хо-
лестерина, холина и некоторых витаминов. Дефицит фолатов 
служит одной из важных причин ухудшения состояния здо-
ровья детей. Одним из основных параметров оценки состо-
яния здоровья детей является определение качества жизни.

Цель: установить влияние ФК на качество жизни под-
ростков. 

Материалы и методы. Обследовано 54 ребёнка из цен-
тров помощи детям, оставшимся без попечения родителей 
в возрасте 13–18 лет. Уровень ФК в плазме крови определя-
ли c использованием иммунохемилюминесцентного анали-
за на биохимическом фотометре «Stat Fax® 1904 Chemistry 
Analyzer». Нормальными концентрациями ФК в плазме кро-
ви подростков мы принимали значения 3,1–20,5 нг/мл. Опре-
деление качества жизни проводили с помощью валидной, ран-
домизированной анкеты-опросника Pediatric Quality of Life 
Questionnaire PEDsQL™4.0 для детей в возрасте 13–18 лет. 

Результаты. У 35 (68,62%) подростков установлено 
уменьшение содержания ФК в крови. У этих детей средние 
значения витамина В9 в крови составили 2,57 нг/мл. Перед на-
чалом заместительного приёма ФК у всех детей были опре-
делены исходные параметры качества жизни. После двухме-
сячного курса приёма витамина В9 в дозе 1 мг/сут был прове-
дён повторный анализ параметров качества жизни. При этом 
выявлено, что показатели социального функционирования, 
школьного функционирования и психосоциального здоровья 
подростков существенно увеличились по сравнению с исход-
ным уровнем (р < 0,05). 

Заключение. Скрытые дефициты ФК у подростков могут 
приводить к уменьшению качества их жизни. Профилактиче-
ские приёмы витамина В9 в значительной мере улучшают ка-
чество жизни подростков. 

* * *
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ЭНДОСКОПИЧЕСКАЯ РЕТРОГРАДНАЯ 
ПАПИЛЛОСФИНКТЕРОТОМИЯ И 
ЛИТОЭКСТРАКЦИЯ КАК СПОСОБЫ ЛЕЧЕНИЯ 
ХОЛЕДОХОЛИТИАЗА У ДЕТЕЙ
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Ключевые слова: клинический случай, холедохолитиаз, 
диагностика, лечение 

Актуальность. Холедохолитиаз — это форма хирургиче-
ской патологии, при которой в общем жёлчном протоке про-
исходит формирование конкрементов. Для выявления и лече-
ния холедохолитов используют эндоскопическую ретроград-
ную холангиопанкреатографию и литоэкстрацию. В детской 
хирургии данная тактика применяется ещё редко.

Описание клинического случая. Девочка, 11 лет, поступила 
в стационар с жалобами на боль в животе. При пальпации от-
мечалась болезненность в правом подреберье. При УЗИ печени, 
жёлчного пузыря и жёлчных протоков определялось расшире-
ние холедоха до 6 мм, в нём визуализировался конкремент раз-
мерами 6 × 2 мм. В полости жёлчного пузыря был обнаружен 
конкремент размерами 6 мм. Протоки и паренхима поджелудоч-
ной железы — без изменений. В общем анализе крови опреде-
лялось увеличение активности АСТ, АЛТ, щелочной фосфата-
зы и увеличение уровней прямого билирубина. При эзофаго-
гастродуоденоскопии выявлено контурирование продольной 
складки двенадцатиперстной кишки, большой дуоденальный 
сосочек размером до 6 мм, устье которого расширено, опреде-
лены проявления папиллита. При эндосонографии регистриро-
вались признаки билиарной гипертензии: расширение пузыр-
ного протока, общий печёночный проток и холедох расшире-
ны до 7 мм. В дистальной части холедоха визуализировалось 
гиперэхогенное включение размерами 6 × 4 мм с акустической 
тенью. В области дна жёлчного пузыря также было определе-
но гиперэхогенное включение размерами 6 × 4 мм с акустиче-
ской тенью. По данным комплексного обследования больной 
принято решение о проведении оперативного вмешательства. 
Дуоденоскоп поэтапно подведён в двенадцатиперстную кишку. 
Интраоперационно сохранялись признаки папиллита, продоль-
ная складка не контурировалась. Выполнены канюляция холе-
доха и последующее контрастирование. При рентгеноскопии: 
холедох шириной до 8 мм, в нём дефект наполнения округлой 
формы шириной 6 мм. Внутрипечёночные и долевые протоки 
расширены. Произведена типичная папиллосфинктеротомия, 
после рассечения — устье холедоха 6 мм, устье вирсунгова про-
тока без изменений. Выполнена ревизия корзинкой Дормиа для 
литоэкстракции, одномоментно удалены 2 конкремента, один 
из которых изначально располагался в жёлчном пузыре, а за-
тем в связи билиарной гипертензией и расширением пузырно-
го протока мигрировал в общий жёлчный проток. При повтор-
ной ревизии билиарного сладжа не получено. В послеопераци-
онном периоде осложнений не наблюдалось.

Заключение. Эндоскопическая папиллосфинктеротомия и 
литоэкстракция являются эффективными и малоинвазивными 
способами лечения холедохолитиаза, что является показани-
ем к использованию данного метода у детей. 

* * *

ТЯЖЁЛАЯ ДЫХАТЕЛЬНАЯ НЕДОСТАТОЧНОСТЬ 
У НОВОРОЖДЁННОГО РЕБЁНКА

Проплеткина К.Д., Павлова Д.Н.
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Н.В. Куликова 
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, новорождённый, 
врождённый стеноз бронха, диагностика, лечение 

Актуальность. Врождённый стеноз бронха — редкая ано-
малия, особенностью которой являются трудности диагности-
ки. Это связано с разнообразной клинической картиной с пре-
обладанием дыхательных расстройств, неспецифическими 
данными неинвазивных исследований и техническими труд-
ностями выполнения бронхоскопии детям 1-го года жизни. Ос-
новными методами лечения данной патологии являются резек-
ция стенозированного участка бронха или его бужирование.

Описание клинического случая. Доношенная девочка от 
1-й беременности, протекавшей с COVID-19. После рожде-
ния отмечалось резкое нарастание дыхательной недостаточ-
ности (ДН), в связи с чем на 5-й минуте жизни начата искус-
ственная вентиляция лёгких (ИВЛ). В течение 1-го месяца 
жизни ребёнок находился на лечении по месту жительства, 
состояние оставалось крайне тяжёлым в связи с выражен-
ной ДН. В возрасте 34 сут жизни девочка была переведена в 
ДГКБ им. Н.Ф. Филатова с диагнозом «гипоплазия левого лёг-
кого» для дообследования и лечения. При компьютерной то-
мографии с внутривенным контрастированием установлено, 
что правое лёгкое резко вздуто, средостение смещено влево, 
тотальный ателектаз левого лёгкого, при этом левая лёгочная 
артерия диаметром 3 мм, что исключало диагноз гипоплазии. 
Проведена бронхоскопия, обнаружено сужение просвета пра-
вого главного бронха. В связи с недостаточностью оксигена-
ции и выраженной гиперкапнией, которые нарастали, несмо-
тря на проводимую ИВЛ с жёсткими параметрами, в возрасте 
35 сут жизни начата экстракорпоральная мембранная оксиге-
нация (ЭКМО). Наблюдалась стабилизация состояния ребён-
ка, что позволило провести пластику правого главного бронха 
в условиях ЭКМО. В послеоперационном периоде отмечалась 
постепенная положительная динамика по данным рентгенов-
ского обследования в виде снижения вздутия правого лёгкого 
и расправления левого лёгкого. Через 2 мес после операции 
ребёнок был выписан без необходимости дотации кислорода.

При контрольном обследовании через 4 мес после опе-
рации — правое лёгкое подвздуто, ателектаз левого лёгкого с 
положительной динамикой.

Заключение. При выраженном стенозе главного брон-
ха по вентильному механизму развивается эмфизема лёгко-
го на стороне поражения, что приводит к компрессии здоро-
вой паренхимы и развитию в ней необратимых изменений и 
формирования пневмофиброза. Именно поэтому при наличии 
у ребёнка тяжёлой ДН, требующей проведения ИВЛ с само-
го рождения, необходимо тщательное обследование трахео-
бронхиального дерева с применением рентгеновских и эндо-
скопических методов. 

* * *
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Актуальность. Ежегодно отмечается тенденция увели-
чения распространённости воспалительных заболеваний ки-
шечника (ВЗК), при этом дебют в 25% случаев приходится 
на возраст до 20 лет. Установлено, что длительная постанов-
ка диагноза ВЗК может приводить к развитию осложнений, 
задержке роста, повышению риска оперативного вмешатель-
ства в будущем.

Цель: определить факторы, влияющие на длительную ди-
агностику ВЗК у детей.

Материалы и методы. Проведён анализ историй болезни 
364 детей, изучены основные демографические показатели — 
пол и возраст на момент постановки диагноза, а также данные 
анамнеза дебюта заболевания: время появления первых сим-
птомов, обращения к врачу, постановки диагноза, первые сим-
птомы заболевания, определены время диагностики, диагно-
стическая задержка и ассоциированные с ней факторы риска.

Результаты. Среди 286 включенных пациентов 157 бы-
ли с БК, 129 — с ЯК. Медиана времени диагностики при БК 
составила 7 мес, ЯК — 2 мес. Диагностическая задержка при 
БК составила более 18 мес, при ЯК — более 6 мес. Первыми 
симптомами при БК являлись боль в животе (39,5%), жидкий 
стул (31,2%), внекишечные симптомы (22,3%), при ЯК — при-
месь крови в стуле (69,8%), жидкий стул (64,3%), боль в жи-
воте (35,7%). Дебют БК с внекишечных проявлений являлся 
существенным фактором увеличения шанса диагностики бо-
лее 7 мес в 8,88 раза (p < 0,001), более 18 мес — в 6,44 раза 
(p < 0,001). При этом отсутствие жидкого стула, примеси кро-
ви в стуле, субфебрильной температуры в начале БК были 
также связаны с пролонгированием диагностического этапа 
более 7 мес (p < 0,05), а отсутствие боли в животе и жидко-
го стула — > 18 мес (p < 0,05). Аналогично БК, самым зна-
чимым фактором диагностической задержки оказался дебют 
ЯК с внекишечных проявлений, что увеличивало шанс на ди-
агностику > 6 мес в 4,98 раза (p = 0,009), а при наличии от-
сроченного визита к врачу — в 4,25 раза (p = 0,002). Также у 
мальчиков с ЯК шанс, что диагноз будет ставиться > 2 мес, 
оказался в 2,5 раза выше. 

Заключение. Время диагностики связано с симптомами в 
дебюте заболевания. Длительная диагностика ВЗК — это мно-
гофакторная проблема, решение которой приведёт к улучше-
нию качества жизни многих пациентов. Выявление факторов 
риска, связанных с длительной постановкой диагноза, может 
помочь заподозрить заболевание быстрее и вовремя напра-
вить больных к гастроэнтерологу.

* * *
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Актуальность. Части пациентов с воспалительными за-
болеваниями кишечника, которые не достигают адекватно-
го ответа на биологическую терапию, назначают препараты 
янус-киназ, но примеров их применения у детей ещё мало. 

Описание клинического случая. Мальчик А., 16 лет, посту-
пил с жалобами на периодические боли в животе, отрыжку и из-
жогу. С октября 2020 г. ребёнку установлена болезнь Крона (БК) 
верхних отделов желудочно-кишечного тракта, еюноилеит и ко-
лит, воспалительная форма с внекишечными проявлениями, вы-
сокая степень активности, непрерывно-рецидивирующее тече-
ние. После верификации диагноза назначалась терапия предни-
золоном, азатиоприном и месалазином. На фоне проводимого 
лечения сохранялась эндоскопическая активность заболева-
ния, в связи с чем назначен ингибитор фактора некроза опухо-
ли-α (ФНО-α) адалимумаб. На фоне применения адалимумаба 
сохранялась активность болезни, была произведена смена пре-
парата на инфликсимаб, увеличена доза азатиоприна, отменён 
месалазин. Активность заболевания сохранялась, повторно на-
значен курс преднизолона, добавлен такролимус, азатиоприн от-
менён, доза инфликсимаба увеличена. Состояние ребёнка оце-
нивалось как средней тяжести (PCDAI 20 баллов). Сохранялись 
эпизодические боли в животе, отрыжка и изжога. Наблюдался 
дефицит массы тела (SDS массы тела –2,12), в общем анализе 
крови тромбоцитоз, микроцитарная гипохромная анемия, СОЭ 
24 мм/ч; уровни СРБ 17,57 мг/л и ферритина 153,75 нг/мл, IgG 
18,41 г/л. При эофаго гастродуоденоскопии (ЭГДС) были выявле-
ны деформация просвета отводящей петли тонкой кишки; при-
знаки нарушения эвакуации пищи из желудка; единичные эрозии 
тела желудка; протяжённый линейный рубец по малой кривиз-
не тела желудка; реактивное утолщение складок кардии. Ребён-
ку была продолжена терапия системными глюкокортикостеро-
идами. Учитывая обострение БК по данным эндоскопического 
исследования, неэффективность высоких доз глюкокортикосте-
роидов, азатиоприна, месалазина, такролимуса, отсутствие от-
вета на применение ингибиторов ФНО-α, а также высокий риск 
хирургических осложнений БК, после получения информиро-
ванного согласия родителей и ребенка была назначена терапии 
препаратом янус-киназ упадацитинибом в дозе 45 мг 1 раз в сут-
ки, далее 15 мг 1 раз в сутки в качестве поддерживающей тера-
пии. При применении упадацитиниба побочных эффектов не на-
блюдалось. Состояние пациента через 3 мес с положительной 
динамикой (PCDAI 15 баллов), отмечаются редкие жалобы на 
боли в животе, анализы крови без патологии. Содержание СРБ 
10,60 мг/л, уровень ферритина 18,74 нг/мл, по ЭГДС сохраняются 
множественные глубокие язвы в отводящей петле тонкой кишки. 

Заключение. Полученные данные позволяют рассматри-
вать применение упадацитиниба как перспективный метод те-
рапии БК у детей.

* * *
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Актуальность. Диагностика дистального тубулярного 
ацидоза (ДТА) сложна из-за редкой встречаемости данной па-
тологии и разнообразия клинических проявлений. Тяжесть со-
стояния пациентов усугубляется развитием угрожающей для 
жизни гипокалиемии. 

Описание клинического случая. Пациентка А. — ребёнок 
от 4-й беременности, 4-х срочных родов (1-я беременность — 
антенатальная гибель плода, 2-я, 3-я — здоровые дети). Масса 
тела при рождении 3300 г, оценка по Апгар 7/8. На 30-е сут-
ки жизни госпитализирована с потерей массы тела до 23% и 
жалобами на отказ от питания. При анализе кислотно-щелоч-
ного состояния (КЩС) крови — декомпенсированный мета-
болический ацидоз. На основании изменений в КЩС крови 
и щелочной реакции мочи предположен ренальный тубуляр-
ный ацидоз. Начата инфузионная терапия с дотацией 4% рас-
твора натрия гидрокарбоната. Состояние стабилизировалось, 
ребёнок был выписан домой. Через 20 дней девочка вновь по-
ступила в отделение реанимации в состоянии сопора. По дан-
ным анализа КЩС крови — метаболический ацидоз, гипока-
лиемия. На фоне инфузионной терапии девочка стабилизиро-
валась, однако с учетом ежедневного введения 7,5% раствора 
калия хлорида в дозе 5–12 мл, сохранялась стойкая гипока-
лиемия при стабильных показателях КЩС, которая привела к 
развитию клиники динамической кишечной непроходимости. 
Купирование гипокалиемии потребовало больших доз 7,5% 
раствора хлорида калия. Проведённые мероприятия способ-
ствовали стабилизации состояния, однако в связи с присоеди-
нением коронавирусной инфекции ребёнок был переведён в 
инфекционную больницу, где продолжалась инфузионная те-
рапия с дотацией 7,5% хлорида калия и 4% раствора натрия 
гидрокарбоната. В возрасте 5 мес у больной проведён гене-
тический анализ, обнаружен гетерозиготный вариант мута-
ции в гене ATP6V0A4, что подтвердило диагноз ДТА. Больная 
консультирована генетиком. В динамике анализ КЩС крови 
в пределах референсных значений. Амбулаторно продолжен 
приём натрия гидрокарбоната и калия хлорида по жизнен-
ным показаниям.

Заключение. Существует ограниченное число данных о 
развитии гипокалиемии у пациентов с ДТА. Для предупрежде-
ния жизнеугрожающих состояний необходимо регулярно кон-
тролировать уровень электролитов у данной группы больных. 

* * *
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Актуальность. Проблема повышения эффективности ле-
чения хронического гнойного среднего отита (ХГСО) остаёт-
ся актуальнейшей в детской отиатрии. ХГСО может сопро-
вождаться развитием холестеатомы в 19–63% случаев. При 
подозрении на холестеатому барабанной полости или атти-
ка рекомендовано проведение малоинвазивной эндоскопиче-
ской ревизии уха под контролем эндоскопа (Мейтель И.Ю. и 
др., 2021).

Описание клинического случая. Мальчик Р., 7 лет, при-
шёл на приём в НМИЦ здоровья детей в 2022 г. Жалобы на 
перио дическое гноетечение из правого уха в течение послед-
них 6 мес. В анамнезе аденотонзиллотомия, полипотомия пра-
вого уха, после чего начались данные жалобы. Из особенно-
стей осмотра: AD: в ненатянутой части эпидермальная корка, 
формирующая ретракционный карман, нет данных за сохран-
ность его целостности. Аудиометрия — норма слуха с кон-
дуктивным компонентом справа. По данным КТ височных 
костей — сосцевидные отростки без снижения пневматиза-
ции, признаков деструкции нет. Установлен диагноз: Хрони-
ческий правосторонний гнойный эпитимпанит. Холестеатома 
среднего уха справа? Состояние после полипотомии правого 
уха от 2022 г. Ретракционный карман правой барабанной пе-
репонки. Выполнено хирургическое лечение: Эндоскопиче-
ская ревизия правого уха с удалением холестеатомы, каркас-
ная тимпанопластика с коррекцией ретракционного кармана 
ненатянутой части барабанной перепонки справа. Показания 
к операции: полип барабанной полости в анамнезе — косвен-
ный признак развития холестеатомы, стойкая ретракция с об-
разованием эпидермальной корки в области аттика, периоди-
ческие гноетечения из этого уха. Интраоперационно обнару-
жены эпидермальные массы в аттике, наличие холестеатомы 
подтверждено. Через 1 год после операции: аудиометрия — 
норма слуха. При МРТ височных костей — данных за реци-
див холестеатомы нет.

Заключение. Эндоскопические подходы в хирургии уха 
у детей позволяют максимально рано выявлять холестеатому 
среднего уха, делать вмешательства максимально малоинва-
зивными и эффективными, сокращая время операции и сро-
ки госпитализации, что особенно значимо в практике у детей.

* * *
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Актуальность. Церебральная ишемия является одной из 
ведущих причин развития инвалидности и занимает 5-е ме-
сто среди причин смерти детей в возрасте до 5 лет. При этом 
патогенетически развитие церебральной ишемии связано с 
гиперкоагуляцией на фоне факторов тромбогенного риска.

Цель: определить частоту синдромов перенесённой це-
ребральной ишемии у детей 1-го года жизни с врождёнными 
факторами тромбогенного риска у женщин как с тромбофи-
лией, так и с факторами тромбогенного риска.

Материалы и методы. Обследовано 80 детей 1-го года 
жизни с врождёнными факторами тромбогенного риска. В за-
висимости от наличия тромбофилии у матери дети были рас-
пределены на группы: 1-я группа — дети у женщин с тромбо-
филией (n = 40), 2-я группа — дети у женщин с носительством 
факторов тромбогенного риска (n = 40). Только женщины 1-й 
группы получали низкомолекулярные гепарины

Результаты. У обследованных детей обеих групп одина-
ково часто выявлялись полиморфизмы генов системы гемо-
стаза: ингибитора активатора плазминогена (80 и 80%), ме-
тионин-синтазы редуктазы (60 и 82,5%; p < 0,05), интегрина 
альфа 2 (62,5 и 67,5%), факторов FXII (60 и 57,5%) и FXII (55 
и 55%) и метилентетрагидрофолатредуктазы (52,5 и 57,5%). 
В периоде новорождённости у детей обеих групп диагностиро-
валась церебральная ишемия I–II степени. Клинически в воз-
расте 1 мес жизни у детей 1-й группы по сравнению с детьми 
2-й группы чаще отмечались синдромы мышечной дистонии 
(80 и 62,5%; p < 0,05) и повышенной нервно-рефлекторной 
возбудимости (22,5 и 12,5%). Синдром внутричерепной ги-
пертензии (G93.2) определялся у каждого 3-го ребёнка в обе-
их группах (32,5 и 32,5%). Важно, что к 12 мес жизни у детей 
2-й группы по сравнению с детьми 1-й группы чаще сохра-
нялась доброкачественная внутричерепная гипертензия (70 и 
52,5%). Синдромы мышечной дистонии (40 и 45%) и задержки 
психомоторного развития (12,5 и 12,5%) у детей обеих групп 
сохранялись к 1-му году жизни в равном проценте.

Заключение. Высокий процент диагностики последствий 
перенесённой церебральной ишемии у детей обеих групп к 
1-му году жизни в виде доброкачественной внутричерепной 
гипертензии вызывает необходимость разработки адекватно-
го алгоритма своевременной диагностики и лечения микро-
циркуляторных нарушений для профилактики перинатальных 
поражений ЦНС у детей.

* * *
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Актуальность. Подростки с сахарным диабетом 1-го ти-
па (СД1) являются группой риска развития нарушений пище-
вого поведения из-за особенностей своего питания в связи с 
ограничением потребления углеводов, что сказывается на их 
самооценке и отношении к собственному телу.

Цель: определить взаимосвязи пищевого поведения и 
оценки собственной внешности у подростков с СД1.

Материалы и методы. Проведено анкетирование 22 па-
циентов (9 мальчиков и 13 девочек) в возрасте 12–17 лет с 
СД1. Контрольную группу составили 18 условно здоровых 
подростков. Для исследования нарушений пищевого поведе-
ния был использован голландский опросник DEBQ, для оцен-
ки собственной внешности — шкала EDI; опросник отноше-
ния к собственному телу, шкала удовлетворённости собствен-
ным телом.

Результаты. У 11 подростков с СД1 выявлено расстрой-
ство пищевого поведения ограничительного типа; у 5 — эмо-
циогенного; у 3 — ограничительно-эмоциогенного; у 3 — эмо-
циогенно-экстернального. Дети с СД1 в большей степени не-
довольны своим телом, по сравнению со здоровыми, однако 
в некоторых вопросах отмечается, что они менее критичны к 
отдельным частям своего тела: бёдрам и боковым поверхно-
стям. Больные СД1 не удовлетворены своим образом тела и 
внешностью. При этом здоровые дети в большей степени не-
довольны отдельными частями своего тела (формой и разме-
рами головы и лица в целом, ушей, лба, ресниц, носа, языка, 
а также живота и длины тела). При ответе на вопросы, касаю-
щиеся фигуры, массы тела, походки, состояния кожи, таза, бё-
дер, коленей, голеней, ягодиц, рук и шеи, было показано, что 
подросткам с СД1, по сравнению с группой здоровых детей, 
не нравятся эти участки своего тела. 

Заключение. У подростков с СД1 выявлены расстройства 
пищевого поведения по ограничительному и эмоциогенному 
типам. Дети с СД1 не удовлетворены образом тела и собствен-
ной внешностью, что, возможно, связано с наличием у них за-
болевания. Неудовлетворённость своими частями тела (верх-
ние и нижние конечности) обусловлена регулярными инъек-
циями инсулина. Эти обстоятельства требуют своевременной 
психотерапевтической помощи.

* * *
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Актуальность. Стандартной схемой ведения пациентов с 
нейрогенным мочевым пузырём (НМП) на фоне миелодиспла-
зии является комбинация интермиттирующей катетеризации и 
приём М-холиноблокаторов. Внутридетрузорное введение пре-
паратов ботулинистического токсина типа А (БТА) является 
альтернативой лекарственной терапии, особенно у пациентов 
с побочными эффектами или невосприимчивых к традицион-
ной медикаментозной терапии. Необходимость нормализации 
уродинамики обусловлена риском развития вторичных измене-
ний верхних мочевыводящих путей, формирования хрониче-
ской болезни почек. БТА вызывает продолжительную, но об-
ратимую химическую денервацию детрузора, блокируя высво-
бождение нейромедиатора ацетилхолина в нервно-мышечных 
соединениях, тем самым помогая улучшить уродинамические 
параметры за счёт повышения растяжимости, цистометриче-
ской ёмкости мочевого пузыря, снижения внутрипузырного 
давления и гиперактивности детрузора.

Цель: определить эффективность внутридетрузорного вве-
дения БТА детям с формами НМП, находящимся на интермит-
тирующих катетеризациях, резистентных к традиционной ме-
дикаментозной терапии.

Материалы и методы. Наблюдали 20 больных детей, ко-
торым проведено внутридетрузорное введение БТА по пово-
ду рефрактерного НМП. Результаты лечения оценивали че-
рез 6 мес, критериями положительного результата являлись 
улучшение уродинамических показателей, увеличение сухих 
промежутков или отсутствие эпизодов недержания мочи, сни-
жение объёма упускаемой мочи, улучшение показателя гипе-
рактивности детрузора, уменьшение числа эпизодов инфек-
ции мочевыводящих путей (ИМП). 

Результаты. Внутридетрузорное введение БТА проведено 
20 детям в возрасте 3–17 лет (медиана 8 лет 11 мес). У 9 (45%) 
детей получена положительная динамика в виде увеличения 
сухих промежутков и уменьшения объёма упускаемой мочи. 
У 13 (65%) детей отмечено улучшение уродинамических па-
раметров по контрольной цистометрии. Улучшение показате-
ля гиперактивности детрузора было отмечено как у клиниче-
ски ответивших, так и у не ответивших на терапию больных. 
У 11 (55%) детей уменьшилось число эпизодов ИМП.

Заключение. Установлена высокая эффективность вну-
тридетрузорного введения БТА: у 45% больных с НМП до-
стигнут положительный результат лечения. Данная методи-
ка может быть рекомендована к применению у детей с НМП, 
резистентных к традиционной медикаментозной терапии, а 
также может рассматриваться как альтернатива аугментаци-
онной цистопластики.

* * *

РАСПРОСТРАНЕНИЕ КАРБАПЕНЕМАЗ  
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Актуальность. Инфекции, вызванные карбапенемрези-
стентными грамотрицательными бактериями, являются ак-
туальной проблемой в педиатрической практике. Это связа-
но с их распространением и трудностями в терапии данных 
состояний.

Цель: охарактеризовать распространение карбапенемаз у 
грамотрицательных микроорганизмов в различных клиниче-
ских отделениях. 

Материалы и методы. Посев клинического материала 
осуществлялся на хромогенные питательные среды. Опреде-
ление карбапенемаз проводили методом полимеразной цеп-
ной реакции в реальном времени.

Результаты. В 2022 г. было получено 187 изолятов, об-
ладающих карбапенемазами. 

Klebsiella pneumoniae (KP) c OXA-48 (n = 40) определе-
на в отделении патологии новорождённых (НР) и детей ран-
него детского возраста (15 случаев), в ОРИТ НР и хирургии 
новорождённых по 6 случаев, в отделениях торакальной хи-
рургии, урологии и ОРИТ по 3 случая, в отделениях ревма-
тологии, пульмонологии, психоневрологии и хирургии по 
1 случаю. KP с NDM (n = 39) была найдена в отделении па-
тологии НР и детей раннего детского возраста — 11 случаев, 
в ОРИТ — 10 случаев, в отделении хирургии НР — 7 случа-
ев, в ОРИТ НР — 6 случаев, в отделении торакальной хирур-
гии — 2 случая, в отделениях ревматологии, пульмоноло-
гии, хирургии — по 1 случаю. Комбинация OXA-48 и NDM 
(n = 18) встречалась в отделении хирургии НР — 5 случаев, 
в ОРИТ НР — 4 случая, в отделении патологии НР и детей 
раннего детского возраста — 4 случая, в урологии — 3 слу-
чая, в отделениях ревматологии и психоневрологии по 1 слу-
чаю. KP с KPC (n = 14) определялась в отделении патологии 
НР и детей раннего детского возраста в 6 случаях, в ОРИТ 
НР — 3 случая, в ОРИТ — 2 случая, в отделениях торакаль-
ной хирургии, ревматологии и психоневрологии — по 1 слу-
чаю. В ОРИТ НР и хирургии НР определялись комбинации 
KPC с OXA-48/ NDM — 4 эпизода. 

У Serratia marcescens были только OXA-48 (n = 21) в 
отделениях патологии НР и детей раннего детского возрас-
та — 15 случаев, в отделении хирургии НР — 5 случаев и в 
ОРИТ НР — 1 эпизод. У других энтеробактерий были толь-
ко NDM (n = 13) в отделении патологии новорождённых и де-
тей раннего детского возраста — 9 случаев, в хирургии НР — 
3 случая и в ОРИТ НР — 1 эпизод. У Pseudomonas aerugino-
sa была найдена только VIM (n = 38) в ОРИТ — 11 случаев, в 
отделении патологии НР и детей раннего детского возраста —  
10 случаев, в отделении хирургии НР — 4 случая, в ОРИТ 
НР — 3 случая, в отделении торакальной хирургии — 4 слу-
чая, в отделениях урологии и пульмонологии по 2 случая, в 
ревматологии и хирургии — по 1 случаю.
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Заключение. У грамотрицательных микроорганизмов вы-
явлено большое разнообразие карбапенемаз в разных клини-
ческих отделениях. Особенно часто такие микроорганизмы 
встречаются у НР детей и пациентов ОРИТ.

* * *
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Актуальность. Многие аспекты влияния новой корона-
вирусной инфекции (НКВИ) на организм беременной жен-
щины и новорождённого ребёнка ещё активно обсуждаются. 

Цель: определить особенности влияния НКВИ на исходы 
беременности и состояние здоровья новорождённых детей.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный анализ 
166 медицинских карт беременных женщин и 106 выписок из 
историй развития новорождённого ребёнка за период с июля по 
ноябрь 2020 г. Группу наблюдения составил 51 ребёнок от жен-
щин с подтверждённой НКВИ во время беременности, в группу 
сравнения вошли 55 детей того же возраста от матерей без НКВИ. 

Результаты. У 80 (48%) женщин, инфицированных 
НКВИ, беременность закончилась самопроизвольным абор-
том на 6–10-й неделе гестации. Инфицирование матерей у но-
ворождённых группы сравнения произошло в III триместре бе-
ременности. У 130 (78,4%) женщин с НКВИ основным спо-
собом родоразрешения было кесарево сечение, у 72 (43,1%) 
женщин роды были преждевременными, в группе сравнения 
эти показатели были существенно ниже. В удовлетворитель-
ном состоянии с оценкой по шкале Апгар 8/10 баллов роди-
лось в группе наблюдения 10 (19,6%) детей, в группе сравне-
ния — 29 (52,7%) (р < 0,001). У матерей с НКВИ 39 (76,5%) 
детей родились в состоянии умеренной или средней асфиксии, 
2 (3,9%) — с тяжёлой асфиксией. В группе сравнения детей с 
асфиксией было в 1,6 раза меньше. При этом была выявлена 
тесная корреляция между перенесённой НКВИ в первой по-
ловине III триместра и оценкой по шкале Апгар на 1-й мину-
те (r = 0,8; t = 5,0). Число новорождённых с массой тела ни-
же средней было значимо большим — 19 (34,5%) детей, чем 
в группе наблюдения. Показатели длины тела у новорождён-
ных обеих групп существенно не различались. У 21 (41,4%) 
новорождённого от матерей с НКВИ наблюдалось дисгармо-
ничное развитие. Доношенных новорождённых с задержкой 
внутриутробного развития (ЗВУР) в группе наблюдения бы-
ло 18 (34,5%), а в группе сравнения — 8 (15,2%; р < 0,05). 

Заключение. Беременные женщины с НКВИ имели вы-
сокий риск самопроизвольного аборта на ранних сроках ге-
стации. Кесарево сечение явилось основным способом родо-
разрешения женщин с НКВИ. Новорождённые от матерей с 
НКВИ чаще рождались в асфиксии, для них были характер-
ны дисгармоничное физическое развитие и ЗВУР.

* * *

ЗНАЧЕНИЕ СЕРОТОНИНА В ДИАГНОСТИКЕ 
СЕМЕЙНОЙ ГИПЕРХОЛЕСТЕРИНЕМИИ У ДЕТЕЙ

Салахова К.Р.
Научные руководители: доктор мед. наук, проф. 
Д.И. Садыкова, доктор биол. наук, проф.  
Р.Р. Нигматуллина 
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: дети, семейная гиперхолестеринемия, 
серотонин, атеросклероз

Актуальность. Установлено, что наряду с семейной ги-
перхолестеринемией (СГХ) значимую роль в инициации сер-
дечно-сосудистых болезней играет серотонин. Его избыточ-
ная концентрация оказывает повреждающее воздействие на 
стенки сосудов, стимулирует формирование атеросклероти-
ческих бляшек и усиливает тромбообразование. 

Цель: определить концентрации серотонина, его метабо-
лита — 5-гидроксииндолуксусной кислоты (5-ГИУК) и мем-
бранного переносчика серотонина в плазме крови и тромбо-
цитах у детей с СГХ.

Материалы и методы. Проведено кросс-секционное об-
следование детей 2 групп. В основную группу вошли 58 детей 
в возрасте 5–17 лет с генетически подтверждённой СГХ. Рефе-
рентную группу составили 58 условно здоровых детей того же 
возраста с уровнем общего холестерина в крови < 5,2 ммоль/л. 
Всем детям были проведены анализы крови и её липидного 
профиля, биохимический анализ крови и стандартная коагу-
лограмма.

Результаты. Значимая разница была обнаружена лишь 
при сравнении показателей липидограммы. Концентрации ли-
попротеидов низкой плотности у детей с СГХ были в 2 раза 
увеличены по сравнению с детьми контрольной группы. Уста-
новлено также существенное увеличение концентраций серо-
тонина в плазме крови и тромбоцитах, 5-ГИУК и мембранно-
го переносчика серотонина у детей с СГХ по сравнению с их 
условно здоровыми сверстниками. При этом были выявлены 
положительные корреляции между уровнями серотонина, мем-
бранным переносчиком, 5-ГИУК и основными маркерами ар-
териальной ригидности сосудов: толщиной комплекса инти-
ма–медиа общей сонной артерии и скоростью пульсовой вол-
ны, а также показателями липидограммы. 

Заключение. Установлено, что серотонин и его мембран-
ный переносчик участвуют в патогенезе болезней кровообра-
щения атеросклеротического генеза. Увеличение концентра-
ций серотонина и его мембранного переносчика стимулирует 
пролиферацию гладкомышечных клеток, изменяет соотноше-
ние коллагена и эластина в стенке сосудов, увеличивая риск 
раннего формирования сердечно-сосудистых болезней у де-
тей. Серотонин, его метаболит и мембранный переносчик мо-
гут использоваться как лабораторные маркеры атеросклеро-
тических изменений у детей.

* * *



Российский педиатрический журнал. 2023; 26. Приложение 5
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2023-26-S5 https://elibrary.ru/khjomv

V НАУЧНО-ПРАКТИЧЕСКАЯ КОНФЕРЕНЦИЯ «СТУДЕНИКИНСКИЕ ЧТЕНИЯ» 
60

ИЗМЕНЕНИЯ Α-1-3-ДЕФЕНЗИНА  
ПРИ HELICOBACTER PYLORI-
АССОЦИИРОВАННОМ ГАСТРИТЕ У ДЕТЕЙ

Сапронова О.Р., Охрименко А.А., Полушкин К.А. 
Научные руководители: доктор мед. наук,  
проф. Э.В. Дудникова, канд. мед. наук, доцент  
А.С. Бадьян 
Ростовский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Ростов-на-Дону, Россия

Ключевые слова: дети, Helicobacter pylori-
ассоциированный гастрит, a-1-3-дефензин, 
диагностика

Актуальность. В настоящее время активно обсуждается 
вопрос о естественном течении и вероятных исходах Helico-
bacter pylori (НР) инфекции у детей. Доказано существование 
НР-инфекции в качестве комменсала. Одним из направлений в 
рамках понимания возможного исхода инфекции может стать 
изучение α-дефензинов как неспецифической системы защи-
ты растущего организма.

Цель: определить изменения уровней a-1-3-дефензина 
(HNP1-3) в крови при НP-ассоциированном гастрите у детей.

Материалы и методы. Обследованы 30 детей с НP-ассоци-
ированным гастритом в стадии клинико-морфологического обо-
стрения. Уровень HNP1-3 определяли в сыворотке крови методом 
ИФА на анализаторе «TECAN SunRise» с использованием тест-
сис тем «Immunоdiagnostik». Статистическая обработка данных 
осуществлялась с помощью пакета программ «SPSS Statistics 25». 

Результаты. Нами выявлена значимая связь между уров-
нем HNP1-3 и тяжестью поражений слизистой оболочки же-
лудка (р = 0,034). У детей с поверхностным поражением сли-
зистой оболочки желудка уровень HNP1-3 в сыворотке кро-
ви составил 56,27 ± 8,8 нг/мл, а с умеренной активностью 
149,77 ± 34,76 нг/мл. Содержание HNP1-3 было существенно 
увеличено у детей с высокой степенью воспалительных изме-
нений слизистой оболочки желудка и у пациентов с её дистро-
фическими изменениями (р < 0,001). При анализе изменений 
уровня HNP1-3 в зависимости от наличия HP и степени его об-
семенённости установлено значительное повышение уровня 
антимикробного пептида у больных НP-инфекцией (р = 0,004). 

Заключение. Изменения уровней HNP1-3 в крови при раз-
личной активности НP-ассоциированного гастрита у детей 
свидетельствуют о патогенетической значимости HNP1-3 в 
формировании хронического гастродуоденита у детей. 

* * *

ВЛИЯНИЕ ТЯЖЁЛОЙ ПРЕЭКЛАМПСИИ  
НА ПЕРИНАТАЛЬНЫЕ ИСХОДЫ И СОСТОЯНИЕ 
ЗДОРОВЬЯ НОВОРОЖДЁННЫХ ДЕТЕЙ

Саррахов Д.Д., Гилимханова А.Р., Юдицкий А.Д.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
И.Н. Петрова 
Ижевская государственная медицинская академия, 
Ижевск, Россия

Ключевые слова: преэклампсия, новорождённые, 
диагностика

Актуальность определяется необходимостью ранней диа-
гностики и выявления риска развития преэклампсии, фетопла-

центарной недостаточности (ФН) и задержки развития плода 
(ЗРП). Тяжёлая преэклампсия (ТП) является одной из самых 
частых причин перинатальной заболеваемости, которые обу-
словлены недоношенностью, внутриутробной задержкой раз-
вития плода, а также гипоксией.

Цель: определить перинатальные исходы и показатели 
здоровья новорождённых, рождённых от матерей с ТП.

Материалы и методы. Обследовано 63 новорождённых, 
родившихся от 61 матерей с ТП. Обследование включало ана-
лиз течения беременности с количественным определением 
скрининговых показателей, соматического статуса и тяжести 
ФН. При рождении оценивали антропометрические показате-
ли, тяжесть асфиксии и степень недоношенности новорождён-
ных детей. Для статистической обработки данных использо-
валась программа «Statistica 13.0».

Результаты. Отягощённый акушерский анамнез наблюдался 
20 (32,8%) беременных женщин. Анализ анамнестических дан-
ных показал, что у 2 (3,3%) женщин диагноз ТП был установ-
лен на сроке беременности 31,9 ± 0,33 нед. Соматические забо-
левания имели 45 (73,8%) беременных, инфекционно-воспали-
тельные заболевания имели 18 (29,5%), маловодие/многоводие 
— 10 (16,4%), гестационный сахарный диабет — 7 (11,5%). При 
этом самыми значимыми осложнениями явились ФН у 32 (49,2%) 
женщин, ЗРП у 12 (19,7%), угроза прерывания беременности у 9 
(14,8%). Содержание ассоциированного с беременностью про-
теина А плазмы (PAPP-A) составило 4,38 ± 0,63 мЕД/мл. Кон-
центрация хорионического гонадотропина человека была 40,56 
± 4,63 мМЕ/мл. При ультразвуковой допплерографии было вы-
явлено, что 1А степень плацентарной недостаточности наблю-
далась у 46 (75,4%) беременных, 1Б степень — у 2 (3,3%), 2 сте-
пень — у 8 (13,1%), 3 степень — у 5 (8,2%) женщин. Все ново-
рождённые родились недоношенными на сроке 31,9 ± 0,33 нед. 
Масса тела при рождении составила 1637,21 ± 97,8 г, длина тела 
при рождении 44,76 ± 0,69 см, средняя оценка по шкале Апгар 
на 1 мин — 7,025 ± 0,15 баллов, на 5-й минуте — 7,57 ± 0,11 бал-
лов. Умеренную асфиксию при рождении имели 21 (33,3%) но-
ворождённых, тяжёлую — 1 (1,6%).

Заключение. ТП является значимым фактором, отягощаю-
щим течение перинатального периода и ассоциирована с не-
благоприятными исходами как для беременных, так и ново-
рождённых детей.

* * *

ОСТРЫЙ ТОНЗИЛЛОФАРИНГИТ — 
ОСОБЕННОСТИ ЗАБОЛЕВАНИЯ У ДЕТЕЙ  
В ЛЕТНИЙ ПЕРИОД 2023 Г.

Сахабетдинов Б.А., Сахабетдинова К.Н.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
Е.А. Самороднова 
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: дети, острый тонзиллофарингит, 
лечение 

Актуальность. Острый тонзиллофарингит (ОТФ) явля-
ется распространённым заболеванием у детей, возникающим 
как при вирусных, так и при бактериальных инфекциях рото-
глотки. Летом 2023 г. был отмечен пик заболеваемости ОТФ, 
что является нетипичным для летнего сезона.

Цель: определить клинико-эпидемиологические особен-
ности ОТФ у детей в летний период 2023 г.
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Материалы и методы. Проведён осмотр 168 пациентов 
в возрасте 2–15 лет и анализ их амбулаторных карт. Сред-
ний возраст детей — 9 лет, мода — 4 года, 8 лет. Гендерное 
распределение было следующим: мальчики — 48,2%, девоч-
ки — 51,8%. 

Результаты. Жалобы пациентов следующие: слабость — 
168 пациентов (100%), потеря аппетита — 123 (73,2%) паци-
ента, повышение температуры до 39°С — 168 (100%) детей, 
до 40°С — 40 (23,8%) больных, боль в горле — у 89 (53%) де-
тей, сухой кашель у 59 (35,1%) больных, 1–2-кратная рвота у 
22 (13,1%) детей. 109 (64,9%) пациентов обратились на 1–2-й 
день болезни, им проведено стрептотестирование — из них у 
70 (41,7%) пациентов — результат положительный, у осталь-
ных — отрицательный. 59 (35,1%) больных обратились на 3–4 
и более дни болезни с продолжающейся лихорадкой до 39°С, 
как правило, в вечернее/ночное время. У этих пациентов об-
следование было дополнено проведением лабораторных ана-
лизов крови и мочи. При отсутствии признаков нейтрофиль-
ного лейкоцитоза в общем анализе крови больным назнача-
лось обильное питье 50 мл/кг в сутки, щадящая диета, туалет 
полости рта и носа, при температуре тела более 38,5°С назна-
чался парацетамол 10–15 мг/кг до 4 раз в день. При положи-
тельном стрептотесте и/или нейтрофильном лейкоцитозе на-
значалась антибиотикотерапия. Стартовым препаратом слу-
жил амоксициллин, при проведении ранее до полугода терапии 
амоксициллином, назначался амоксициллин + клавулановая 
кислота. Расчёт препарата производился на амоксициллин в 
дозе 50 мг/кг в сутки курсом 7 дней. Контроль эффективно-
сти антибиотикотерапии проводился через 72 ч от начала по-
следней, у 22 (13,1%) больных потребовался бактериологиче-
ский анализ из ротоглотки с определением патогенной флоры 
и чувствительности к антибактериальным препаратам, смена 
амоксициллина на кларитромицин в дозе 15 мг/кг в сутки в 
2 приё ма. Эффективность терапии составила 100%.

Заключение. ОТФ, преимущественно вирусной этиоло-
гии, формировался в летний сезон 2023 г. у детей в возрасте 
3–4 и 7–9 лет. Стрептотестирование является необходимым 
инструментом при диагностике ОТФ у детей. Эффективность 
терапии амоксициллином в дозе 50 мг/кг в сутки при лечении 
ОТФ составляет 87%.

* * *

ОЦЕНКА КОМПЛАЕНТНОСТИ РОДИТЕЛЕЙ  
В ТЕРАПИИ ОСТРОЙ РЕСПИРАТОРНОЙ 
ВИРУСНОЙ ИНФЕКЦИИ У ДЕТЕЙ НА 
АМБУЛАТОРНОМ ЭТАПЕ ЛЕЧЕНИЯ

Сахабетдинова К.Н., Сахабетдинов Б.А
Научный руководитель: C.С.Торгачев
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: дети, острые респираторные 
вирусные инфекции, лечение

Актуальность. Острые респираторные вирусные инфекции 
(ОРВИ) являются распространёнными заболеваниями в педиа-
трической практике. В лечение ОРВИ включены ограничиваю-
щий режим, частые прогулки на свежем воздухе, проветрива-
ние жилья, обильное тёплое питье, щадящая диета, туалет по-
лости рта и носа и жаропонижающая терапия при температуре 
тела выше 38,5°С. Данная тактика может быть неэффективной 
при низкой приверженности родителей пациентов.

Цель: определить уровень комплаентности родителей к 
терапии ОРВИ у детей на амбулаторном этапе лечения.

Материалы и методы. Проведено анкетирование 126 ро-
дителей детей, получающих лечение при ОРВИ лёгкой сте-
пени. Возраст пациентов составил 3–15 лет (медиана 9 лет). 
Гендерное распределение было следующим: мальчики — 
66 (52,4%), девочки — 60(47,6%).

Результаты. Неявка на приём врача-педиатра в рекомен-
дованные даты отмечена у 49 (38,9%) пациентов, самосто-
ятельное раннее прерывание ограничивающего режима —  
у 67 (53,2%), редкий туалет полости рта и носа — у 79 (62,7%). 
У 41 (32,5%) больного применяли жаропонижающую терапию 
(НПВС: парацетамол/ибупрофен) при температуре от 37,5оС, 
вместо от 38,5оС. При этом 18 (14,3%) больных применяли 
НПВС в недостаточных дозах, 10 (8%) — дозы НПВС, превы-
шающие максимально разрешенные по весу. 54 (42,9%) боль-
ным были рекомендованы противовирусные препараты в ви-
де назального рекомбинантного интерферона в курсовой дозе, 
однако отмечено нарушение кратности приёмов, длительно-
сти курса в 32 (59,3%) случаях. Нерегулярность приёмов ле-
карственных средств (ЛС) родители связывают с забывчи-
востью, малой информативностью сигнатур ЛС, отсутстви-
ем жалоб ребёнка в указанное время приёма ЛС. Причинами 
ранней отмены лечения являлись, со слов родителей, улучше-
ние общего самочувствия ребёнка, отказ ребёнка от ЛС вслед-
ствие негативных органолептических свойств ЛС. Осложнён-
ное течение в виде развития острого отита, острого синуси-
та, острого бронхита и др. отмечено у 19 (15,1%) пациентов.

Заключение. Установлен низкий уровень комплаентности 
к терапии ОРВИ у детей. Это может быть связано с невнима-
тельностью родителей на приёме у врача-педиатра, малой ин-
формативностью сигнатур ЛС. 

* * *

АКТУАЛЬНЫЕ ВОПРОСЫ ПИТАНИЯ 
ПОДРОСТКОВ

Сираева А.Р., Глинкина А.В.
Научный руководитель: С.С. Таргачев
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: подростки, особенности питания

Актуальность. Вопросы питания детей являются значи-
мыми факторами, которые следует учитывать как при диагно-
стике различных форм патологии органов желудочно-кишеч-
ного тракта, так и для их профилактики. 

Цель: определить особенности питания современных под-
ростков.

Материалы и методы. Проведено анкетирование 
156 школьников в возрасте 13–17 лет (медиана 15 лет). Ген-
дерное распределение: 81 (52%) мальчик, 75 (48%) девочек.

Результаты. Установлено, что 129 (82,7%) учащихся 
имеют полноценное питание не реже 3 раз в день, 27 (17,3%) 
подростков — более 3 раз в день. При этом с увеличением 
возраста детей отмечена тенденция к уменьшению частоты 
потребления продуктов питания. 128 (82%) подростков упо-
требляют кисломолочные продукты реже 3–4 раз в неделю. 
97 (62,2%) учащихся употребляют street- и fast-food, полуфа-
брикаты, чипсы и снеки регулярно, 36 (23,1%) детей — 1 раз 
в неделю, 23 (14,7%) учащихся — 1 раз в месяц. 56 (35,8%) 
подростков употребляют кофеинсодержащие энергетические 
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напитки (КЭН) объемом 300–500 мл регулярно, 61 (39,1%) — 
1 раз в неделю и реже. С увеличением возраста детей имеет-
ся тенденция к частому и большему потреблению КЭН, При-
чиной этого учащиеся называют моду, стресс, ночную подго-
товку к занятиям. 58 (37,2%) опрошенных отметили жалобы 
на наличие дискомфорта или эпизодов боли в области живо-
та, груди, головные боли, нарушения стула (у ⅔ — склонность 
к запорам), тошноту, изжогу, отрыжку.

Заключение. Лишь 82,7% подростков имеют полноцен-
ное питание. 62,2% учащихся регулярно употребляют в сво-
ём рационе street- и fast-food, полуфабрикаты. 35,8% подрост-
ков употребляют 300–500 мл КЭН регулярно.

* * *

ТЯЖЁЛЫЕ НЕВРОЛОГИЧЕССКИЕ ОСЛОЖНЕНИЯ 
У РЕБЁНКА С ПОЗДНЕЙ ГЕМОРРАГИЧЕСКОЙ 
БОЛЕЗНЬЮ НОВОРОЖДЁННЫХ

Смольянникова А.Б., Хохлова А.П.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
Е.А. Саркисян
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: геморрагическая болезнь 
новорождённых, диагностика, осложнения

Актуальность. Геморрагическая болезнь новорождённых 
(ГБН) — патологическое состояние новорождённых и детей 
первых месяцев жизни, обусловленное дефицитом витамин 
К-зависимых факторов свертывания крови и проявляющееся 
повышенной кровоточивостью. Выделяют 3 формы болезни: 
раннюю (первые 24 ч жизни), классическую (развивается на 
2–7-е сутки) и позднюю (после 1 нед жизни). В связи с часты-
ми поражениями ЦНС поздняя форма ГБН может приводить к 
серьёзному неврологическому дефициту у выживших детей.

Описание клинического случая. Ребёнок М. госпитализи-
рован в отделение реанимации и интенсивной терапии мно-
гопрофильной детской больницы в возрасте 1 мес 14 дней с 
жалобами на рвоту с примесью крови, субфебрильную тем-
пературу тела. Ребёнок от 2-й беременности, 2-х срочных ро-
дов, масса тела при рождении 3500 г, длина 54 см, оценка по 
шкале Апгар 8/9. Ранний неонатальный период протекал без 
осложнений, ребёнок выписан из роддома на 3-и сутки, по-
лучал грудное вскармливание по требованию, профилакти-
ческие прививки проведены по календарю. В течение 2 сут, 
предшествовавших госпитализации, отмечались неоднократ-
ная рвота кровавым содержимым, вялость, отказ от еды. При 
поступлении состояние крайне тяжёлое, обусловленное ане-
мией (гемоглобин 79 г/л). Выявлены признаки гипокоагуля-
ции. Установлено течение поздней формы ГБН. В невроло-
гическом статусе: сопор, судорожный синдром. По данным 
нейросонографии и МРТ головы ребёнка определялось вну-
трижелудочковое кровоизлияние (ВЖК) II–III степени, не-
значительное расширение ликворных пространств головного 
мозга и смещение срединных структур. Принято решение ве-
сти больного консервативно с применением антигеморрагиче-
ской, инфузионной, гемостатической, гемотрансфузионной и 
респираторной терапии. На фоне лечения удалось стабилизи-
ровать состояние ребёнка. Нейрохирургических вмешательств 
не потребовалось. На фоне проводимой противосудорожной 
терапии судороги не повторялись, однако были выявлены на-

растающие признаки неврологических расстройств в виде 
синдрома угнетения, гипотонии и гипорефлексии. Ребёнок на-
ходится под наблюдением невролога. Диагностированы нару-
шения мелкой и крупной моторики.

Заключение. Поздняя ГБН часто является причиной ВЖК 
разной степени выраженности, что сопровождается формиро-
ванием различных неврологических осложнений. Частые не-
врологические осложнения при поздней форме ГБН опреде-
ляют необходимость её профилактики у детей из группы ри-
ска и у детей на естественном вскармливании.

* * *

СИНДРОМ ДЕЛЕЦИИ 1Р36 У РЕБЁНКА ГРУДНОГО 
ВОЗРАСТА — ВЗГЛЯД ДЕТСКОГО КАРДИОЛОГА

Соколова А.А.1, Сдвигова Н.А.2
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Актуальность. Синдром делеции 1p36 — часто встре-
чающаяся (1 : 5000) хромосомная аномалия, характеризую-
щаяся черепно-лицевым дисморфизмом, задержкой разви-
тия, умственной отсталостью, нарушением слуха, судорога-
ми, пороками сердца и кардиомиопатией (КМП). Несмотря на 
распространённость, его диагностика у детей грудного возрас-
та остается затруднённой, что, вероятно, обусловлено возник-
новением клинических проявлений по мере развития ребён-
ка и недостаточной настороженностью специалистов в отно-
шении формирования такой патологии. 

Описание клинического случая. Мальчик с неотягощён-
ным семейным анамнезом родился доношенным с длиной те-
ла 46 см и массой тела 2300 г. В роддоме было проведено эхо-
кардиографическое обследование (ЭхоКГ). При ЭхоКГ был 
выявлен открытый артериальный проток 1,2 мм, межпред-
сердное сообщение 5 мм, в остальном — без особенностей. 
Консультирован кардиологом, назначен левокарнитин, на фо-
не приёма которого отмечались подергивания мышц ног, ЭЭГ 
не проводилась. В возрасте 3 мес появились жалобы на пери-
оральный цианоз, прерывистое кормление. При ЭхоКГ бы-
ли определены дилатация левых отделов сердца с выражен-
ным снижением сократительной способности миокарда (ФВ 
до 24–26%) и признаки некомпактного миокарда. При анали-
зе концентрация N-терминального фрагмента мозгового на-
трийуретического пептида (NTproBNP) в крови превышала 
максимально допустимые значения и составила 7510 пг/мл. 
Ребёнок был направлен в кардиологическое отделение. При 
осмотре обращали на себя внимание низкопосаженные роти-
рованные ушные раковины, множественные складки кожи, 
длинный фильтр, низкий рост, задержка моторного развития. 
Учитывая совокупность данных (низкий рост и масса тела при 
рождении, задержка физического развития, фенотипические 
особенности, судорожный синдром в анамнезе, дилатацион-
ная КМП с некомпактным миокардом), был заподозрен син-
дром делеции 1р36, который был подтверждён методом муль-
типлексной лигозависимой амплификации проб. Больному 
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была подобрана комплексная терапия сердечной недостаточ-
ности (ингибиторы ангиотензинпревращающего фермента, бе-
та-блокаторы, петлевые диуретики, сердечный гликозид). На 
фоне лечения через 5 мес по данным ЭхоКГ размеры поло-
стей сердца и сократительная способность миокарда норма-
лизовались (фракция выброса 66%), уровень NTproBNP сни-
зился до 150 пг/мл. В возрасте 6 мес отмечено возобновление 
судорожной активности на фоне интеркуррентной инфекции, 
больному подобрана противосудорожная терапия.

Заключение. Сочетание фенотипических особенностей, 
некомпактной КМП и неврологической симптоматики у детей 
раннего возраста часто встречается при хромосомных анома-
лиях, в том числе при синдроме 1р36. Своевременная диагно-
стика позволяет определить прогноз заболевания и использо-
вать мультидисциплинарный подход в ведении таких больных 
с привлечением специалистов разных профилей. 

* * *

ОСОБЕННОСТИ ТЕЧЕНИЯ И ДИАГНОСТИКИ 
СИНДРОМА КРУЗОНА
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Актуальность. Синдром Крузона (СК) — наследственный 
синдромальный краниосиностоз, проявляющийся деформация-
ми мозгового (брахицефалия) и лицевого черепа. Наследуется 
по аутосомно-доминантному типу, вызывается миссенс-мута-
цией в гене рецептора фактора роста фибро бластов-2 (FGFR2). 
Встречается у 1 из 60 000 новорождённых. 

Описание клинического случая. Девочка А., 7 лет, посту-
пила в хирургическое отделение с жалобами на затруднённое 
носовое дыхание, гнусавый оттенок голоса, экзофтальм, отёк 
век и покраснение глаз. Родилась от 2-х своевременных ро-
дов. При рождении масса тела 3600 г, длина тела 56 см, оцен-
ка по шкале Апгар 7/8 баллов. Диагноз «Краниосиностоз. 
Синостозная лобная плагиоцефалия справа» поставлен в не-
онатальном периоде, оперативное лечение не проводилось. 
Синдромальных краниосиностозов в семье не было. У ребён-
ка диагностировано нарушение конфигурации черепа по типу 
лобной плагиоцефалии справа, сглаженность и деформация 
лобной области в виде уплощения, смещение лобного бугра 
вверх и наружу, уменьшение и подъём верхнего края глазни-
цы. Справа отмечалось выбухание лобно-височной области. 
Нервно-психическое развитие в возрасте 7 лет соответствова-
ло возрасту. Больной была выполнена краниопластика с фик-
сацией титановыми минипластинами. Металлоконструкции 
были удалены через 6 мес. Выявлен конъюнктивит, эрозия 
роговицы правого глаза, экзофтальм. Проведена блефарор-
рафия для профилактики ксероза, кератита и потери зрения. 
На основании выявленного симптомокомплекса и молекуляр-
но-генетического анализа (в 9 экзоне гена FGFR2) поставлен 
диагноз «Синдром Крузона». Рекомендовано наблюдение пе-
диатра, невролога, оториноларинголога, челюстно-лицевого 
хирурга, нейрохирурга.

Заключение. Синдром Крузона нередко развивается в ре-
зультате новых мутаций. Деформация черепа может прояв-
ляться в виде лобной плагиоцефалии. Нервно-психическое 
развитие ребёнка с этим синдромом зависит от характера кост-
но-шовных аномалий, степени поражения головного мозга в 
результате повышенного внутричерепного давления и своев-
ременности хирургической коррекции.

* * *

ИЗМЕНЕНИЯ ЗДОРОВЬЯ ДЕТЕЙ РАЗНЫХ 
КОНСТИТУЦИОНАЛЬНЫХ ТИПОВ  
ПРИ ХРОНИЧЕСКОМ АДЕНОИДИТЕ
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Ключевые слова: дети, конституция, реабилитация

Актуальность. Использование типов конституции позво-
ляет обеспечить персонализованный подход в лечении и реа-
билитации детей с различными формами хронической пато-
логии, что способствует повышению реабилитационного по-
тенциала и качества жизни больных.

Цель: провести комплексную оценку изменений состоя-
ния здоровья детей 4–7 лет разных типов психоконституции 
с хроническим аденоидитом.

Материалы и методы. Обследовано 154 ребёнка 4–7 лет с 
верифицированным диагнозом хронического аденоидита. Кон-
трольную группу составили дети со сниженной резистентно-
стью без хронического аденоидита. Дети обеих групп были 
распределены при помощи шкалы направленности психиче-
ской активности на интро- и экстравертов. Изучали анамнез 
детей с хроническим аденоидитом, показатели физического и 
нервно-психического развития.

Результаты. Выявлены особенности в анамнезе детей 
экстра- и интровертивного типов: у интровертов в генеалоги-
ческом анамнезе значительно чаще отмечались сахарный ди-
абет, неврастения, аллергические и гнойно-септические забо-
левания, у экстравертов — ожирение, мочекаменная, желче-
каменная и гипертоническая болезни, атеросклероз, мигрень. 
Интроверты имели отягощённость по атопии, лимфопроли-
ферации и тимомегалии, для экстравертов были характерны 
сильные поствакцинальные реакции, стигматизация лица и 
мозгового черепа. У интровертов чаще наблюдался затяжной 
характер острых респираторных заболеваний с субфебрильной 
лихорадкой и склонностью к бронхоспазму, респираторным 
аллергозом, осложнениям в виде отитов. У экстравертов — 
кратковременная лихорадка со склонностью к фебрильным 
судорогам. У больных хроническим аденоидитом обеих групп 
было выявлено нивелирование сильных и усугубление слабых 
сторон физической и нервно-психической организации, резкое 
снижение показателей резистентности (дети с хроническим 
аденоидитом болели острыми респираторными инфекция-
ми 8 и более раз в год) по сравнению с контрольной группой.

Заключение. Комплексная оценка здоровья детей разных 
типов психоконституции с хроническим аденоидитом выяви-
ла особенности анамнеза, физического, нервно-психического 
развития и клинического течения заболеваний у данных де-
тей, что необходимо учитывать при включении в индивидуа-
лизированную программу реабилитации, составляющую ос-
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нову амбулаторного сопровождения пациента и включающую 
рекомендации по организации режима дня, питанию, методам 
повышения резистентности.

* * *
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Актуальность. Инфекция, вызванная парвовирусом В19V, 
широко распространённое заболевание, часто дебютирует в ви-
де инфекционной эритемы, которая описывается как «пятая бо-
лезнь». Основной мишенью парвовируса являются клетки эри-
троидного ростка. Тропизм к эритроидным клеткам связан с 
P-антигеном крови, который служит рецептором для вируса. Бо-
леют дети 4–10 лет в зимне-весенний период. Цикличность эпи-
демических вспышек — 3–6 лет. Выделяют 5 форм заболевания:  
1) инфекционная эритема; 2) артропатия; 3) транзиторный апла-
стический криз; 4) апластическая анемия; 5) врождённая инфек-
ция, приводящая к водянке плода, внутриутробной гибели плода 
или выкидышу. В настоящее время специфического лечения нет.

Описание клинического случая. В инфекционное отделе-
ние поступил мальчик 5 лет. Заболел 2 дня назад, когда на теле 
были замечены необильные зудящие мелкоточечные элементы 
сыпи в правой подмышечной впадине, в межпальцевых про-
межутках кистей и левой стопы, в паховой области. На сле-
дующий день отметили повышение температуры тела до фе-
брильных цифр. Ночью, на высоте лихорадки, отмечено появ-
ление новых элементов сыпи на правой боковой поверхности 
шеи, туловище, конечностях. Появились отёк и болезненность 
в области левого голеностопного сустава. При поступлении 
состояние средней тяжести, на коже туловища, конечностях, 
межпальцевых промежутках видны элементы умеренно зудя-
щей папуло-пурпурной сыпи ярко-красного цвета, сливной в 
области левого голеностопного сустава, правой подмышечной 
впадины и паховой области. В области левого голеностопно-
го сустава умеренный отёк, местное повышение температуры. 
При УЗИ органов брюшной полости выявлено увеличение ме-
зентериальных лимфатических узлов. В клиническом анали-
зе крови — относительный моноцитоз; реакция на скрытую 
кровь в кале — следы; исследование на ДНК Parvovirus B19 — 
положительно. На основании имеющихся данных выставлен 
диагноз: Парвовирусная инфекция. Лечение — жаропонижа-
ющие средства, регидратация. На фоне проводимой терапии 
состояние с положительной динамикой в виде стойкой нор-
мализации температуры тела, угасания кожного и суставного 
синдромов, отсутствия воспалительной активности.

Заключение. В представленном клиническом случае отра-
жены особенности диагностики и дифференциальной диагно-
стики с ОРВИ, инфекционной и неинфекционной экзантемой в 
детском возрасте, т.к. от правильной верификации клиническо-
го диагноза зависит своевременность и адекватность лечения.

* * *
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Актуальность. Течение ревматических болезней и прове-
дение иммуносупрессивной терапии способствуют росту ко-
морбидных инфекционных состояний у пациентов с этой па-
тологией. Ключевое направление в профилактике подобных 
осложнений — вакцинация.

Цель: определить вакцинальный статус пациентов с рев-
матическими заболеваниями. 

Материалы и методы. В работе участвовали 42 респон-
дента в возрасте 4–18 лет (средний возраст — 12 лет), мальчи-
ков — 52% (22/42), девочек — 48% (20/42). Проведён анализ 
индивидуальных историй болезни, сертификатов вакцинации 
детей с подтверждёнными ревматическими заболеваниями.

Результаты. Юношеский полиартрит серонегативный 
встречался в 29% случаев, пауциартикулярный юношеский 
артрит — в 24%, юношеский артрит с системным началом — 
в 14%, юношеский анкилозирующий спондилит — в 12%, 
юношеский ревматоидный артрит — в 9%, системный скле-
роз — в 7%, юношеский дерматомиозит —в 5%. Пациентам 
проводилась терапия нестероидными противовоспалительны-
ми средствами, глюкокортикостероидами, иммуносупрессив-
ными лекарственными средствами, включая генно-инженер-
ные биологические препараты. Установлено, что до выявле-
ния ревматического заболевания курс первичной иммунизации 
против эпидемического паротита и кори прошли 90% детей, 
против дифтерии, коклюша, столбняка и полиомиелита — 
88%. На долю вакцинированных от туберкулёзной инфекции 
и краснухи пришлось 83%, от гепатита В — 76%. Профилак-
тика сезонного гриппа проводилась 23% пациентов, пневмо-
кокковой и гемофильной инфекций — 16% и 14% соответ-
ственно, гепатита А и клещевого энцефалита — 5%. На фоне 
манифестации основного заболевания отмечено снижение тем-
пов вакцинации/ревакцинации. С нарушением графика Наци-
онального календаря иммунизацию продолжили 38% пациен-
тов. В приоритете — предупреждение дифтерии, коклюша и 
столбняка — 50% вакцинированных, на втором месте — про-
филактика эпидемического паротита, кори и пневмококковой 
инфекции — 38%. Продолжили вакцинироваться от краснухи 
и гемолитической инфекции 25% респондентов, от сезонного 
гриппа, энцефалитной и менингококковой инфекций — 19%.

Заключение. Регистрируемый спад вакцинации отража-
ет информационную лабильность среди специалистов меди-
цинского профиля по вопросам безопасности, целесообраз-
ности и эффективности вакцинации детей с ревматическим 
заболеванием.

* * *
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Актуальность. MELAS-синдром относится к группе ми-
тохондриальных болезней (МБ), характеризуется полиорган-
ным поражением с вовлечением нервной, мышечной, сердеч-
но-сосудистой и эндокринной систем, включает такие формы 
патологии, как митохондриальная энцефаломиопатия, лак-
тат-ацидоз, инсультоподобные состояния, кардиомиопатии 
(КМП), нарушения ритма, что затрудняет диагностический 
поиск и своевременное лечение.

Описание клинического случая. У девочки М. в 6 лет  
3 мес после острой респираторной вирусной инфекции поя-
вились слабость при физической нагрузке, учащённое серд-
цебиение. Лабораторно отмечалось повышение активности 
КФК-МВ 233,9 ЕД/л; активность ЛДГ 1654 ЕД/л. Исключе-
ны аминоацидопатии, органические ацидурии и дефекты бе-
та-окисления. При ЭхоКГ выявлено снижение ФВ до 50%, 
при ЭКГ — тахикардия с ЧСС 145 уд/мин. Заподозрен ви-
русный миокардит, назначена кардиометаболическая тера-
пия. В возрасте 6 лет 7 мес госпитализирована в кардиоло-
гическое отделение. Обращало внимание низкое физическое 
развитие (рост 107 см, масса тела 14 кг). Лабораторно: ак-
тивность КФК 331 ЕД/л; КФК-МВ 41,2 ЕД/л; ЛДГ 532 ЕД/л; 
уровень N-концевого пропептида натрийуретического гормо-
на (NTproBNP) 629 пг/мл. При ЭхоКГ установлено повыше-
ние трабекулярности апикального и медиального сегментов 
задней стенки левого желудочка, умеренное снижение фрак-
ции выброса до 53% по Simpson. При холтеровском мони-
торировании ЭКГ — тахикардия в течение суток. Ребенку 
подобрана терапия (иАПФ, антагонисты минералокортико-
идных рецепторов (АМКР), бета-блокатор, сердечный гли-
козид). Через 6 мес на фоне лечения уровень NTproBNP не 
увеличен, улучшилась сократительная способность миокар-
да, нормализовался ритм сердца, однако сохранялись повы-
шенными активность ЛДГ 796 ЕД/л, КФК 306 ЕД/л, КФК-
МВ 41,2 ЕД/л, лактат 6,7 ммоль/л, присоединилась слабость 
в ногах. При МРТ головного мозга данные за очаговое/объ-
ёмное поражение отсутствуют. При электронейромиографии 
нижних конечностей признаков поражения периферических 
нервов нет. Дифференциальный диагноз проводился между 
наследственными формами КМП и дебютом нервно-мышеч-
ного заболевания.

По данным молекулярно-генетического анализа был вы-
явлен патогенный нуклеотидный вариант n.14A>G в гене MT-
TL-1, который описан у пациентов с синдромом MELAS. Ини-
циирована метаболическая терапия, продолжены коррекция 
ХСН и антиаритмическая терапия. 

Заключение. Внезапное начало, прогрессирующее те-
чение, пролонгированное повышение уровня лактата в кро-
ви, признаки поражения со стороны сердечно-сосудистой, 
нервной, эндокринной системы, скелетной мускулатуры, 
должны настораживать детского кардиолога в отношении 
МБ. Несмотря на отсутствие специфического лечения, ран-
нее назначение метаболической терапии, коррекция сопут-

ствующей патологии, позволяют улучшить прогноз при этих 
формах патологии.

* * *
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Актуальность. Опухоли печени у детей — достаточно 
редкие формы патологии: их частота составляет 0,5–4,0% всех 
новообразований детского возраста. Злокачественные опухо-
ли составляют до 66% от их числа.

Цель: выявить актуальные особенности диагностики и ле-
чения злокачественных опухолей печени у детей.

Материалы и методы. Был выполнен систематический 
обзор литературы по теме «Опухоли печени у детей» в PubMed 
и в поисковой системе Google Scholar.

Результаты. Среди злокачественных опухолей печени са-
мыми распространёнными являются гепатобластома и гепа-
тоцеллюлярная карцинома. Гепатобластома — эмбриональная 
опухоль, составляющая до 80% всех злокачественных опухо-
лей печени у детей, в 90% случаев наблюдается в первые 5 
лет жизни, средний возраст постановки диагноза — 18 мес. 
Заболевание протекает бессимптомно либо симптомы неспе-
цифичны. У 90% пациентов повышается уровень альфа-фе-
топротеина (АФП). При УЗИ опухоль выглядит как гиперэ-
хогенное солидное образование, поражающее правую долю 
печени. Методом выбора при лечении является тотальная ре-
зекция новообразования и применение химиотерапии. В слу-
чае неоперабельной опухоли возможно выполнение ортото-
пической трансплантации печени. Гепатоцеллюлярная кар-
цинома составляет до 23% от всех злокачественных опухолей 
печени у детей, как правило, встречается у детей 10–14 лет, 
средний возраст начала заболевания — 12 лет. Жалобы также 
неспе цифичны. При обнаружении опухоль уже даёт метаста-
зы. Методом выбора при лечении является полное удаление 
опухоли. Общая выживаемость составляет менее 30%. Били-
арная рабдомиосаркома, ангиосаркома и рабдоидная опухоль 
печени редки. К доброкачественным опухолям печени у детей 
относятся инфантильная гемангиома (до 14% всех опухолей 
печени), мезенхимальная гамартома (6–8%), очаговая узловая 
гиперплазия (2%), аденома печени (2%) и тератома (< 1%).

Заключение. Опухоли печени у детей характеризуются 
ранним возникновением, неспецифичным течением и высо-
кой частотой злокачественных новообразований. Поэтому 
при обнаружении неспецифичных симптомов дискомфорта в 
брюшной полости их важно включать в дифференциальную 
диагностику. При подозрении на новообразование необходи-
мо выполнить анализ уровней АФП в крови, провести КТ и 
МРТ с внутривенным контрастированием брюшной полости 
и выполнить биопсию. В случае подтверждения наличия зло-
качественного образования требуется хирургическое лечение, 
проведение химиотерапии и в некоторых случаях — транс-
плантации печени.

* * *
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Актуальность. Муковисцидоз (МВ) — аутосомно-рецес-
сивное моногенное наследственное заболевание, характери-
зующееся поражением всех экзокринных желёз, а также жиз-
ненно важных органов и систем. МВ является самым распро-
странённым потенциально летальным аутосомно-рецессивным 
заболеванием у европейцев, которое вызывается мутацией в 
гене трансмембранного регулятора проводимости (CFTR). 
CFTR встречается в тканях миокарда, однако в то время как 
лёгочное сердце является хорошо изученной патологией, серд-
це обычно не рассматривается как орган, который затрагива-
ется при МВ в первую очередь. Данные относительно патоло-
гии сердца при МВ являются спорными и пока неясно, связа-
ны ли проявления МВ с тяжестью болезни сердца.

Цель: определить значимость сочетания МВ и семейной 
гипертрофической кардиомиопатии у больного ребенка.

Описание клинического случая. Пациент С., 18 лет, сим-
птомы МВ проявились на 3-й день жизни. Диагноз МВ уста-
новлен в возрасте 1 года жизни, подтверждён генетически: 
F508del/G542x. В возрасте 6 лет у больного впервые был 
выявлен рост Pseudomonas аeruginosa, 4 раза в год про-
ходил стационарное лечение с проведением внутривен-
но антибактериальной терапии, без эффекта. В отделении 
пульмонологии наблюдается с 11 лет. В возрасте 12 лет на 
основании данных обследования выставлен диагноз «Кар-
диомиопатия, гипертрофический фенотип, необструктивная 
форма, семейная». Из анамнеза известно, что отец мальчи-
ка страдает гипертрофией межжелудочковой перегородки. 
Была подобрана комплексная терапия хронической сердеч-
ной недостаточности, на фоне которой отмечалась положи-
тельная динамика в течении основного заболевания. В 2021 
г. больному была назначена таргетная терапия МВ (ивакаф-
тор + тезакафтор + элексакафтор + ивакафтор), на фоне ко-
торой наблюдалась выраженная положительная динамика. 
Через год по данным ЭхоКГ выявлены признаки гипертро-
фической кардиомиопатии с гипертрофией перегородочных 
и передних сегментов левого желудочка, недостаточностью 
митрального клапана I степени, уменьшением полости ле-
вого желудочка, умеренной дилатацией левого предсердия, 
нарушением диастолической функции левого желудочка по 
I типу. По данным холтеровского мониторирования ЭКГ — 
одиночные желудочковые и наджелудочковые экстрасисто-
лы, признаки желудочковой аритмии. Помимо базисной те-
рапии по МВ получает бисопролол, спиронолактон под кон-
тролем кардиолога.

Заключение. Течение МВ у пациента осложняется ремо-
делированием миокарда, включающим в себя гипертрофию 
левого желудочка, что приводит к фокальному замещению и 
диффузному интерстициальному фиброзу миокарда. Обостре-
ния МВ связаны с нарушением сократимости миокарда. Про-

гноз зависит от сбалансированной терапии двух тяжёлых ко-
морбидных состояний.

* * *

СУТОЧНОЕ МОНИТОРИРОВАНИЕ ЭКГ У ДЕТЕЙ 
ПЕРВОГО ГОДА ЖИЗНИ С ЭКСТРАСИСТОЛИЕЙ

Тягушева Е.Н., Науменко Е.И.
Научный руководитель: В.М. Крупнова 
Национальный исследовательский Мордовский 
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Ключевые слова: дети раннего возраста, холтеровское 
мониторирование, экстрасистолия

Актуальность. В последние годы число новорождённых 
и грудных детей с нарушениями ритма сердца возрастает. Это 
связано с совершенствованием диагностических возможно-
стей и улучшением их выявляемости. Холтеровское монито-
рирование (ХМ) проводится детям 1-го года жизни с различ-
ными формами патологии. 

Цель: провести анализ суточного мониторирования ЭКГ 
у детей 1-го года жизни с экстрасистолией. 

Материалы и методы. Проведён анализ данных ХМ ЭКГ 
124 детей с наджелудочковой экстрасистолией. Оценивали 
частоту сердечных сокращений (ЧСС): ЧССmin, ЧССmax, ЧСС 
средняя, ЧСС дневная, ЧСС ночная, ЧСС во время бодрство-
вания, паузы RR, QT, QTс. Дети были распределены на 2 груп-
пы: 1-я — опытная, в которую были включены дети с экстра-
систолией (n = 60); 2-я — контрольная, дети без экстрасистол 
(n = 64). Первая группа была подразделена на 3 подгруп-
пы: А — с числом экстрасистол 1–5 тыс. (n = 20), В — от 5 
до 10 тыс. экстрасистол (n = 14), С — более 10 тыс. (n = 26).

Результаты. Установлено, что ЧССmin была значимо ни-
же у детей 1-й группы, причём у детей в подгруппе С она бы-
ла самой низкой (р < 0,005). ЧССmax была увеличена у детей 
2-й группы, у детей с числом ЭС более 10 тыс. ЧССmax была 
достоверно увеличена, чем у детей подгрупп А и В. Средняя 
ЧСС находилась в пределах нормы. ЧСС в дневное время сна 
была максимально выражена у детей в подгруппе В, а в ноч-
ное время сна — у детей в подгруппе С. Во время бодрство-
вания ЧСС преобладала у детей с числом ЭС более 5 тыс. в 
группах В и С (р > 0,05). Длительность электрической систо-
лы QT и QTc составила: QT 0,284 ± 0,002 и 0,277 ± 0,002 мс 
соответственно; со склонностью к более высоким значениям 
у детей с ЭС (в подгруппе А — 0,290 ± 0,004 мс; в подгруп-
пе В — 0,277 ± 0,003 мс; в подгруппе С — 0,282 ± 0,004 мс). 
Длительность интервала QTс также существенно не различа-
лась (444,43 ± 3,58 и 430,2 ± 3,06 мс), но преобладала у детей 
с ЭС (в подгруппе А — 447,50 ± 4,02 мс; в подгруппе В — 
449,8 ± 6,9 мс; в подгруппе С — 452,00 ± 8,11 мс). У всех де-
тей продолжительность интервала QTс не превышала 450 мс. 
Паузы ритма преобладали у детей 1-й группы, максимальное 
значение у детей подгруппы С (980,1 ± 114,2 мс). 

Заключение. Наши данные свидетельствуют о превали-
ровании активности парасимпатической нервной системы у 
детей 1-го года жизни. Изменения показателей вариабельно-
сти ритма также указывают на преобладание активности па-
расимпатической нервной системы у детей раннего возраста 
с экстрасистолией. 

* * *
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Актуальность. Гистиоцитоз из клеток Лангерганса 
(ГКЛ) — это неопластическое гистиоцитарное заболева-
ние, относится к числу крайне редких опухолевых заболева-
ний гистиоцитарного происхождения, в основе которого ле-
жит аномальная пролиферация и накопление в тканях пато-
логических клеток Лангерганса с локальным повреждением 
поражённых органов. Клинические проявления заболевания 
чрезвычайно разнообразны. У одних больных выявляются изо-
лированные поражения костей, у других — генерализованные 
поражения различных органов. Заболеваемость оценивается в 
5 случаев на миллион детей, чаще всего встречается у детей 
от 1 года до 3 лет. Редкость встречаемости, наличие бессим-
птомных форм, а также полиморфизм клинической картины 
делает ГКЛ одним из наиболее труднодиагностируемых забо-
леваний в педиатрической практике.

Описание клинического случая. Девочка 3 суток жизни пе-
реводится из роддома в инфекционное отделение с направляю-
щим диагнозом: «Врождённая инфекционная болезнь неуточ-
нённая». Из анамнеза известно, что ребёнок родился от 1-й бе-
ременности, протекавшей на фоне угрозы прерывания, острого 
цистита, анемии у матери с отягощённым анамнезом по герпе-
су. С рождения на коже головы, туловища у девочки отмеча-
лись единичные везикулы, на месте разрешившихся элемен-
тов образовывались корочки. В отделении была проведена 
ПЦР крови на ДНК герпеса 1, 2 типов, результат отрицатель-
ный. Лабораторные маркеры крови — без признаков систем-
ного воспаления. По инструментальным исследованиям — 
без особенностей. Результаты посевов с кожи — отрицатель-
ные. Состояние было расценено как неонатальная инфекция 
кожных покровов, назначена антибактериальная терапия. Ре-
бёнок был выписан домой с улучшением — элементы сыпи 
регрессировали. Через несколько дней мать отметила появле-
ние новых элементов сыпи, участковый педиатр рекомендо-
вал госпитализацию. В неонатальном отделении Морозовской 
ДГКБ было проведено комплексное инстументально-лабора-
торное исследование, в том числе биопсия кожи. Был установ-
лен диагноз: Гистиоцитоз из клеток Лангерганса, начата хи-
мотерапия с положительным эффектом.

Заключение. Сочетание тщательно собранного анамне-
за, умение видеть характерные морфологические элементы 
сыпи, а также правильная трактовка инструментально-лабо-
раторных исследований крайне важна в быстрой постановке 
редкого диагноза. Ведь от скорости постановки онкологиче-
ского диагноза во многом зависит его прогноз.

* * *

НОРМАТИВНЫЕ ПОКАЗАТЕЛИ 
СТИМУЛЯЦИОННОЙ 
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Фисенко Д.А., Попович С.Г.
Научные руководители: доктор мед. наук, проф. 
Л.М. Кузенкова, доктор мед. наук А.Л. Куренков
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, диагностика, стимуляционная 
электронейромиография, спинальная мышечная 
атрофия 

Актуальность. Показатели стимуляционной электроней-
ромиографии (ЭНМГ), в первую очередь амплитуда М-отве-
та, применялись в ряде клинических исследований для оценки 
эффективности лечения детей со спинальной мышечной атро-
фией (СМА) на фоне патогенетической терапии (нусинерсен). 
В России отсутствуют верифицированные нормативные пока-
затели стимуляционной ЭНМГ у детей раннего возраста, поэ-
тому их определение актуально. В 2023 г. в России стартовал 
неонатальный скрининг на выявление пациентов с СМА для 
ранней инициации патогенетического лечения. Наличие воз-
растных нормативных показателей ЭНМГ является одним из 
этапов определения электрофизиологических критериев эф-
фективности патогенетической терапии.

Цель: определить нормативные параметры стимуляцион-
ной ЭНМГ у детей без неврологической патологии в возрас-
те 2–6, 7–12, 13–24 мес.

Материалы и методы. Обследовано 64 условно здоро-
вых ребёнка — из них 21 в возрасте 2–6 мес, 22 — в воз-
расте 7–12 мес, 21 — в возрасте 13–24 мес. ЭНМГ проводи-
ли с помощью 2-канального электронейромиографа «Ней-
ро-МВП-Микро» при электрической стимуляции локтевого 
нерва и регистрации М-ответа с мышцы, отводящей пятый 
палец кисти. Это позволило определить основные параме-
тры негативного пика М-ответа: латентность, амплитуду и 
площадь, а также рассчитать скорость распространения воз-
буждения (СРВ) по дистальной части локтевого нерва. Полу-
ченные данные подчинялись нормальному распределению и 
для каждого параметра были представлены в виде среднего и 
стандартного отклонения (M ± SD), минимального и макси-
мального значения (min–max).

Результаты. У детей в возрасте 2–6 мес амплитуда М-от-
вета составила 5,0 ± 1,3 (3,0–8,0 мВ) мВ; площадь М-отве-
та — 9,1 ± 2,1 (5,5–12,9) мс×мВ; латентность — 2,2 ± 0,2 
(1,6–2,5) мс; СРВ — 37,5 ± 5,4 (27,5–48,9) м/с. У детей в 
возрасте 7–12 мес амплитуда М-ответа составила 6,2 ± 1,3  
(3,8–9,3) мВ; площадь М-ответа — 11,7 ± 3,0 (6,5–18,6) 
мс×мВ; латентность — 2,0 ± 0,2 (1,4–2,4) мс; СРВ — 48,4 ± 4,1  
(42,1–55,2) м/с. У детей в возрасте 13-24 мес амплитуда М-от-
вета составила 6,4 ± 0,6 (5,0-7,3) мВ; площадь М-ответа —  
13,3 ± 2,8 (9,8-18,2) мс×мВ; латентность — 2,2 ± 0,2  
(1,8–2,5) мс; СРВ — 52,6 ± 3,8 (41,8–57,3) м/с.

Заключение. Впервые получены нормативные параметры 
стимуляционной ЭНМГ у детей без неврологической патоло-
гии в возрасте 2–6, 7–12, 13–24 мес, что позволит объективи-
зировать нейрофизиологические показатели при нервно-мы-
шечных заболеваниях у детей раннего возраста.

* * *
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Актуальность. Болезнь Крона (БК) — аутоиммунное за-
болевание, носящее хронический рецидивирующий харак-
тер, при котором развивается гранулематозное воспаление 
на протяжении всего желудочно-кишечного тракта. Клини-
ческие проявления болезни Крона протекают под маской ки-
шечной инфекции. Лихорадка, боли в животе, рвота, диарея, 
снижение массы тела усложняет своевременную постановку 
диагноза с назначением специфической терапии, что может 
вызвать осложнённое течение БК, нуждающееся в хирурги-
ческом лечении. 

Цель: определить роль кишечной инфекции как манифе-
стацию БК.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный анализ 
историй болезни 86 оперированных детей в возрасте от 3 до 
17 лет 6 мес. У всех больных проанализированы возраст пер-
вых клинических проявлений БК, сроки постановки диагноза, 
число госпитализаций в инфекционное отделение.

Результаты. У 57 (66,3%) детей из исследуемой группы 
манифестация БК была под маской кишечной инфекции. Эти 
больные до постановки диагноза БК неоднократно госпита-
лизировались в инфекционный стационар с жалобами на боли 
в животе, рвоту, жидкий стул, повышение температуры тела, 
уменьшение массы тела. При этом результаты лабораторных 
анализов на возбудителей кишечных инфекций были отрица-
тельными. Больные получали симптоматическую терапию с 
кратковременным улучшением. После прекращения лечения 
клиническая картина «кишечной инфекции» возвращалась. 
Только после повторных эпизодов неэффективной терапии 
проводилась оценка уровней кальпротектина, значения кото-
рого превышали норму. Также эндоскопические исследования 
выполнялись только у 14 (12%) пациентов. Семь (8%) боль-
ных исследуемой группы также находились в инфекционном 
стационаре, но им выполнялись хирургические вмешательства 
по поводу «острого живота» с удалением поражённой кишки. 
Диагноз БК был поставлен только после морфологических ис-
следований резецированных фрагментов.

Заключение. Рецидивирующие кишечные инфекции, от-
сутствие эффекта от лечения и отрицательные лабораторные 
анализы, свидетельствующие об инфекционном процессе, яв-
ляются показания к расширенным лабораторно-инструмен-
тальным исследованиям для исключения болезни Крона, а 
своевременное назначение специфической биологической те-
рапии позволяет предупредить её хирургические осложнения.

* * *
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Актуальность. Атипичный гемолитико-уремический син-
дром (аГУС) — тяжёлое системное заболевание из группы 
тромботических микроангиопатий, обусловленное нарушени-
ем альтернативного пути активации комплемента. В представ-
ленном клиническом случае рассмотрено течение острого га-
строэнтерита на фоне аГУС, требующее особого подхода к те-
рапии и междисциплинарного взаимодействия специалистов.

Описание клинического случая. Мальчик Д., 15 лет, госпи-
тализирован бригадой скорой медицинской помощи в связи с 
подъёмом температуры тела до 37,8°С, рвотой, частым жид-
ким стулом до 10 раз, заторможенностью и спутанностью со-
знания. Симптомы развились остро в течение 1 дня, за неделю 
до этого перенёс острую респираторную инфекцию. Из ана-
мнеза: поликистозная болезнь почек, аутосомно-рецессив-
ный вариант (родители являются носителями мутации в гене 
PKHD1), ХБП 3 стадии, фиброхолангиокистоз, цирроз печени, 
внепечёночная портальная гипертензия, состояние после опе-
рации мезентерико-кавального шунтирования, энцефалопатия 
смешанного генеза. 4 года назад был выставлен диагноз аГУС, 
назначена таргетная терапия экулизумабом, плановая госпи-
тализация 1 раз в 6 мес. При поступлении состоя ние очень 
тяжёлое за счёт интоксикации, неврологической симптома-
тики, острой почечной недостаточности. Госпитализирован 
в ОРИТ. В связи с нарастанием церебральной недостаточно-
сти переведён на ИВЛ. В общем анализе крови — лейкоцитоз 
16,5 × 109/л, нейтрофилёз 13,5 × 109/л (82%), лимфоцито-
пения 1,1 × 109/л (6%). В биохимическом анализе крови — 
уровень СРБ 11,7 мг/л, мочевина 18,26 ммоль/л, креатинин 
211 м моль/л, активность ЛДГ 1145 ЕД/л, КФК 840 ЕД/л. В об-
щем анализе мочи — протеинурия, лейкоцитурия, гематурия. 
В посеве кала выявлен рост Klebsiella pneumoniae. Учиты-
вая клинические и параклинические данные, проведено ком-
плексное лечение, включая симптоматическую и патогенети-
ческую терапию. Антибактериальная терапия препаратами из 
группы карбапенемов (эртапенем), оксазолидинонов (линезо-
лид). Спустя 10 дней на фоне проведённого лечения состоя-
ние больного стабилизовалось, симптомы инфекционной па-
тологии купировались.

Заключение. Описанный случай, который развился как со-
четание аГУС, инфекционного заболевания и тяжёлого пре-
морбидного фона, вызывает особый интерес в связи с нети-
пичной клинической картиной и неоднозначными параклини-
ческими данными. Отягощённый анамнез, быстрое развитие 
симптоматики и высокая вероятность летального исхода требу-
ют комплексной и незамедлительной терапии таких больных.

* * *
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Актуальность. Питание является основополагающим 
фактором, определяющим здоровье ребёнка в его дальней-
шей жизни. Особенно важно адекватно организованное сба-
лансированное питание в первые годы жизни ребёнка. Безус-
ловно, огромное значение имеет грудное вскармливание, но 
не меньшую роль играет характер питания после первого го-
да жизни, когда продолжается формирование пищевого по-
ведения и привычек, обеспечивающих нормальные показате-
ли физического, психоэмоционального и когнитивного разви-
тия, устойчивость к инфекционным заболеваниям и стрессам. 

Цель: провести анализ публикаций, посвящённых нару-
шениям нутритивного статуса у детей раннего возраста, обу-
словленных алиментарными причинами.

Материалы и методы. Проведён поиск научных статей 
по базам PubMed и Web of Science глубиной 5 лет.

Результаты. Анализ опубликованных данных свидетель-
ствует о том, что в последние годы увеличилось число детей с 
нарушениями нутритивного статуса. Актуальными направлени-
ями являются недостаточность питания у детей и избыточная 
масса тела. Алиментарный фактор как причина недостаточно-
сти питания соматически здорового ребенка в настоящее время 
встречается реже, в то время как тяжёлые хронические болезни, 
приводящие к повышению потребностей в пищевых веществах 
или нарушению их усвоения, часто обусловливают нарушения 
нутритивного статуса детей. Наряду с этими вопросами особое 
внимание уделяется детскому ожирению. Это обусловлено от-
сутствием единых критериев диагностики ожирения и системы 
его первичной профилактики, а также несовершенством учёта 
выявленных случаев ожирения. Большинство исследований со-
средоточено на выявлении таких факторов риска, как генетиче-
ская предрасположенность, алиментарные причины, в том чис-
ле нерациональное, несбалансированное питание, нарушения 
пищевого поведения, обусловливающие чрезмерное потребле-
ние пищи. Значимое уменьшение физической активности детей 
разного возраста также влияет на рост распространённости дет-
ского ожирения. Для детей раннего возраста к факторам риска 
можно отнести недостаточный сон, повышенное употребление 
в пищу продуктов с высокой энергетической ценностью, содер-
жащих насыщенные жиры, трансжиры, простые сахара, блюд с 
большим содержанием поваренной соли, подслащённых напит-
ков. Обращает на себя внимание недостаточная осведомлённость 
родителей в области рационального питания детей старше 1 года. 

Заключение. Недостаточность питания и ожирение отно-
сятся к управляемым формам патологии. Для профилактики 
нарушений пищевого статуса у детей раннего возраста важ-
ны раннее выявление и своевременное устранение факторов 
риска их развития. Необходимы регулярное повышение ква-
лификации медицинских работников и проведение просвети-
тельских мероприятий среди родителей с целью улучшения 
знаний в области здорового питания детей.

* * *
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Актуальность. Чрескожная эндоскопическая прямая 
пункционная гастростомия — малоинвазивный метод по уста-
новке питательной трубки в желудок для кормления паллиа-
тивных больных.

Цель: провести анализ внедрения эндоскопической га-
стростомии у паллиативных больных.

Материалы и методы. Выполнено 11 эндоскопиче-
ских гастростомий (6 мальчиков, 5 девочек). Возраст боль-
ных — от 6 мес до 12 лет. Из них 2 ребёнка в возрасте до года, 
5 детей в возрасте от 1 года до 7 лет, 4 больных — в возрасте 
7–12 лет. Замена питательной трубки производилась 6 детям 
(5 мальчиков, 1 девочка) через 6–9 мес с момента установ-
ки. Одному ребёнку через неделю после замены гастросто-
мы потребовалась её переустановка. Проведение операций 
по установке гастростомической трубки у детей обусловле-
но необходимостью коррекции патологических состояний, 
при которых была нарушена эвакуация пищи и лекарствен-
ных препаратов в полость желудка в результате врождённых 
(8 детей) и приобретённых (1 ребёнок) заболеваний ЦНС, а 
также онкологической патологии (2 ребёнка). До операции все 
дети получали питание через назогастральный зонд. Трое де-
тей являлись носителями трахеостом. Все дети на оператив-
ное вмешательство поступали в состоянии стабилизации по 
основному заболеванию. Всем пациентам в предоперацион-
ном и инраоперационном периоде выполнялась эзофагогаст-
родуоденоскопия (ЭФГДС). Гастростомия выполнялась по 
методике pull-through. Ее основными преимуществами явля-
ются минимальная травматичность, быстрота установки, воз-
можность выполнения у пациентов с высоким операционным 
риском, возможность проведения операции в условиях отде-
ления реанимации. Длительность операции 15–20 мин. По-
вторная ЭФГДС детям не проводилась. Уже через 12 ч после 
проведенной гастростомии осуществлялось кормление специ-
ализированными смесями с увеличением объёма в последу-
ющие дни. Поить кипячёной водой было разрешено через 6 ч 
после операции. 

Результаты. Все больные — паллиативные, поступив-
шие в стационар в плановом порядке в стабильном по основ-
ному заболеванию состоянии. Все дети перенесли операцию 
успешно и без осложнений в послеоперационном периоде, 
что значительно уменьшило время пребывания в стационаре. 

Заключение. По данным анализа внедрения эндоскопи-
ческой гастростомии выявлены следующие проблемы: отсут-
ствие навыков работы с гастростомами у педиатров и хирур-
гов поликлиник; отсутствие обеспечения специализирован-
ными смесями после перехода пациента во взрослую сеть; 
невозможность приобретения отдельных комплектующих для 
кормления через гастростому.

* * *
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Актуальность. Врождённую полную АВ-блокаду свя-
зывают с наличием у матерей антител класса анти-SSA/Ro и 
анти-SSB/La, которые проникают через плаценту и поража-
ют проводящую систему сердца плода на уровне АВ-соеди-
нения. Клинические признаки заболевания в виде брадикар-
дии обнаруживаются между 18-й и 24-й неделями беремен-
ности: иногда вследствие АВ-блокады 1 и 2 степени, но чаще 
на фоне АВ-блокады 3 степени.

Описание клинического случая. Больная от 3-й беремен-
ности монохориальной диамниотической двойней. На сроке  
22–23 нед была выявлена резкая брадикардия у одного из 
плодов, заподозрено нарушение АВ-проводимости. У мате-
ри выявлены положительные АТ к SSA/Ro (> 200 ЕД/мл).  
Сестра-близнец здорова, растёт и развивается в соответствии 
с возрастом. У нашего пациента по ХМ-ЭКГ доминирует 
АВ-блокада 3 степени проксимального типа, эпизоды АВ-бло-
кады 2 степени с проведением 2 : 1, максимальная пауза ритма 
1060 мс. При ЭхоКГ патологии не выявлено. В анализах крови 
положительные АТ к SSA/Ro > 200 ЕД/мл с последующей нор-
мализацией в течение полугода. В экстренной имплантации 
электрокардио стимулятора (ЭКС) не нуждалась. За 1,5 года ам-
булаторного наблюдения каких-либо клинических проявлений 
не было, однако по данным ХМ-ЭКГ отрицательная динамика: 
постоянная АВ-блокада 3 степени, дневная ЧСС составляла 
68 уд/мин, ночная ЧСС 46 уд/мин, минимальная ЧСС 30/мин,  
увеличение пауз ритма до 2690 мс. В возрасте 1 год 7 мес де-
вочка впервые поступила в Центр для определения тактики ле-
чения. При осмотре: физическое развитие по возрасту — рост 
81 см (SDS –0,34), масса тела 10,5 кг (SDS 0,00). Признаков 
ХСН нет. ХМ-ЭКГ: резкая брадикардия на фоне постоянной 
АВ-блокады 3 степени, днем средняя ЧСС 65 уд/мин, ночью 
56 уд/мин, зарегистрировано 24 752 паузы ритма, продолжи-
тельность максимальной 2658 мс. Выставлен диагноз: Врож-
дённая аутоиммунная АВ-блокада 3 степени. Дилатация вос-
ходящей части аорты. Недостаточность АВ-клапанов 1 ст. НК 
0 ст. Учитывая, что у пациентки есть сестра-близнец, от кото-
рой в физическом и умственном развитии она не отстаёт, от-
сутствие клинической симптоматики, в настоящее время от 
имплантации ЭКС принято решение воздержаться. При от-
рицательной динамике в развитии, клинической картине, бу-
дет рассмотрена более активная тактика лечения. 

Заключение. Уникальность клинического случая в том, что 
в данной семье есть здоровая сестра-близнец, что позволяет 
объективно оценить состояние нашей больной и выбрать оп-
тимальную тактику ведения.

* * *
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СЕМЕЙНОЙ ФОРМЫ НЕКОМПАКТНОЙ 
КАРДИОМИОПАТИИ

Шаншиева М.И.1, Сдвигова Н.А.2

Научный руководитель: доктор мед. наук, проф. 
Е.Н. Басаргина 
1Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия; 
2Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, некомпактная 
кардиомиопатия, семейная форма

Актуальность. Некомпактная кардиомиопатия (НКМП) 
характеризуется клинико-генетической гетерогенностью от 
бессимптомных до тяжёлых форм, при этом характер тече-
ния заболевания и его прогноз могут отличаться даже в рам-
ках одной семьи. 

Описание клинического случая. У пробанда, девочки Я., 
2010 г.р., дебют заболевания в 7 мес с клиники хронической 
сердечной недостаточности после перенесённого бронхита. 
При обследовании в кардиологическом отделении в возрасте 
11 мес выявлены дилатация левых отделов сердца (Z-score ко-
нечного диастолического размера левого желудочка (КДР ЛЖ) 
9,2, сниженная фракция выброса (ФВ) по Тейхольц 25%, неком-
пактный миокард (НМ), недостаточность митрального клапана 
3–4 степени, лёгочная гипертензия (48 мм рт. ст.). Была начата 
терапия: ингибиторы ангиотензинпревращающего фермента, 
бета-блокаторы, антагонисты минералокортикоидных рецеп-
торов (спиронолактон), сердечные гликозиды, диуретики, ан-
тиаритмические препараты. На фоне лечения состояние боль-
ной стабилизировалось, повысилась сократительная способ-
ность миокарда, уменьшилась регургитация на клапанах. По 
данным молекулярно-генетического анализа выявлены пато-
генные описанные ранее гетерозиготные нуклеотидные вари-
анты c.394G > C в гене TCAP и c.806T > C в гене ACTC1. В хо-
де каскадного семейного генетического скрининга генотип-по-
зитивными оказались мать 1978 г.р. и старший брат 1999 г.р., 
которым проведено комплексное обследование: у матери вы-
явлены НМ без ремоделирования с сохранной систолической 
функцией миокарда и желудочковая экстрасистолия; у старшего 
брата в 13 лет при отсутствии жалоб сформировался дилатаци-
онный фенотип НКМП (КДР ЛЖ 49 мм, ФВ 45% по Тейхольц, 
34% по Симпсон, утолщение миокарда верхушечного и боко-
вого сегментов до 14–16 мм и лакунарным строением). На фо-
не терапии состояние у старшего брата с положительной ди-
намикой (в 17 лет 8 мес — полости сердца не расширены, ФВ 
63% по Тейхольц). Однако у девочки-пробанда с 8 лет была от-
мечена отрицательная динамика (нарастание дилатации Z-score 
КДР ЛЖ с 3,5 до 5,7; снижение ФВ по Тейхольц с 42% до 29%; 
появление антидромной ширококомплексной возвратной та-
хикардии; нарастание клиники хронической сердечной недо-
статочности). В возрасте 11 лет 4 мес больной была выполне-
на трансплантация сердца в НМИЦ трансплантологии и искус-
ственных органов им. акад. В.И. Шумакова Минздрава России. 

Заключение. Принятие в качестве единицы оказания по-
мощи семьи, а не только пробанда с ранним и тяжёлым де-
бютом, при НКМП влияет на прогноз заболевания и улучша-
ет качество жизни пациентов. 

* * *
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Актуальность. Дефицит декарбоксилазы L-ароматических 
аминокислот (AADC) — редкое наследственное заболевание, 
характеризующееся нарушением синтеза нейромедиаторов. 
В настоящее время насчитывается 320 пациентов с дефи-
цитом AADC. Заболевание вызвано мутациями гена DDC, 
расположенного на коротком плече хромосомы 7, в области 
7p12.2-p12.1 и имеет аутосомно-рецессивный механизм на-
следования. Диагностика заболевания проводится в два этапа. 
Первый этап — биохимическая диагностика. Измерение кон-
центрации 3-О-метилдофамина (3-ОМД) методом высокоэф-
фективной жидкостной хроматографии. При высоких показа-
телях 3-ОМД из биологического материала выделяется ДНК 
и проводится молекулярно-генетическая диагностика AADC 
методом Cэнгера, что является вторым этапом. 

Описание клинического случая. Для биохимической диа-
гностики дефицита AADC методом высокоэффективной жид-
костной хроматографии (ВЭЖХ МС/МС) и подтверждающей 
молекулярно-генетической диагностики дефицита AADC ко-
дирующих и прилегающих интронных областей гена DDC 
методом секвенирования по Cэнгеру используют биологи-
ческий материал пациентов, представленный сухими пятна-
ми крови. Мальчик 17 лет, рождённый от 3-й беременности, 
протекавшей без особенностей. Родился с обвитием пупови-
ны. Масса тела при рождении 2950 г. Оценка по шкале Апгар 
7/8 баллов. В возрасте 11 лет впервые был отмечен приступ в 
виде перекоса правой половины лица, тонического вытягива-
ния правых конечностей без потери сознания. В дальнейшем 
приступы отмечались каждые 2–3 дня, интенсивность их ста-
ла выше. В возрасте 11 лет 3 мес появились эпизоды тониче-
ского запрокидывания головы вверх, заведения глаз верх. Был 
проконсультирован эпилептологом, в терапию введён препа-
рат вальпроевой кислоты (депакин) 300 мг 2 раза в сутки, без 
эффекта. К терапии добавлена леветирацетам (кеппра) 100 мг 
2 раза в сутки. С апреля 2018 г. в динамике прогрессировали 
утомляемость при физической активности, заторможенность, 
медлительность (ребёнок стал медленнее говорить, ходить и 
совершать привычные действия). На протяжении всего пери-
ода учащения приступов отмечалось прогрессирующее сни-
жения интеллекта и утрата навыков самообслуживания, раз-
витие эмоционально-волевых нарушений и учащенного мо-
чеиспускания. В мае 2018 г. появились пароксизмы в виде 
заведения глаз наверх частотой до 2–3 раз в неделю, купиро-
вались самостоятельно. В июне 2019 г. отмечено нарушение 
походки в виде заведения правой ноги, заподозрено наличие 
заболевания из группы нарушений обмена нейромедиаторов, 
в том числе ювенильной формы болезни Паркинсона. В те-
рапию введен комплексный препарат леводопы и карбидопы 
(наком 250 + 25 мг) с постепенной титрацией дозы до 1 табл. 
2 раза в сутки. На фоне приёма препарата заведения ноги ку-

пировались, но появилась выраженная заторможенность, слю-
нотечение. Частота пароксизмов снизилась до 1 раза в неде-
лю. При МРТ головного мозга 04.06.2019 отмечаются умерен-
но выраженные субатрофические изменения вещества мозга. 
Больной получал леветирацетам 1000 мг 2 раза в день, топи-
ромат 50 мг 2 раза в день, наком 1 табл. 1 раза в день. Учиты-
вая наличие окулогирных кризов, брадикинезии и прогресси-
рующей деменции методом ВЭЖХ МС/МС было проведено 
определение концентрации 3-О-метилдофамина в сухих пят-
нах крови для исключения AADC. Концентрация 3-ОМД со-
ставила 2316 нг/мл (норма < 300 нг/мл). При проведении мо-
лекулярно-генетического анализа гена DDC методом Сэнге-
ра мутаций не выявлено.

Заключение. Поскольку молекулярно-генетическое иссле-
дование показало отрицательный результат, сделан вывод, что 
вероятнее всего повышение 3-ОМД было вызвано приёмом 
высоких дозировок комплексного лекарственного препарата 
леводопы и карбидопы (наком по 1 табл. 4 раза в сутки дли-
тельно). Данный случай демонстрирует необходимость мо-
лекулярно-генетического подтверждения данных биохими-
ческих анализов и сопоставление их с анамнестическими и 
клиническими данными.

* * *

ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ ПОРТАЛЬНОЙ 
ГИПЕРТЕНЗИИ У ДЕТЕЙ

Шмыкова А.О.
Научный руководитель: доктор мед. наук,  
проф. А.Б. Алхасов
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, портальная гипертензия, 
шунтирование

Актуальность. Портальная гипертензия (ПГ) — причи-
на развития тяжёлых кровотечений из верхних отделов желу-
дочно-кишечного тракта, угрожающих жизни пациента. Ле-
чение детей с ПГ на современном этапе направлено не только 
на предотвращение риска кровотечения, но и восстановление 
нормальной анатомии и физиологии портальной системы.

Цель: определить эффективность хирургического лече-
ния детей с ПГ.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз результатов лечения 108 больных с ПГ (61 (56%) мальчик 
и 47 (44%) девочек, прооперированых в хирургическом тора-
кальном отделении. Средний возраст больных составил 9 лет. 
У 96 (89%) пациентов имелась внепечёночная форма ПГ, у 
14 (11%) больных — внутрипечёночная форма (13 детей — 
врождённый фиброз печени, 1 — цирроз печени). До госпи-
тализации эпизоды кровотечения из варикозных вен пищево-
да отмечались у 67 (64%) детей. У 18 (19%) больных ранее в 
других медицинских учреждениях были выполнены различ-
ные варианты порто-кавальных шунтов. У 5 (5%) детей на до-
госпитальном этапе были выполнены деваскуляризирующие 
операции. У 27 (25%) больных до выполнения порто-систем-
ного шунтирования выполнялось склерозирование или лиги-
рование варикозно расширенных вен пищевода.

Результаты. У всех пациентов достигнут хороший ре-
зультат хирургического лечения, стойкая ремиссия кровоте-
чений, у 105 (97%) больных сосудистый шунт функциониру-
ет удовлетворительно. Мезо-портальное шунтирование было 



Российский педиатрический журнал. 2023; 26. Приложение 5
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2023-26-S5 https://elibrary.ru/khjomv

V НАУЧНО-ПРАКТИЧЕСКАЯ КОНФЕРЕНЦИЯ «СТУДЕНИКИНСКИЕ ЧТЕНИЯ» 
72

выполнено у 18 (17%) детей, мезо-кавальное шунтирование 
у 25 (23%) детей (мезо-кавальный Н-шунт 20 (87%), мезо-ка-
вальный шунт бок-в-бок 5 (13%). Спленоренальное шунтиро-
вание — у 65 (60%) больных. У 2 (2,2%) детей в раннем по-
слеоперационном периоде была выполнена реконструкция 
шунта в связи с его дисфункцией. У 11 (13%) больных дис-
функция шунта возникла в отдалённом периоде. В 9 случаях 
выполнена повторная шунтирующая операция, а в 3 осталь-
ных случаях — склеротерапия в связи с малым диаметром со-
судов и ранним возрастом больных. Во всех 3 случаях скле-
ротерапии в дальнейшем планируется выполнение повторных 
шунтирующих операций.

Заключение. Оптимальным методом лечения при внепе-
ченочной ПГ у детей является выполнение мезо-портально-
го шунтирования, которое позволяет восстановить нормаль-
ную анатомию воротной вены и портальный кровоток пече-
ни. При невозможности наложения мезо-портального шунта 
с целью профилактики развития кровотечения операцией вы-
бора является выполнение спленоренального шунтирования. 
Мезо-кавальное шунтирование является операцией резерва.

* * *

ЛЕЧЕНИЕ РЕДКОЙ ФОРМЫ ОСЛОЖНЁННОГО 
ГАСТРОШИЗИСА

Шорина А.Е., Морозов Д.Д.
Научный руководитель: канд. мед. наук, доцент 
В.С. Шумихин 
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
гастрошизис, диагностика, лечение

Актуальность. Гастрошизис (ГШ) — это врождённый 
дефект передней брюшной стенки с частотой встречаемости 
в среднем 1 : 5000. В большинстве случаев встречается про-
стая форма ГШ, осложнённая форма встречается примерно в 
11–17% и характеризуется сочетанием с различными форма-
ми патологии: атрезия кишки, стеноз, перфорация или заво-
рот кишки. Особо редкой формой осложнённого ГШ является 
закрывающийся ГШ, суть которого заключается в постепен-
ном заращении дефекта в брюшной стенке во внутриутроб-
ном периоде, что может приводить к нарушению кровоснаб-
жения эвентрированных петель кишки вплоть до некроза и, 
как следствие, развитию синдрома короткой кишки в исходе 
лечения. Учитывая крайне редкую частоту встречаемости и 
уникальность каждого случая осложнённого ГШ, в настоящее 
время не существует общепринятой хирургической тактики 
лечения таких пациентов. Прогноз у таких детей зачастую не-
определённый, а смертность значительно выше.

Описание клинического случая. В ДГКБ им. Н.Ф. Фила-
това поступил новорождённый ребёнок в первые часы жиз-
ни, 35 нед гестации, масса тела при рождении 2310 г. ГШ у 
пациента был установлен антенатально при УЗ-скрининге во 
II триместре беременности. При осмотре определялся узкий 
дефект слева от пупочного кольца, эвентрированные петли 
кишечника были представлены небольшим конгломератом в 
фибриновом футляре на тонкой ножке. В экстренном порядке 
было проведено оперативное вмешательство, интраопераци-
онно установлен диагноз «закрывающийся ГШ», множествен-
ные атрезии кишечника (тощей кишки и восходящей ободоч-

ной кишки), выполнена пластика передней брюшной стенки, 
мобилизована сосудистая ножка эвентрированного конгло-
мерата и затем он был погружён в правый латеральный ка-
нал брюшной полости, наложена концевая еюностома. Спу-
стя месяц после первой операции был выполнен второй этап 
лечения — ревизия брюшной полости, формирование еюно- 
еюноанастомоза, коло-колоанастомоза, пластика тощей киш-
ки по Микуличу. Послеоперационный диагноз: закрываю-
щийся гастрошизис, атрезия тощей кишки IIIА типа, стеноз 
тощей кишки, атрезия восходящей ободочной кишки. После-
операционный период протекал без осложнений, ребёнок че-
рез 14 дней выписан домой в удовлетворительном состоянии 
под наблюдение хирурга.

Заключение. Данный клинический случай демонстриру-
ет вариант этапного хирургического лечения пациента с край-
не редкой формой осложнённого ГШ, обеспечивший благо-
приятный исход.

* * *

ОЦЕНКА ПИТАНИЯ ДЕТЕЙ ПЕРВОГО ГОДА 
ЖИЗНИ С РАЗНЫМИ ТЕМПАМИ РОСТА

Шпаковская К.С., Азизова А.Д., Аноприкова Д.Н.
Научный руководитель: доктор мед. наук,  
проф. Т.И. Легонькова 
Смоленский государственный медицинский университет, 
Смоленск, Россия

Ключевые слова: дети, структура питания, темпы 
роста

Актуальность. Лечение неинфекционных заболеваний 
является существенной статьёй расходов на здравоохране-
ние и основной причиной смертности. Триггерами являют-
ся избыточный вес и ожирение, частота которых неуклон-
но возрастает.

Цель: определить изменения в структуре питания детей 
1-го года жизни, характеризующихся разными темпами роста. 

Материалы и методы. Проанализированы данные 103 
матерей, родивших здоровых детей, которые были распреде-
лены на 2 группы в зависимости от скорости изменения Z-s-
соrе индекс массы тела по возрасту (ИВZ): дельта ИВZ от 0 до 
3 мес < 0,67 — 1-я группа (46 детей) и дельта ИВZ 0–3 мес ≥ 
0,67 (57 детей) — 2-я группа. Статистическую обработку дан-
ных проводили в программе «SPSS Statistics 12» с использо-
ванием критерия Фишера (U). Статистически значимыми счи-
тали различия при p < 0,05.

Результаты. В возрасте 3 мес ИВZ у детей 1-й группы 
был 0,12 ± 1,19, 2-й группы — 0,59 ± 1,04 (р = 0,033). Дельта 
ИВZ за 3 мес жизни у детей 1-й группы составила 0,12 ± 0,10, 
2-й группы — 1,37 ± 0,10 (р = 0,000). Все дети находились на 
исключительно грудном вскармливании не менее 3 мес. Об-
щая его продолжительность у детей 1-й группы составляла 
8,72 ± 1,48 мес, 2-й — 9,39 ± 1,62 мес (p = 0,035). Сроки вве-
дения прикорма детям 1-й группы составили 3,97 ± 0,58 мес, 
2-й — 4,36 ± 0,59 (p = 0,001). По ассортименту блюд 1, 2 и 3 
прикормов значимых различий у детей этих групп не выявле-
но. Детям 1-й группы сок вводили в 7,54 ± 0,67 мес, 2-й — в 
7,93 ± 0,33 мес (р = 0,000). Анализ данных показал, что за ис-
ключением сроков введения сока значимых различий по сро-
кам введения других видов прикорма не выявлено.

Заключение. Дети с более высокой скоростью изменения 
ИВZ дольше находились на грудном вскармливании, позже 
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получали прикорм, не отличались по срокам введения и ас-
сортименту блюд прикорма от детей 1-й группы. ИВZ у детей 
2-й группы оставался более высоким в возрасте 6, 9 и 12 мес. 
Можно полагать, что различия в скорости роста детей зави-
сят от их генетических особенностей и длительности грудно-
го вскармливания. 

* * *

ВОЗМОЖНОСТИ ЭНДОСКОПИИ В ДИАГНОСТИКЕ 
ИНТЕСТИНАЛЬНОЙ ФОРМЫ РЕАКЦИИ 
«ТРАНСПЛАНТАТ ПРОТИВ ХОЗЯИНА» У ДЕТЕЙ 

Шубина Т.С.1
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Актуальность. Наличие у пациента после аллотрансплан-
тации гемопоэтических стволовых клеток (алло-ТГСК) изоли-
рованного поражения нижних отделов желудочно-кишечного 
тракта (ЖКТ) является сложной проблемой для установления 
правильного диагноза, т.к. характерная симптоматика не имеет 
специфических проявлений. Правильная интерпретация эндо-
скопических данных является важным дополнительным фак-
тором для постановки верного диагноза реакция «трансплан-
тат против хозяина» (РТПХ) или других ассоциированных с 
ТГСК поражений ЖКТ.

Цель: определить роль эндоскопии в ранней диагностике 
острой формы РТПХ нижних отделов ЖКТ при использова-
нии методов улучшения визуализации.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз пациентов с подозрением на острую РТПХ. В работу были 
включены 90 пациентов, которым выполнено 150 исследова-
ний. В 19,3% случаев (29 из 150 обследований) для улучшения 
визуализации использовали технологии оптического усиления 
изображения i-scan и окрашивание стерильным 4% раствором 
индигокармина. Возраст больных от 3 мес до 18 лет. Основ-
ным показанием к обследованию явилось течение энтероко-
лита. Эндоскопическое вмешательство выполнялось под об-
щей анестезией эндоскопами фирмы «Pentax». Окончатель-
ный диагноз острой РТПХ ставился врачом-клиницистом по 
совокупности полученных данных.

Результаты. При сравнении данных эндоскопического 
исследования с использованием 4% раствора индигокарми-
на и клинического диагноза получено совпадение эндоскопи-
ческого и клинического диагнозов. РТПХ была определена в 
89,6% случаев (26 из 29 исследований).

Заключение. Выявленные изменения архитектоники сли-
зистой оболочки желудка при окрашивании стерильным 4% 
раствором индигокармина и использование технологии опти-
ческого усиления изображения i-scan играют значимую роль в 
ранней диагностике интестинальной формы РТПХ. 

* * *
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Актуальность. Начальный этап систематического обуче-
ния для каждого ребёнка эмоционально насыщен. В этот пери-
од к повышению тревожности обучающихся может приводить 
влияние различных, в том числе внутришкольных, медико-со-
циальных факторов. Вместе с тем эмоциональное состояние 
ребёнка является важным индикатором его здоровья, и раннее 
выявление его нарушений имеет большое значение для про-
филактики школьной дезадаптации и возникновения различ-
ных психосоматических нарушений у детей в процессе обра-
зовательной деятельности.

Цель: определить уровень тревожности младших школь-
ников.

Материалы и методы. Проведено анкетирование 189 об-
учающихся в возрасте 9–11 лет (45% мальчиков и 55% дево-
чек) с помощью теста школьной тревожности Филлипса. Сре-
ди тестируемых 60,8% детей обучались в 3-м классе (46,1% 
мальчиков и 53,9% девочек), а 39,2% — в 4-м (43,2% мальчи-
ков и 56,8% девочек). Используемый тест, включающий 58 во-
просов, позволяет оценить уровень и характер тревожности у 
детей, связанной со школой, по 8 группам различных школь-
ных факторов.

Результаты. При анализе общей школьной тревожности 
выявлено, что 20% детей (95% ДИ 14,3–25,7%) имели повы-
шенный уровень тревожности, а 5% обучающихся (95% ДИ 
1,9–8,1%) — высокий. Нередко у детей выявлялся слабо вы-
раженный и сильно выраженный уровень страха самовыра-
жения (27% (95% ДИ 20,7–33,3%) и 11% детей (95% ДИ 6,5–
15,5%) соответственно) и проблем и страхов в отношениях с 
учителями (35% (95% ДИ 28,2–41,8%) и 5% детей (95% ДИ 
1,9–8,1%) соответственно). С увеличением возраста отмече-
но уменьшение числа детей, имеющих нормальный уровень 
общей школьной тревожности (83% (95% ДИ 76,1–89,9%) и 
62% детей (95% ДИ 50,9–73,1%) соответственно в 3-м и 4-м 
классах) и невыраженную низкую физиологическую сопро-
тивляемость стрессу (90% (95% ДИ 84,5–95,4%) и 73% детей 
(95% ДИ 62,9–83,1%) соответственно в 3-м и 4-м классах).

Заключение. Оценка уровня тревожности младших школь-
ников позволяет выявить группу детей, имеющих повышенные 
и высокие показатели по различным факторам тревожности в 
период школьного обучения, что определяет необходимость 
проведения оценки психологического состояния обучающих-
ся в динамике и позволяет оценивать уровень тревожности как 
один из инструментов мониторинга состояния здоровья в про-
цессе образовательной деятельности.

* * *
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Актуальность. Острый диссеминированный энцефаломи-
елит — воспалительное демиелизирующее заболевание ЦНС, 
развивающееся в тесной связи с инфекционной патологией 
или вакцинацией, проявляющееся общемозговыми и очаговы-
ми симптомами. Частота встречаемости 0,3–0,6 на 100 тыс. с 
пиком заболеваемости у детей 5–8 лет.

Описание клинического случая. Пациентка 4 лет была вак-
цинирована от ветряной оспы в связи со вспышкой заболева-
ния в детском саду, через неделю заболела ветряной оспой. 
На 11-й день выписана в детский коллектив, сохранялась асте-
ния. Спустя 3 дня появилась головная боль, однократная рво-
та в течение 2 дней. Спустя еще 2 дня упала с дивана высотой 
до 50 см, сознание не теряла. На утро после падения в связи с 
сонливостью и рвотой доставлена в нейрохирургическое от-
деление, при компьютерной томографии (КТ) головного моз-
га патологии не выявлено. При повторной госпитализации на 
следующий день в отделении травматологии проведено обсле-
дование: при КТ головного мозга патологии не обнаружено, в 
общем анализе мочи — лейкоцитурия (14 в поле зрения), бак-
териурия (184 в поле зрения), в общем анализе крови — лей-
коцитоз с нейтрофильным сдвигом, в связи с чем переведена 
в инфекционный стационар с жалобами на вялость, отказ от 

пищи, повышение температуры тела до 37°С с диагнозом: за-
крытая черепно-мозговая травма, сотрясение головного мозга, 
инфекция мочевыводящих путей? Ребёнку была начата тера-
пия защищёнными пенициллинами. После повторного анализа 
мочи (лейкоциты 5 в поле зрения, бактерий нет) и консульта-
ции гинеколога установлен диагноз: острый вульвит, коррек-
ция терапии. В течение следующих дней ребёнок контактен, 
сохранялись жалобы на головную боль, слабость. Девочка не-
однократно осматривалась неврологом и нейрохирургом: от-
рицательной динамики в неврологическом статусе не было, 
отсутствовали общемозговые и менингеальные симптомы. На 
4-й день госпитализации появились лихорадка, пошатывание 
в позе Ромберга, ригидность задних мышц шеи. При проведе-
нии спинномозговой пункции — цитоз 64 клетки смешанного 
состава, диагностировано течение менингита, скорректирова-
но лечение, начата терапия системными глюкокортикостеро-
идами. Далее у больной отмечались бесконтрольное мочеис-
пускание и дефекация, лабильность настроения, оживление 
сухожильных рефлексов конечностей, гипергидроз ладоней, 
атактическая походка, умеренное напряжение мышц ворот-
никовой области. При проведении МРТ головного и спинного 
мозга с контрастированием выявлены множественные сливные 
зоны патологического МР-сигнала, вовлекающие различные 
участки головного мозга, что клинически может соответство-
вать острому диссеминированному энцефаломиелиту (ОДЭМ). 
В связи с тяжестью состояния ребёнку было проведено пере-
ливание внутривенных иммуноглобулинов из расчёта 1 г/кг, 
и с диагнозом ОДЭМ осуществлен перевод в нейроинфекци-
онное отделение для продолжения лечения.

Заключение. Данный клинический случай демонстриру-
ет сложность диагностики ОДЭМ в связи с недостаточной 
выраженностью и постепенным прогрессированием невро-
логических симптомов после перенесённого инфекционно-
го заболевания.

* * *


