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МАТЕРИАЛЫ
Всероссийской научно-практической конференции  

студентов и молодых учёных 
СПЕРАНСКИЕ ЧТЕНИЯ-2023 

(Москва, 15 марта 2023)

НОВЫЕ ФАКТЫ БИОГРАФИИ Г.Н. СПЕРАНСКОГО

Шелкова В.Н.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. А.А. Корсунский
Детская городская клиническая больница № 9 
Департамента здравоохранения Москвы, Москва, Россия

Ключевые слова: история педиатрии, Г.Н. Сперанский, 
факты биографии 

Георгий Несторович Сперанский — яркий представитель 
московской педиатрической школы. Его жизнь всегда будет 
объектом научного изучения. Выявлены следующие новые 
факты биографии ученого. Г.Н. Сперанский — питомец Импе-
раторского Московского университета. Как ассистент клиники 
детских болезней, он имел намерение положить начало систе-
ме охраны здоровья детей раннего возраста именно в универ-
ситете. Примером активной помощи университетского научно-
го сообщества городскому здравоохранению служило активное 
участие Акушерско-гинекологического общества при Москов-
ском университете в реформирование акушерской помощи в 
Москве, в результате чего в Москве появились крупные ро-
дильные дома. Г.Н. Сперанский консультировал новорождён-
ных в акушерской клинике профессора Н.М. Побединского. 
Однако мы знаем, что заведующий университетской клиникой 
детских болезней Н.С. Корсаков на предложение Георгия Не-
сторовича организовать при Хлудовской больнице отделение 
для детей раннего возраста ответил отказом. Научное Москов-
ское общество детских врачей не принимало большого уча-
стия в организации помощи детям в городе. При этом в начале 
ХХ в. каждый третий ребёнок в городе не доживал до годова-
лого возраста. Деятельность педиатра-консультанта в родиль-
ном доме им. А.А. Абрикосовой в Москве и устроенной при 
нём консультации, ставшая прообразом неонатальной служ-
бы в учреждениях родовспоможения, осуществлялась Геор-
гием Несторовичем полностью безвозмездно. Успех дела док-
тора Г.Н. Сперанского был очевиден, и вскоре консультации 
на благотворительных началах были организованы при всех 
4 московских роддомах. С этого времени начался новый этап 
деятельности Общества борьбы с детской смертностью. Были 
открыты 3 консультации, небольшой стационар, образовалась 
Комиссия по физиологии и патологии детей раннего возраста 
под председательством заведующего инфекционным бараками 
при детской клинике Университета Василия Ивановича Мол-
чанова. Эти действия были оправданы, т.к. охраной здоровья 
школьников власти Москвы занимались очень активно. Несмо-
тря на разногласия с руководством клиники детских болезней 
Императорского Московского университета, Георгий Несто-

рович всесторонне сотрудничал с его учёными — педиатра-
ми в Московском обществе борьбы с детской смертностью и 
других благотворительных организациях. Доктор Г.Н. Сперан-
ский регулярно жертвовал средства в Общество для пособия 
нуждающимся студентам Императорского Московского уни-
верситета. Георгий Несторович осознавал, что без универси-
тета и качественного медицинского образования отечествен-
ная система охраны детства не может быть построена. Чаяния 
Георгия Несторовича об организации в Московском универ-
ситете отделения для грудных детей осуществились уже по-
сле Октябрьской революции. Под руководством В.И. Молча-
нова в детской клинике на Пироговской улице в 1924 г. была 
организована клиническая консультация с молочной кухней, 
а в 1927 г. открылось стационарное отделение.

Работа Дома грудного ребёнка, ставшего, по сути, клини-
кой, и других учреждений, курируемых доктором Г.Н. Сперан-
ским, строилась на гуманистических принципах, не допускав-
ших разлучения младенца с матерью. Дом грудного ребён-
ка стал семейным делом четы Сперанских. Супруга учёного, 
Е.П. Сперанская, была одним из организаторов и координато-
ров благотворительности на Пресне, в районе расположения 
Дома грудного ребёнка. Елизавета Петровна выполняла обя-
занности помощницы-попечительницы Пресненско-Рогожско-
го отделения Дамского Попечительства о бедных в Москве, 
организовывала сбор средств на учреждения для грудных де-
тей в Московском обществе борьбы с детской смертностью.

Жертвенная деятельность Г.Н. Сперанского, сотрудни-
ков Дома грудного ребёнка и единомышленников значительно 
ускорила развитие охраны младенчества в Москве и в России.

* * *

ОДНОЭТАПНОЕ ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ 
РЕБЁНКА С СИНДРОМОМ PRUNE BELLY

Айдемирова А.Х.
Научные руководители:  
д.м.н., доцент Г.В. Козырев, С.Д. Казаков
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет им. Н.И. Пирогова Минздрава 
России, Москва, Россия; 
Российский университет дружбы народов, Москва, Россия

Ключевые слова: синдром сливового живота (Prune belly 
syndrome), диагностика, лечение

Актуальность. Синдром сливового живота (Prune belly 
syndrome) — врождённое заболевание, характеризующееся 
триадой симптомов — отсутствием мышц передней брюш-
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ной стенки, различной степенью расширения верхних моче-
вых путей и двусторонним крипторхизмом. Хирургическое ле-
чение таких пациентов заключается в реконструкции мышц и 
кожи передней брюшной стенки, низведении яичек и восста-
новлении пассажа мочи. Вариабельность и степень выражен-
ности проявлений данного заболевания определяют последо-
вательность и вид операции в каждом конкретном случае. Ча-
ще всего проводят этапную коррекцию.

Описание клинического случая. Мальчик М., 5 лет, посту-
пил в отделение уроандрологии Российской детской клиниче-
ской больницы с синдромом Prune belly. При осмотре опреде-
лялись типичный для синдрома сливового живота вид перед-
ней брюшной стенки, отсутствие яичек в мошонке и паховых 
каналах. Хирургических вмешательств до поступления в кли-
нику не проводилось. В биохимическом анализе крови наблю-
далась азотемия, в общем анализе мочи — пиурия, бактериу-
рия. По данным ультразвукового исследования определялись 
уменьшение правой кистозно-дисплазированной почки, левая 
почка увеличена, чашечно-лоханочная система и мочеточни-
ки с обеих сторон расширены, тестикулы не визуализируются. 
При нефросцинтиграфии выявлено отсутствие функции пра-
вой почки. На цистографии задняя уретра расширена. Маль-
чику была проведена операция — орхипексия по Петриваль-
скому–Шумахеру (двусторонняя), нефруретерэктомия спра-
ва, уретерокутанеостомия слева, пластика передней брюшной 
стенки. Послеоперационный период протекал без осложне-
ний. Моча преимущественно выделяется через уретерокута-
неостому. Зафиксировано снижение азотемии. В дальнейшем 
отведение мочи решено продолжить из-за риска прогрессиро-
вания хронической болезни почек.

Заключение: одномоментная реконструкция передней 
брюшной стенки, орхипексия и отведение мочи путём урете-
рокутанеостомии позволили добиться стабилизации состоя-
ния пациента, снижения азотемии, устранения рецидивиру-
ющего пиелонефрита. 

* * *

ОСОБЕННОСТИ ВЕГЕТАТИВНОГО СТАТУСА 
ДОШКОЛЬНИКОВ С РАЗЛИЧНЫМИ 
СОМАТОТИПАМИ

Алексеенко Е.А.1, Галактионова М.А.1,  

Саплева Ю.Е.2, Лисихин И.С.3
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регуляция

Актуальность. Одним из показателей здоровья ребёнка 
является гармоничность физического развития, поскольку про-
цессы роста и развития составляют важную характеристику 
растущего детского организма.

Цель: определить особенности вегетативных показателей 
у дошкольников с разными соматотипами.

Материалы и методы. Обследовано 75 детей в возрасте 
5–10 лет, посещающих «Центр здоровья детей», с различными 
формами хронической патологии (нарушения осанки, хрони-
ческий тонзиллит, аденоидит и др.). Для оценки вегетативных 
показателей нами была использована компьютерная программа 
«ORTO Valeo».

Результаты. Установлено следующее распределение 
детей по соматотипам: 18,7% составили микросоматики, 
43,8% — мезосоматики, 37,5% — макросоматики. Средний 
уровень систолического и диастолического артериального 
давления у обследованных детей составил 89,4 ± 2,42 и 46,6 ± 
3,43 мм рт. ст. соответственно. Средняя величина частоты сер-
дечных сокращений равнялась 97,06 ± 2,18 уд/мин. При ана-
лизе вегетативных показателей обнаружено, что у 50% де-
тей-макросоматиков преобладает парасимпатический отдел 
вегетативной нервной системы (ваготония). Реакция сердеч-
но-сосудистой системы на ортопробу была неадекватной у 
83% макросоматиков, из них в 50% случаев регистрировалась 
сниженная, а в 38% — увеличенная реакция. При этом выяв-
лено резкое снижение функциональных возможностей орга-
низма и напряжение (в 66,6%) механизмов адаптации к раз-
личным нагрузкам физического и психического характера. У 
детей-микросоматиков нами был выявлен симпатический тип 
вегетативной регуляции. Реакция сердечно-сосудистой си-
стемы на ортопробу была адекватной в 100% случаев, одна-
ко адаптационные возможности у 66,7% микросоматиков бы-
ли признаны неудовлетворительными. Самые благоприятные 
показатели вегетативных параметров были определены нами 
у детей-мезосоматиков. Исходный вегетативный тонус пред-
ставлен в 57% случаев симпатикотонией, в 28,6% — вагото-
нией и в 14,4% — эйтонией. Реакция сердечно-сосудистой си-
стемы на ортопробу у 57% мезосоматиков была адекватной, 
а адаптация к нагрузкам являлась удовлетворительной в 48% 
случаев. Это значительно превышало подобные показатели у 
микро- и макросоматиков и свидетельствовало об оптималь-
ном функционировании органов и систем и адекватном реа-
гировании на стрессовые ситуации у детей со средним уров-
нем физического развития.

Заключение. Проведённое обследование показало, что 
вегетативное обеспечение детей зависит от соматотипа. При 
этом установлено, что неблагоприятная адаптация формиру-
ется у макро- и микросоматиков.

* * *
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ОПЫТ ПРИМЕНЕНИЯ МНОГОСУТОЧНОГО 
3G-МОНИТОРИРОВАНИЯ ЭКГ В РЕЖИМЕ 
ТЕЛЕМЕТРИИ У ДЕТЕЙ С КАРДИОМИОПАТИЯМИ

Ахмедова Э.Э., Абашидзе Э.А.
Научный руководитель: д.м.н. О.В. Кожевникова
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, кардиомиопатии, 
мониторирование ЭКГ

Актуальность. Кардиомиопатии (КМП) являются тяжёлы-
ми инвалидизирующими заболеваниями с риском развития на-
рушений ритма сердца и внезапной сердечной смерти у детей 
и подростков. Гипертрофическая КМП (ГКМП) — генетиче-
ски обусловленное заболевание миокарда, распространённость 
у детей составляет 0,24–0,47 случая на 100 000 детей. Дилата-
ционная КМП (ДКМП) — самая распространённая КМП у де-
тей, заболеваемость 0,57 случая на 100 000 детей в год. Детям 
с КМП необходим контроль изменений функционального со-
стояния сердца по данным электрокардиограммы (ЭКГ) и хол-
теровского мониторинга. Для этого активно используется ме-
тодика многосуточного мониторирования ЭКГ с телеметрией.

Цель: определить эффективность многосуточного 
3G-мониторирования ЭКГ с телеметрическим контролем в 
диагностике нарушений ритма у детей с КМП и их связь с жа-
лобами на нарушения сна.

Материалы и методы. Анализ 3-суточного монитори-
рования ЭКГ (с применением прибора с телеметрическим 
3G-контролем «Astrocard») у 60 детей (26 мальчиков и 34 де-
вочки) в возрасте 3,9–17,8 года с диагнозом ГКМП и ДКМП, 
находящихся на плановом обследовании в кардиологическом 
отделении. Проведён сравнительный посуточный анализ рит-
ма сердца за 1, 2 и 3 сут, а также анализ жалоб на нарушения 
сна по данным 36 опросников сна.

Результаты. Показатели QTc не зависели от длительности 
мониторирования. Установлено значимое уменьшение сред-
несуточной частоты сердечных сокращений к 3-м суткам (р = 
0,047) мониторирования. Нарушения ритма сердца в виде оди-
ночных суправентрикулярных экстрасистол (НЖЭС), одиноч-
ных и парных желудочковых экстрасистол максимально прояв-
лялись на 2-е сутки мониторирования. У мальчиков наблюда-
лось постепенное снижение количества значимых пауз ритма к 
3-м суткам, в то время как у девочек максимальное количество 
пауз зарегистрировано на 3-и сутки мониторирования. Выявле-
на значимая связь одиночных НЖЭС, зарегистрированных на 
2-е сутки исследования (р = 0,021), парных желудочковых экс-
трасистол и эпизодов желудочковой тахикардии (р = 0,028) с 
нарушениями сна. Выявлена значимая корреляция между чис-
лом жалоб на нарушения дыхания во сне и частотой желудочко-
вой тахикардии на 2-е и 3-и сутки мониторирования (р = 0,018).

Заключение. Многосуточное ЭКГ-мониторирование име-
ет определённые нами преимущества по сравнению с 24-ча-
совым холтеровским мониторингом ЭКГ у детей с КМП. Зна-
чимые нарушения ритма чаще регистрировались на 2-е и 3-и 
сутки исследования, выявлена связь жалоб на нарушения сна 
с нарушениями ритма сердца.

* * *

УЗЕЛКОВЫЙ ПОЛИАРТЕРИИТ В ПРАКТИКЕ 
ВРАЧА-ПЕДИАТРА
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Богачева С.М.
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Ключевые слова: дети, узелковый полиартериит, 
диагностика

Актуальность. Узелковый полиартериит — острое, по-
дострое или хроническое иммунокомплексное заболева-
ние, в основе которого лежит поражение периферических 
и висцеральных артерий в основном мелкого и среднего ка-
либра, деструктивно-пролиферативный артериит, ведущее 
к периферической и висцеральной ишемии. Другим рас-
пространённым названием этой формы патологии являет-
ся узелковый периартериит. Для раннего назначения актив-
ной терапии необходима своевременная диагностика это-
го заболевания у детей.

Цель: определить особенности клинического течения 
узелкового полиартериита у мальчиков 12 и 8 лет.

Материалы и методы. Мальчики 12 и 8 лет, проходившие 
обследование и лечение в Детской клинической больнице в 
июне и апреле 2022 г. соответственно с диагнозом: ювениль-
ный узелковый полиартериит, активность 3 степени.

Результаты. Мальчик Р., 12 лет, болен с сентября 
2017 г., после перенесённого тонзиллита с лихорадкой до 
39ºС. В октябре появились боли в правой пяточной области, 
узелковые высыпания в области правого плеча, на тулови-
ще и конечностях. Ребёнок был консультирован специали-
стами, установлен диагноз: узелковый ювенильный поли-
артериит, активность 3 степени. После проведения терапии 
отмечалось кратковременное улучшение. В течение 4 лет 
больной наблюдался в НМИЦ здоровья детей Минздрава 
России, получал терапию глюкокортикостероидами, вазоди-
лататорами, генно-инженерными биологическими препара-
тами, иммуносупрессивными средствами. В июне 2022 г. у 
больного появились преднекрозы на правой стопе, умерен-
ные в области ладоней. Ребёнок был госпитализирован по 
месту жительства и затем по тяжести состояния переведен 
в ревматологическое отделение ДККБ. На фоне проведён-
ной иммуносупрессивной, гормональной, антиагрегацион-
ной терапии отмечена положительная динамика. 

Мальчик А., 8 лет, в апреле 2022 г. поступил в ДККБ 
с жалобами на слабость, болезненность нижних конечно-
стей, появление очага некроза в левой поясничной обла-
сти. После обследования был установлен диагноз: узел-
ковый ювенильный полиартериит, активность 3 степени. 
На фоне проведённой иммуносупрессивной, гормональ-
ной, антиагрегационной терапии, а также препаратами 
простагландина Е1 отмечены положительная динамика, 
улучшение состояния больного, нормализация лаборатор-
ных показателей.

Заключение. Диагностика узелкового полиартериита у де-
тей представляет собой трудную задачу. Своевременная ди-
агностика этого заболевания дает основание для раннего на-
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ТРАНСПОЗИЦИЯ МАГИСТРАЛЬНЫХ СОСУДОВ  
У НОВОРОЖДЁННОГО РЕБЁНКА

Бапина Г.С. 
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент С.Т. Кизатова
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: дети, врождённые пороки сердца, 
транспозиция магистральных сосудов

Актуальность. Транспозиция магистральных сосудов (ар-
терий) — ТМС является группой критических врождённых по-
роков сердца (ВПС), при которой наблюдается аномалия желу-
дочково-артериального соединения, при этом аорта отходит от 
морфологически правого желудочка и несёт венозную кровь к 
тканям организма, а лёгочная артерия — от морфологически 
левого желудочка и несёт артериальную кровь к лёгким. При 
данной форме патологии наблюдаются нормальные (конкор-
дантные) соединения полых вен с правым предсердием, лёгоч-
ных вен — с левым предсердием, предсердий — с желудоч-
ками. ТМС считается 6-м по распространённости ВПС (4,7% 
всех случаев ВПС) и 2-м по распространённости, встречаю-
щимся в раннем неонатальном периоде. Чаще наблюдается у 
мальчиков. Полная ТМС (ПТМС) относится к «синим» поро-
кам, составляя среди всех ВПС по клиническим данным 4,2–
9,9%, по патологоанатомическим — 15,7–20,8%. Среди «си-
них» пороков ПТМС занимает 2-е место после тетрады Фал-
ло и характеризуется ранним появлением тотального цианоза.

Описание клинического случая. Мальчик Е., от матери 
31 лет, от 3-й беременности, 3-х срочных оперативных роды. 
Первая и 2-я беременности протекали без особенностей. При 
фетальном УЗИ нарушений не выявлено. В анамнезе у матери 
хроническая цитомегаловирусная инфекция. Масса тела ре-
бёнка при рождении 3650 г, длина тела 51 см, оценка по шкале 
Апгар 7/8. Cостояние при рождении относительно удовлетво-
рительное. Крик громкий. Через 10 мин состояние резко ухуд-
шилось за счёт нарастания респираторных нарушений, выра-
женного акроцианоза и одышки до 80 в мин. SaO2 на правой 
руке была 60%, на правой ноге — 61%. С помощью специа-
лизированного транспортного кувеза новорождённый был го-
спитализирован в отделение реанимации. Учитывая результа-
ты гипероксической пробы (сатурация крови не менялась при 
дотации кислорода, сохранялся цианоз кожных покровов), для 
сохранения функционирования открытого артериального про-
тока (ОАП) было показано превентивное титрование вазосте-
нона в начальной дозе 0,01 мкг/кг/мин до получения данных 
эхокардиографии (ЭхоКГ) и консультации кардиохирурга. При 
ЭхоКГ была выявлена полная некорригированная D-транспо-
зиция магистральных сосудов, рестрикция межсистемных со-
общений (субокклюзия ОАП, рестриктивное овальное окно). 
В динамике у ребёнка на 2-й день жизни сатурация крови не 
изменялась, сохранялся цианоз кожных покровов. Был про-
ведён консилиум с участием специалистов Научного центра 
материнства и детства г. Астаны, решено провести процедуру 
Рашкинда: баллонную атриосептостомию — эндоваскулярную 
операцию, заключающуюся в проведении катетера со специ-
альным баллоном в овальное окно межпредсердной перего-
родки с последующей дилатацией межпредсердного сообще-

значения активной терапии, которая снижает риск жизнеугро-
жающих осложнений.

* * *

НЕЙРОФИБРОМАТОЗ I ТИПА

Багаутдинова А.Р., Шакирзянова Г.Р.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. С.Я. Волгина
Казанский государственный медицинский университет, 
Казань, Россия 

Ключевые слова: нейрофиброматоз, диагностика, 
лечение

Актуальность. Нейрофиброматоз — это группа систем-
ных наследственных заболеваний, характеризующихся поро-
ками развития структур эктодермального и мезодермального 
происхождения, преимущественно кожи, нервной и костной 
систем, с повышенным риском развития злокачественных 
опухолей. Распространённость 20–40 : 100 000 человек, сре-
ди новорождённых — 1 : 3000.

Описание клинического случая. Пациент поступил для 
верификации диагноза и проведения курса лечения с диагно-
зом: Нейрофиброматоз I типа. Остеопороз. Сколиоз. Вальгусная 
установка коленных суставов, плоско-вальгусные стопы. Гипер-
метропия слабой степени OU. Жалобы при поступлении: на на-
личие образований на коже, «кофейные пятна». Из анамнеза из-
вестно, что с рождения у ребёнка отмечаются множественные 
пятна «кофе с молоком», нейрофибромы, число которых посте-
пенно увеличивалось с возрастом. Ребёнок от 2-й беременности, 
протекавшей на фоне анемии лёгкой степени тяжести, микоплаз-
менной инфекции. Масса тела при рождении 4214 г, длина те-
ла 55 см, оценка по шкале Апгар 3/8 баллов. В 2009 г. перенесе-
на операция по поводу пупочной грыжи. Удаление «липомы?» 
правой подвздошной области. Ребёнок наблюдается у генетика, 
ортопеда, эндокринолога. При объективном осмотре отмечались 
множественные пятна «кофе с молоком» диаметром 5–10 мм и 
числом 20–35 на грудной клетке, животе. На спине нейрофибро-
мы диаметром до 10 мм и числом до 15, гиперпигментация по 
типу веснушек в подмышечной области. Проведённые инстру-
ментальные и молекулярно-генетические методы диагностики 
за период стационарного лечения: МРТ головного мозга — об-
наружены множественные нейрофибромы. Генетический ана-
лиз с помощью секвенирования ДНК: выявлена мутация в гене 
NF1. Врачебной комиссией было принято решение включить в 
лечение данного больного препарат остеогенон.

Заключение. Описанный клинический случай представля-
ет интерес тем, что у пациента поздно диагностирован нейро-
фиброматоз I типа. Это связано с недостаточностью знаний о 
данном заболевании у участковых педиатров. Диагноз «ней-
рофиброматоз I типа» ставится по клиническим критериям 
согласно международному консенсусу 2021 г. У данного па-
циента наблюдались пятна по типу «кофе с молоком», мно-
жественные нейрофибромы, гиперпигментация по типу вес-
нушек в подмышечной области. Таким образом, диагноз мог 
быть выставлен в раннем возрасте.

* * *
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метаболический ацидоз (стадия субкомпенсации), вторичный ги-
перпаратиреоз, гиперфосфатемия, дефицит 25-OH витамина D, 
сывороточный креатинин — 310 мкмоль/л. Для подготовки па-
циента к трансплантации почки в марте 2020 г. выполнена била-
теральная нефроуретерэктомия. Вес правой почки — 1400 г, ле-
вой — 1470 г. 14.01.2021 пациенту была выполнена АТТП. Не-
совместимость по 3 HLA. Функция трансплантата первичная. 
Через 18 мес после АТТП: рост 115 см, масса тела 19 кг. Физи-
ческое развитие среднее, гармоничное. Уровень гемоглобина — 
117 г/л, сывороточный креатинин — 52 мкмоль/л, мочевина кро-
ви — 7,5 ммоль/л. Метаболических нарушений нет. Изменений 
в биохимическом и общем анализах мочи нет. Нарушений функ-
ций миокарда не выявлено.

Заключение. ПБП — редкое заболевание, требующее 
проведения ЗПТ при достижении 5 стадии ХБП. По сравнению 
с другими видами ЗПТ трансплантация почки у детей имеет 
ряд преимуществ. Кроме ликвидации уремии, трансплантат 
обеспечивает нормальное физическое, психоэмоциональное 
развитие ребёнка, улучшает качество жизни пациента.

* * *

ЧАСТОТА И ХАРАКТЕРИСТИКА 
ГАСТРОЭНТЕРОЛОГИЧЕСКИХ ЖАЛОБ  
ПРИ СЕМЕЙНОЙ ПРЕДРАСПОЛОЖЕННОСТИ  
К РАКУ ЖЕЛУДКА У ШКОЛЬНИКОВ ТЫВЫ

Блашкина В.В.
Научный руководитель:  
д.м.н. доцент Т.В. Поливанова
Красноярский государственный медицинский университет 
им. профессора В.Ф. Войно-Ясенецкого Минздрава 
России, Красноярск, Россия

Ключевые слова: синдром диспепсии, 
гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь, дети

Актуальность. Различные формы патологии желудка и 
двенадцатиперстной кишки в детском возрасте являются стар-
товой площадкой для формирования таких заболеваний, как 
рак желудка. Негативную роль играет семейная предрасполо-
женность к патологии. 

Цель: определить частоту и характеристику гастроэнте-
рологических жалоб у школьников с семейной предрасполо-
женностью к раку желудка.

Материал и методы. Проведен сбор данных у 1535 школь-
ников в возрасте 7–17 лет о гастроинтестинальных жалобах и 
наличии у родственников 1 и 2 степени родства рака желудка. 
Из всех обследованных было выявлено 1462 ребёнка без отяго-
щения и 73 школьника с отягощённым анамнезом. Диагности-
ка синдрома диспепсии осуществлялась в соответствии с кри-
териями Рим IV. Диагностика гастроэзофагеальной рефлюкс-
ной болезни (ГЭРБ) проводилась в соответствии с критериями 
детского консенсуса по ГЭРБ. Концепция и дизайн исследова-
ния одобрены независимым локальным этическим комитетом. 
При анализе статистической значимости качественных разли-
чий был использован критерий χ2 при р < 0,05. 

Результаты. У школьников с отягощённым семейным 
анамнезом по раку желудка отмечено увеличение частоты 
абдоминальных болей (у 74,0% и у 62,7% без отягощения;  

ния (Rashkind W., 1966). После проведения процедуры Раш-
кинда состояние ребёнка — с положительной динамикой. На 
6-й день жизни, учитывая стабильную гемодинамику, ребёнок 
был транспортирован в Научный центр кардиологии г. Астаны 
для оперативного лечения. Ребёнку проведена хирургическая 
коррекция порока, хирургическое перемещение аорты и сое-
динение её со «своим» левым желудочком (у больного она от-
ходила от правого вместе с коронарными артериями), а лёгоч-
ной артерии — с правым желудочком. В данный момент со-
стояние ребёнка характеризуется положительной динамикой.

Заключение. При естественном течении ПТМС прогноз 
неблагоприятный, в первые недели жизни погибает около 30% 
больных, к возрасту 1 мес — 50%. Коррекция ТМС включает 
различные способы артериального переключения: операцию 
Жатене (пересечение и ортотопическую реплантацию маги-
стральных сосудов, перевязку ОАП). Своевременное примене-
ние новых технологий диагностики и лечения в оптимальные 
сроки для проведения лечения ПТМС (первые 2 нед жизни) 
позволило провести успешную коррекцию сложного порока 
сердца и сохранить жизнь новорождённому ребёнку. 

* * *

АЛЛОГЕННАЯ ТРАНСПЛАНТАЦИЯ ПОЧКИ 
РЕБЁНКУ С ПОЛИКИСТОЗНОЙ БОЛЕЗНЬЮ 
ПОЧЕК

Барсанова С.С.
Научные руководители: Д.Б. Эктов, А.С. Токарева
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет им. Н.И. Пирогова Минздрава 
России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, поликистозная болезнь почек, 
трансплантация почки

Актуальность. К концу 2019 г. в России насчитывалось 
645 детей с 5 стадией хронической болезни почек (ХБП), 
нуждающихся в заместительной почечной терапии (ЗПТ). 
В 3% случаев причиной возникновения 5 стадии ХБП 
является поликистозная болезнь почек (ПБП). Трансплантация 
почки признана оптимальным методом ЗПТ для детей, т.к. 
именно этот вид терапии позволяет добиться коррекции 
максимального количества утраченных функций нативных 
почек пациента.

Описание клинического случая. Мальчик В., родил-
ся 22.12.2015. При фетальном УЗИ была выявлена ПБП.  
С 11.12.2019 жалобы на тошноту, одышку, слабость. При обсле-
довании: уровень артериального давления — 220/120 мм рт. ст., 
гемоглобин — 60 г/л, протеинурия — 3 г/л, сывороточный креа-
тинин — 460 мкмоль/л. С 13.12.2019 начата ЗПТ гемодиализом. 
02.02.2020 госпитализирован в Российскую детскую клиниче-
скую больницу г. Москвы для проведения аллогенной трансплан-
тации трупной почки (АТТП). При поступлении: рост 91 см, мас-
са тела 15 кг. Уровень физического развития низкий. По данным 
компьютерной томографии выявлены увеличенные почки, пред-
ставленные множественными разнокалиберными кистами. На 
уровне ворот почек — компримированные петли тонкого кишеч-
ника. На верхней границе сканирования: кардиомегалия, дилата-
ция всех камер сердца. По данным лабораторных исследований: 
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р = 0,050). В структуре абдоминальной боли доминировала 
верхняя боль, на которую указали 39,7% детей с семейным отя-
гощением и 35,2% без него (р = 0,432). Нижнюю абдоминаль-
ную боль имели 15,1 и 9,6% детей соответственно (р = 0,129). 
Дети с семейным отягощением чаще жаловались на дискомфорт 
в эпигастральной области (в 64,4% случаев), без отягощения — 
в 37,3% случаев; р = 0,0001. У школьников при отягощённом 
семейном анамнезе по раку желудка отмечено также увеличе-
ние диспепсических жалоб, которые они имели в 56,2% слу-
чаев, в сравнении с 40,2% в отсутствие семейного отягощения  
(p = 0,006). В структуре диспепсии у них преобладал постпран-
диальный дистресс-синдром который наблюдался чаще, чем у 
школьников без отягощения по раку желудка: в 32,9 и 19,4% 
случаев соответственно (р = 0,005). Школьники с отягощени-
ем по раку желудка чаще жаловались на еженедельную изжо-
гу (ГЭРБ) — в 15,1 и 9,2% случаев соответственно (р = 0,097). 
Помимо этого у них чаще имелись функциональные наруше-
ния дефекации в виде чередования запоров и поносов (у 16,4% 
в сравнении с 10,2% у детей без отягощения; р = 0,089).

Заключение. Школьники с семейной предрасположенно-
стью к раку желудка чаще имеют функциональные наруше-
ния со стороны пищеварительного тракта.

* * *

СИНДРОМ МАРШАЛЛА В ПРАКТИКЕ ПЕДИАТРА

Богачева С.М., Писоцкая Ю.В., Устюжанина Д.В., 
Аширова Л.Э 
Научный руководитель:  
д.м.н, проф. А.В. Бурлуцкая 
Кубанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Краснодар, Россия

Ключевые слова: дети, синдром Маршалла, диагностика

Актуальность. Синдром Маршалла или синдром PFAPA 
(лихорадки, афтозного стоматита, фарингита и шейного лим-
фаденита) — это аутовоспалительное заболевание, характе-
ризующееся периодической лихорадкой, афтозным стомати-
том, фарингитом и/или шейным лимфаденитом. Для синдро-
ма PFAPA характерны следующие диагностические признаки: 
возвратная фебрильная лихорадка (до 41°С) при отсутствии 
инфекции верхних дыхательных путей; экссудативный тонзил-
лит в сочетании с отрицательным результатом посева мазка 
на микробиоту; шейный лимфаденит; фарингит; часто афто-
зный стоматит; полное отсутствие симптомов между присту-
пами болезни; нормальный рост и развитие детей; быстрый 
(2–4 ч) ответ на однократную дозу кортикостероидов. Пола-
гают, что PFAPA-синдром встречается чаще, чем диагности-
руется, т.к. незнание его клинических признаков исключает 
своевременную диагностику.

Описание клинического случая. Мальчик, 5 лет, по-
ступил с жалобами на периодические приступы лихорад-
ки неясного генеза. Во время фебрильной атаки в анализах 
крови отмечался лейкоцитоз, увеличенная СОЭ, повыше-
ние уровня С-реактивного белка. После окончания присту-
па лихорадки лабораторные показатели нормализовались. Из 
анамнеза известно, что в течение 3 мес у пациента было не-

сколько эпизодов госпитализации по поводу различных за-
болеваний. После консультирования был выставлен предва-
рительный диагноз: Юношеский артрит, системный вариант. 
Аутовоспалительное заболевание. При проведении лабора-
торных исследований выявлены антинейтрофильные цито-
плазматические антитела к протеиназе-3 (сANCA), к миело-
пероксидазе (рANCA) и антинуклеарные антитела (AHA) в 
титре 1/160. С целью дифференциальной диагностики про-
ведено генетическое обследование на семейную средизем-
номорскую лихорадку — мутаций в экзонах 2, 3, 5 и 10 ге-
на MEFV не обнаружено. Мальчику был установлен диаг-
ноз: Аутовоспалительное заболевание. Синдром Маршалла. 
Проведена терапия глюкокортикостероидными препаратами 
и иммунодепрессантами с положительным эффектом: купи-
ровалась лихорадка. Ребёнок выписан под наблюдение педи-
атра по месту жительства.

Заключение. Представленный клинический случай демон-
стрирует, что с подобным диагнозом может встретиться каж-
дый педиатр хотя бы раз в жизни. Внимательный и подроб-
ный сбор анамнеза, анализ клинической картины и лаборатор-
ных данных могут помочь в ранней диагностике заболевания 
и избежать частых, необоснованных курсов антибактериаль-
ной или противовирусной и иммуномодулирующей терапии. 
Назначенное лечение, подобранное индивидуально и в боль-
шинстве случаев включающее кортикостероиды, позволя-
ет улучшить качество жизни как пациента, так и всей семьи.

* * *

СЕМЕЙНАЯ ФОРМА КАРДИОМИОПАТИИ  
С ДИЛАТАЦИОННЫМ ФЕНОТИПОМ
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Актуальность. Кардиомиопатия (КМП) с дилатационным 
фенотипом — форма патологии миокарда, характеризующее-
ся расширением левого желудочка с формированием систоли-
ческой дисфункции, и прогрессирующим течением с возмож-
ным неблагоприятным исходом. Более чем у трети пациентов 
причина болезни — мутации в генах, кодирующих белки мио-
карда. Семейные формы составляют 20–50% случаев. 

Цель: определить клинико-генетические характеристики 
семейной формы КМП с дилатационным фенотипом.

Материалы и методы. В исследование включён 71 ребё-
нок в возрасте от 27 сут жизни до 16 лет 10 мес (54 семьи), об-
следованный в кардиологическом отделении с 2006 по 2022 г. 
Во всех случаях диагностирован дилатационный фенотип ре-
моделирования миокарда, исключён вторичный характер за-
болевания, проведено молекулярно-генетическое исследова-
ние методом секвенирования нового поколения (с использо-
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ванием панели генов «Кардиологические заболевания» или 
секвенирования клинического экзома).

Результаты. В 28 (52%) семьях верифицирована гене-
тическая причина КМП, у 26 (48%) — семейный характер 
установлен на основании данных анамнеза. В 20 (56%) слу-
чаях КМП у родителей выявлена после дебюта заболевания 
у ребёнка. В 4 случаях генетическое обследование родителей 
было невозможно в связи с их смертью. Молекулярно-гене-
тическое исследование выявило 31 нуклеотидный вариант в 
следующих генах: MYH7 (n = 13; 42,5%), TPM1 (n = 4; 13%), 
MYBPC3 (n = 2; 7,25%), ACTN2 (n = 2; 7,25%), MYPN (n = 1; 
3%), TAB2 (n = 1; 3%), VCL (n = 1; 3%), TNNT2 (n = 1; 3%), 
RBM20 (n = 1; 3%), BAG3 (n = 1; 3%), TTN (n = 1; 3%), CRYAB 
(n = 1; 3%), TMPO (n = 1; 3%), PRDM16 (n = 1; 3%). Большин-
ство мутаций выявлено в генах, кодирующих белки саркоме-
ра (n = 21; 67,7%). В 3 (11%) семьях выявлено сочетание му-
таций в двух разных генах (TNNT2 и RBM20, TPM1 и CRYAB, 
TMPO и PRDM16). По данным эхокардиографии у родителей 
были выявлены следующие фенотипы КМП: дилатационный 
(n = 24; 67%), гипертрофический (n = 4; 11%), некомпактный 
миокард без дисфункции (n = 8; 22%). 

Заключение. Для уточнения этиологии КМП с дилатаци-
онным фенотипом необходимы тщательный семейный скри-
нинг и проведение молекулярно-генетического исследования. 
Накопление опыта в области генетики КМП способствует рас-
ширению возможностей прогнозирования течения и исходов 
заболевания. Выявление семейных форм КМП позволяет про-
водить качественное медико-генетическое консультирование 
и своевременно начинать лечение членов семьи.

* * *

ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ  
ОКУЛО-АУРИКУЛО-ВЕРТЕБРАЛЬНОЙ 
ДИСПЛАЗИИ

Васильев И.С., Сидоров А.В., Мышкина Е.В., 
Саватеева О.И.
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России, Москва, Россия
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Актуальность. Дисплазия окуло-аурикуло-вертебрально-
го спектра (OAV, синдром Гольденхара) — врождённое забо-
левание, связанное с патологией производных 1–2 жаберных 
дуг. Этиология болезни многофакторная, частота 1 : 3500 до 
1 : 5600. Болезнь проявляется врождёнными пороками раз-
вития (ВПР) глаз, ушных раковин, позвоночника, челюст-
ных структур. Наблюдаются также поражения других орга-
нов и систем. Диагноз ставится на основании клинических 
проявлений.

Описание клинического случая. Нами представлены 
два клинических случая с типичными и редкими проявления-
ми у детей с синдромом Гольденхара. Пациенты — доношен-
ные дети с множественными ВПР, у матерей с отягощёнными 

акушерскими и гинекологическими анамнезами. Мальчик А. 
Диагноз впервые определён офтальмологом и неонатологом. 
Диагностирована гемифациальная форма OAV: расщелина гу-
бы справа, атрезия хоан слева, колобома нижнего века справа. 
Первичная госпитализация на фоне дыхательных расстройств 
при атрезии хоан и субклинической форме врождённой цито-
мегаловирусной инфекции (ЦМВИ). Ребёнку было проведе-
но соответствующее хирургические лечение — хоанотомия, 
хейлопластика. Выписан в удовлетворительном состоянии под 
амбулаторное наблюдение. Рекомендована офтальмологиче-
ская коррекции деформации нижнего века. Девочка В. Диа-
гноз впервые заподозрен неонатологом и генетиком. Характер-
ные пороки для OAV: колобома левого верхнего века, дефор-
мация левого уха с периаурикулярным отростком, сближение 
4–7 ребер с костными мостами между ними, множество по-
лупозвонков в грудном отделе позвоночника, 12 ребер спра-
ва и 10 слева. Из неспецифических ВПР: атрезия ануса с пе-
ринеальным свищом, гидронефроз левой почки, мегауретер.  
В неонатальном периоде получала лечение по поводу врож-
дённой пневмонии, инфекции мочевыводящих путей, субкли-
нической формы ЦМВИ. Проведено поэтапное хирургическое 
лечение пороков развития. Ребёнок выписан в удовлетвори-
тельном состоянии под амбулаторное наблюдение. 

Заключение. Дисплазия OAV (синдром Гольденхара) мо-
жет проявляться ВПР с характерным поражением 1 и 2 жабер-
ных дуг, так и в сочетании с поражениями других органов и 
систем. Своевременность диагностики OAV зависит от меж-
дисциплинарного комплексного специализированного диа-
гностического поиска.

* * *

ЦЕЛИАКИЯ: КАК ИСПОЛЬЗУЮТСЯ 
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Актуальность. Целиакия — наследственное заболевание 
с многообразными клиническими формами, из-за чего запо-
дозрить её практическому врачу сложно. Диагностика цели-
акии постоянно совершенствуются, последние рекоменда-
ции Европейского общества детских гастроэнтерологов (ES-
PGHAN) опубликованы в 2020 г.

Цель: определить значимость современных рекомендаций 
по клинико-лабораторной диагностике целиакии для практи-
ческого здравоохранения.

Материалы и методы. Проведён анализ историй болез-
ни 17 детей, у которых в 2021 г. впервые была диагностиро-
вана целиакия, из них 10 мальчиков, 7 девочек. По возрасту: 
от рождения до 1 года — 1; 2–3 года — 2; 4–6 лет — 3; 7–11 
лет — 7; 12–16 лет — 4 ребёнка. При этом анализировались 
также данные серологических, генетических и морфологиче-
ских исследований.



Russian pediatric journal (Russian journal). 2023; 26. Supplement 1
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2023-26-S1

«SPERANSKY READINGS-2023» (MOSCOW, 15 MARCH 2023)  
16

Результаты. Целиакия была заподозрена у 12 больных в 
связи с их принадлежностью к группам риска: у 10 детей — 
нарушения физического развития, у 1 — сахарный диабет 1-го 
типа, у 1 — отягощённый наследственный анамнез по цели-
акии. Специфические симптомы — герпетиформный дерма-
тит Дюринга — у 1 ребёнка, диарейный синдром, стеаторея, 
дефекты зубной эмали наблюдались у 4 детей. Среди симпто-
мов преобладали дефицит массы тела и боли в животе (у 11 
детей), что можно считать неспецифическими гастроэнтеро-
логическими проявлениями. По данным лабораторного анали-
за крови анемия была выявлена у 2 детей, ещё у 6 определён 
латентный дефицит железа. При денситометрии, проведённой 
5 пациентам, лишь у 1 ребёнка было выявлено снижение ми-
неральной плотности костной ткани. Среди серологических 
тестов часто использовалось определение антител к тканевой 
трансглутаминазе, причём класса А чаще, чем класса G (13 и 
6 детей соответственно). У 3 детей определяли антитела к де-
амидированным пептидам глиадина и к эндомизию, у 6 боль-
ных — к глиадину. У 13 из 17 детей использовалось морфоло-
гическое исследование биоптатов, классификация по системе 
Marsh/Oberhuber применялась в 8 случаях. Генетические мар-
керы определялись у 6 детей, у 1 они не были обнаружены, у 
3 — выявлен тип DQ2, у 1 — DQ8, у 1 — оба типа.

Заключение. Последние рекомендации ESPGHAN 2020 г. 
по диагностике целиакии используются недостаточно, их пре-
имуществом является снижение инвазивности диагностики. 
Необходимо повышение осведомлённости врачей о группах 
риска формирования целиакии, её клинических формах и по-
следовательном использовании серологических тестов для 
уточнения диагноза. 

* * *

НЕОБХОДИМОСТЬ ПРОВЕДЕНИЯ 
НЕОНАТАЛЬНОГО СКРИНИНГА
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им. Н.Н. Бурденко Минздрава России, Воронеж, Россия
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Актуальность. Неонатальный скрининг (НС) — одно 
из первых важных исследований новорождённого. В России 
скрининг стал применяться в 1992 г. с диагностики 2 заболе-
ваний; с 2006 г. число нозологий выросло до 5, а с 1 января 
2023 г. такое исследование охватывает 36 групп заболеваний. 
Наследственные и врождённые формы патологии являются 
одними из главных причин детской инвалидности и смертно-
сти. Заболевания, на выявление которых направлен НС, никак 
не проявляют себя в периоде новорождённости, но их ранняя 
диагностика и своевременно начатое патогенетическое лече-
ние, существенно влияют на прогноз и качество жизни ребён-
ка. При получении результатов НС формируются 2 группы: ус-
ловно здоровые дети по всем исследуемым формам патологии 
и группа новорождённых с высоким риском врождённых и на-
следственных заболеваний. Условно здоровые дети не требу-

ют дополнительных обследований и информирования меди-
цинских организаций о результатах скрининга. В течение 24 
ч после получения информации родители с новорождённым 
из группы высокого риска приглашаются в медико-генетиче-
скую консультацию для забора образцов крови для повторного 
скринингового исследования в медико-генетическом центре, 
выполняющем функции референс-центра по подтверждаю-
щей диагностике врождённых и (или) наследственных забо-
леваний. При наличии медицинских показаний врач-генетик 
медико-генетической консультации немедленно направляет 
новорождённого из группы высокого риска на госпитализа-
цию в медицинскую организацию по профилю заболевания, 
назначает специализированные продукты лечебного питания 
до получения результатов повторного скринингового иссле-
дования и подтверждающей диагностики. 

Цель: обеспечить проведение расширенной программы 
НС новорождённых в Воронежской области.

Результаты. За 9 мес 2022 г. в Воронежской области ро-
дился 12 821 ребёнок. Из них число обследованных новоро-
ждённых составило 12 750. Выявлено больных — 8 (1 — фе-
нилкетонурия; 4 — врождённый гипотиреоз; 1 — адреноге-
нитальный синдром; 2 — галактоземия) детей. При этом в 
Воронежской области есть 12 детей с установленным диагно-
зом спинальная мышечная атрофия, но поскольку у этих де-
тей не был проведён расширенный НС, необходимую медика-
ментозную терапию они начали получать значительно позже. 
Теперь же, благодаря расширению программы, новорождён-
ным с первых дней жизни будут под наблюдением квалифи-
цированных специалистов проводить необходимое лечение. 

Заключение. Десятки спасенных жизней, сотни счастли-
вых родителей — это показатель успешности и полезности 
применения НС.

* * *
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Актуальность. Условием гармоничного роста и развития 
детского организма, устойчивости к инфекционным заболева-
ниям является сбалансированное питание на 1-ом году жизни.

Цель: определить влияние характера вскармливания на 
показатели роста, развития и здоровья детей.
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Материалы и методы. Проведён анализ заболеваемости, 
физического и нервно-психического развития 337 практиче-
ски здоровых детей на 1-м году жизни. Первую группу соста-
вили 121 человек (на исключительно грудном вскармливании 
до 6 мес), во 2-й группе — 111 детей на смешанном вскарм-
ливании, в 3-й группе — 105 детей, получающих с рождения 
искусственные смеси. Оценка заболеваемости проводилась 
путём анализа данных из истории развития ребёнка (детские 
поликлиники г. Красноярска — 202 ребёнка и г. Пскова —  
135 человек).

Результаты. Продолжительность грудного вскармлива-
ния детей 1-й группы составила 11,5 ± 0,2 мес. Искусствен-
ные смеси 26,4% детей 2-й группы получали с 3,3 мес, каши, 
овощное, фруктовое и мясное пюре вводились в рацион детей 
в среднем в 4,4 ± 0,1 мес (3,3–5,3 мес). К 1-му году жизни дети 
3-й группы имели большую длину тела (77,7 ± 0,2 см) по срав-
нению с детьми 1-й (76,3 ± 0,3 см) и 2-й групп (76,2 ± 0,4 см) 
(p1,3 < 0,05 и p2,3 < 0,05). Прибавка массы тела была большей 
у детей 3-й группы. В целом за год прибавка массы тела у де-
тей 1–3-х групп составила 6942,7 ± 108,8; 6915,1 ± 136,6 и 
7335,3 ± 132,9 г соответственно (p1,3 < 0,05; p2,3 < 0,05). При-
бавка длины тела за 12 мес составила 23,3 ± 0,3; 23,1 ± 0,4 и 
25,0 ± 0,4 см и была существенно большей у детей 3-й группы 
(p1,3 < 0,01; p2,3 < 0,01). В возрасте 6 мес 4,9% детей 1-й группы 
опережали в нервно-психическом развитии своих сверстни-
ков. В 3-й группе 8,3% детей отставали в развитии от своих 
сверстников. В возрасте 1 года 16,3% детей 1-й группы и 3% 
детей 2-й группы опережали, а 12,4% детей 3-й группы отста-
вали в нервно-психическом развитии от сверстников. Заболе-
ваемость детей 1-й группы инфекционными болезнями была 
в 1,4 раза меньшей по сравнению с детьми 2-й и 3-й групп; по 
анемии — в 2,1 раза меньшей; болезням уха — в 1,5 раза; ор-
ганов дыхания — в 1,3 раза; болезням желудочно-кишечного 
тракта — в 3,3 раза. Общая заболеваемость детей, находив-
шихся на искусственном и смешанном вскармливании, была 
в 1,6 и 1,3 раза большей, чем у детей, получающих до 6 мес 
исключительно грудное молоко.

Заключение. Для оптимального роста и развития ребёнка 
необходимо исключительно грудное вскармливание на 1-м го-
ду жизни, что позволит в дальнейшем снизить заболеваемость 
и сохранить гармоничное здоровье детей.

* * *

ВАКЦИНАЛЬНЫЙ СТАТУС И ПРИЧИНЫ ЕГО 
НАРУШЕНИЯ У ДЕТЕЙ
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Актуальность. Охват вакцинацией детей — важный по-
казатель эффективной работы структур здравоохранения. За 
последние 3 года в связи с пандемией, охват прививками де-
тей в мире снизился до катастрофических порогов, в связи с 

чем ВОЗ провозгласила 2023 г. годом активных действий по 
иммунизации. 

Цель: провести анализ изменений вакцинального статуса 
и причин нарушений графика прививок детей, обратившихся 
за амбулаторной помощью в 2022 г. 

Материалы и методы. В исследовании приняли участие 
300 детей, проведён анализ вакцинального статуса пациентов 
с помощью медицинской документации и анкетирования ро-
дителей, выявлены причины нарушения графика прививок.

Результаты. Установлено, что 174 (58%) ребёнка вакци-
нированы согласно национальному календарю профилакти-
ческих прививок России, 97 (32,3%) детей вакцинированы с 
нарушением графика (не полностью), 29 (9,6%) детей не по-
лучили ни одной прививки. Определены причины нарушения 
вакцинального статуса у 126 (42%) детей: длительные меди-
цинские отводы от вакцинации в связи с частыми острыми за-
болеваниями — 31 (24,6%) ребёнок, имеющимся хроническим 
заболеванием — 58 детей (50,7%): тяжёлым — 10 (12,6%) де-
тей и нетяжёлым — 48 (38,1%) детей; невниманием к привив-
кам — 15 (11,9%) детей. У большинства детей с нетяжёлым те-
чением хронической патологии (аллергические болезни, хро-
нические формы патологии органов пищеварения, почек и др.) 
медицинский отвод был длительным и необоснованным. Про-
тив прививок высказалось 19 (15,1%) опрошенных; остальные 
3 (2,3%) затруднились с ответом; 147 (49%) опрошенных отме-
тили, что на принятие решения о вакцинации оказал влияние 
врач. Большинство — 20 (69%) из 29 родителей, полностью 
отказавшихся от прививок своим детям, среди причин отказа 
назвали негативное влияние вакцин на здоровье, а источник 
данной информации — интернет.

Заключение. Анализ выявил высокий уровень нарушений 
вакцинального статуса, в значительно большей степени у ча-
сто болеющих детей и детей с хронической патологией. Это 
связано с длительными необоснованными медицинскими от-
водами от вакцинации, откладыванием вакцинации на нео-
пределённое время, что указывает на недостаточную привер-
женность к вакцинации среди врачей и пациентов. Для увели-
чения охвата прививками необходимы комплексные меры по 
укреплению доверия к иммунизации, противодействие анти-
вакцинальному лобби, расширение научных исследований в 
области вакцинопрофилактики.

* * *

ВАРИАНТЫ ТЕЧЕНИЯ CИНДРОМА  
ВИЛЬЯМСА–КЭМПБЕЛЛА
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Актуальность. Синдром Вильямса–Кемпбелла — ред-
кая врождённая патология дыхательной системы, обуслов-
ленная недоразвитием или отсутствием хрящей бронхов  
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2–8 генераций, характеризующаяся отсутствием тонуса их 
стенки, дискинезией и нарушением дренажной функции. Ва-
риабельность клинического течения синдрома зависит от сте-
пени поражения бронхов.

Описание клинического случая. Мальчик В., 17 лет. Ро-
дители считают ребёнка больным с 1,5 мес: тяжёлый эпизод 
бронхообструктивного синдрома в условиях отделения реани-
мации. Длительно получал ингаляционные и системные глю-
кокортикостероиды с диагнозом: бронхиальная астма, без кли-
нического эффекта. В возрасте 10 мес повторно госпитализи-
рован в отделение реанимации с двусторонней пневмонией и 
бронхообструктивным синдромом, находился 1,5 мес на ИВЛ, 
получал системные глюкокортикостероиды. В возрасте 1 го-
да ребёнку было проведено 3 бронхоскопии. На компьютер-
ной томографии лёгких был выявлен ателектаз в S2 справа и 
сужения сегментарных бронхов. С 2 лет установлена лёгоч-
ная гипертензия (38 мм рт. ст.) и начата её терапия (спироно-
лактон, каптоприл). В возрасте 7 лет при компьютерной то-
мографии лёгких у ребёнка была установлена отрицательная 
динамика: выявлены цилиндрические бронхоэктазы в обоих 
лёгких, фиброателектаз верхней доли правого лёгкого. Впер-
вые в 14 лет по данным КТ лёгких установлен диагноз — син-
дром Вильямса–Кэмпбелла: деформация в виде распростра-
нённых бронхоэктазов цилиндрического и мешотчатого типа. 
До 17 лет стал физически активен, любительски занимался 
спортом, лёгочная гипертензия разрешилась (25 мм рт. ст.), 
по данным флуо метрии форсированная жизненная ёмкость 
лёгких до 59%, объём форсированного выдоха за 1-ю секун-
ду (ОФВ1) до 24%. 

Описание клинического случая. Мальчик Б., 6 лет. Ро-
дители считают ребёнка больным с 2 лет 9 мес: после коре-
вой инфекции начался приступообразный влажный кашель, 
одышка. Неоднократное амбулаторное лечение по поводу об-
структивного бронхита. В 2 года острая внебольничная дву-
сторонняя пневмония. Впервые в возрасте 3 лет при КТ лёг-
ких были выявлены признаки синдрома Вильямса–Кэмпбел-
ла (бронхоэктазы в проекции С1–10 левого и правого лёгких, 
симптом «дерева в почках», микрокальцинаты) и хрониче-
ского обструктивного бронхита. В ходе регулярных госпи-
тализаций ребёнка стойкой ремиссии добиться не удавалось.  
В возрасте 5 лет впервые выполнена флуометрия, выявлено 
выраженное, генерализованное нарушение бронхиальной про-
ходимости (форсированная жизненная ёмкость лёгких 59%, 
ОФВ1 до 35%). При флуометрии у ребёнка в возрасте в 6 лет 
2 мес: отрицательная динамика ФЖЕЛ до 41%, генерализован-
ное нарушение бронхиальной проходимости, ОФВ1 до 40%.

Заключение. Протяжённость поражения структур бронхов 
прямо коррелирует с тяжестью клинического течения синдро-
ма Вильямса–Кэмпбелла.

* * *

АНАЛИЗ СОМАТИЧЕСКОЙ ОТЯГОЩЁННОСТИ 
НОВОРОЖДЁННЫХ С РАЗВИВШЕЙСЯ 
РЕТИНОПАТИЕЙ НЕДОНОШЕННЫХ

Горбачева Н.В., Иванова Д.И., Хлопкова Ю.С.
Научный руководитель:  
д.м.н., доцент С.И. Макогон
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Минздрава России, Барнаул, Россия
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Актуальность. Несмотря на достижения науки и прак-
тической медицины, слепота и слабовидение вследствие ре-
тинопатии недоношенных занимают ведущие позиции среди 
причин нарушения зрения с детства. Согласно федеральным 
клиническим рекомендациям в группу риска с высокой ве-
роятностью развития ретинопатии недоношенных включают 
всех детей с гестационным возрастом до 35 нед и массой те-
ла при рождении до 2000 г. Однако тяжесть ретинопатии не-
доношенных, её частота, течение и исходы зависят не толь-
ко от степени недоношенности ребёнка, но и от соматической 
отягощённости младенцев.

Цель: определить соматическую отягощённость детей 
группы риска по развитию ретинопатии недоношенных.

Материалы и методы. В исследование включено 182 
новорождённых с гестационным возрастом до 35 нед и мас-
сой тела при рождении до 2000 г. Все дети распределены на 
2 группы: 1-я группа — 86 младенцев с ретинопатией недо-
ношенных; 2-я группа — 96 младенцев без ретинопатии не-
доношенных.

Результаты. Врождённая пневмония выявлена у 33 (28%) 
младенцев 1-й группы и у 18 (17%) младенцев 2-й группы. 
Бронхолёгочная дисплазия диагностирована у 33 (28%) мла-
денцев 1-й группы и у 7 (7%) младенцев 2-й группы. У 57 
(49%) детей 1-й группы выявлена анемия недоношенных и у 
21 (20%) младенца 2-й группы. Гемотрансфузия была прове-
дена 27 (23%) младенцам 1-й группы и 14 (13%) младенцам 
2-й группы. Гемодинамически значимый открытый артери-
альный проток был выявлен у 15 (13%) детей 1-й группы и 
у 1 (0,9%) ребёнка 2-й группы. У 6 (5%) младенцев 1-й груп-
пы развились неонатальные судороги, тогда как во 2-й груп-
пе — только у 2 (1,9%). Среди выделенных форм патологии 
были неонатальная желтуха (в 1-й группе — у 28 (24%) мла-
денцев, во 2-й — у 25 (24%)), некротизирующий энтероколит 
(в 1-й группе — у 4 (3,4%) младенцев, во 2-й — у 3 (2,9%)), 
врождённый гипотиреоз (в 1-й группе — у 2 (1,7%), младен-
цев во 2-й — у 1 (0,9%)).

Заключение. Учёт соматической отягощённости может 
улучшить методы скрининга и углубить понимание механиз-
мов формирования ретинопатии недоношенных. Такие формы 
патологии новорождённых, как врождённая пневмония, брон-
холёгочная дисплазия, анемия недоношенных, гемодинамиче-
ски значимый открытый артериальный проток, неонатальные 
судороги, чаще встречаются у детей, у которых в дальнейшем 
развивается ретинопатия недоношенных. 

* * *
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АЛГОРИТМ ДИАГНОСТИКИ НИЗКОРОСЛОСТИ 
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Грачунова О.Д.
Научные руководители:  
д.м.н., проф. С.Я. Волгина,  
к.м.н., доцент Н.А. Соловьева 
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: дети, низкорослость, диагностика

Актуальность. Проблема низкорослости у детей являет-
ся актуальной в связи с увеличенной заболеваемостью в дет-
стве и снижением качества жизни во взрослом возрасте. В со-
ответствии с классификацией Европейского общества детских 
эндокринологов выделяют 3 группы низкорослости: первич-
ную, вторичную и идиопатическую. На этапе первичного зве-
на оказания медицинской помощи определение низкорослости 
как самостоятельной формы патологии или синдрома бывает 
затруднительным вследствие различных обстоятельств, в том 
числе отсутствия данных о проведении антропометрии детей 
старше 1 года. В 80% случаев низкорослость носит семейный 
характер, а остальные 20% являются эндокринной патологией.

Цель: разработать алгоритм диагностики низкорослости 
детей на педиатрическом участке.

Материалы и методы. Аналитический метод исследова-
ния 50 амбулаторных карт.

Результаты. На первом этапе оценка роста в динамике 
производится участковым педиатром. С помощью перцентиль-
ных кривых роста отбираются дети с отклонениями для кон-
сультации с врачом-эндокринологом. На втором этапе прово-
дится комплексное обследование, данные которого позволя-
ют дифференцировать эндокринный и неэндокринный генез 
низкорослости. На третьем этапе пациенты с подозрением на 
дефицит гормона роста госпитализируются в эндокриноло-
гическое отделение для проведения провокационных проб.

Заключение. Детский эндокринолог производит диффе-
ренциальную диагностику эндокринных и неэндокринных 
причин задержки роста, выбирает тактику ведения таких па-
циентов и оценивает необходимость проведения медикамен-
тозной коррекции низкорослости. Однако качественное про-
ведение базовой оценки физического развития ребёнка и ком-
плексный подход к диагностике упрощают процесс ведения 
пациентов с низкорослостью, поскольку врач-педиатр может 
своевременно выявить отклонение и направить пациента для 
обследования к профильному специалисту.

* * *

БЕССИМПТОМНАЯ ЛИМФАНГИОМА БРЫЖЕЙКИ 
ТОНКОЙ КИШКИ

Грекова А.К.
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Ключевые слова: дети, лимфангиома, хирургическое 
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Актуальность. Лимфангиома — это редкая врождённая 
доброкачественная опухоль, развивающаяся из лимфатиче-
ских сосудов. Абдоминальные и ретроперитонеальные лим-
фангиомы составляют 2% случаев всех лимфангиом. Чаще 
всего абдоминальные лимфангиомы бессимптомны и выявля-
ются случайно. Однако у детей абдоминальные лимфангио-
мы могут проявляться признаками кишечной непроходимости 
в результате перекрута петли кишки, возможны перфорации 
с развитием реактивного серозного перитонита. Высокая ча-
стота бессимптомного течения и потенциальный риск разви-
тия осложнений определяют необходимость ранней диагно-
стики и своевременного лечения абдоминальных лимфангиом.

Описание клинического случая. Девочка П., 5 мес.  
В возрасте 1 мес при плановом ультразвуковом исследовании 
в брюшной полости обнаружено объёмное образование. При 
стационарном обследовании по месту жительства по данным 
компьютерной томографии органов брюшной полости с кон-
трастированием выявлено оформленное жидкостное содержи-
мое в проекции брыжейки тощей кишки. При диагностической 
лапароскопии выявлена лимфангиома брыжейки тонкой киш-
ки. В возрасте 5 мес ребёнку в хирургическом отделении ново-
рождённых НМИЦ здоровья детей МЗ РФ после контрольного 
обследования и предоперационной подготовки проведено опе-
ративное вмешательство. Учитывая локализацию лимфангио-
мы, выполнена резекция 15 см тонкой кишки с удалением об-
разования из брыжейки без повреждения окружающих сосудов, 
сформирован энтеро-энтероанастомоз конец-в-конец. В после-
операционном периоде ребёнок находился на парентеральном 
питании с постепенной энтеральной нагрузкой с учётом объё-
ма отделяемого по страховочному дренажу. Профилактически 
проводились антибактериальная и противогрибковая терапия. 
На 20-е послеоперационные сутки ребёнок выписан домой.

Заключение. Ранняя диагностика и хирургическое лече-
ние лимфангиом брюшной полости являются актуальными в 
практике детского хирурга. Инфильтративый рост и сращение 
опухоли с внутренними органами определяют степень риска 
оперативного вмешательства и требуют наличия определён-
ного опыта в лечении таких больных. Радикальное хирурги-
ческое лечение позволяет предотвратить такие серьёзные ос-
ложнения, как заворот кишки и странгуляционная кишеч-
ная непроходимость, разрыв опухоли и развитие перитонита.

* * *
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ГОМОЦИСТИНУРИЯ, ОБУСЛОВЛЕННАЯ 
МУТАЦИЕЙ ASP444TYR В ГЕНЕ CBS  
В ГОМОЗИГОТНОМ СОСТОЯНИИ
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Ключевые слова: дети, гомоцистеин, гомоцистинурия, 
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Актуальность. Гомоцистинурия — наследственное за-
болевание из группы аминоацидопатий, обусловленное на-
рушением метаболизма серосодержащих аминокислот. Ча-
стота встречаемости от 1 : 58 000 до 1 : 325 000. Клиническая 
картина заболевания разнообразна, развивается постепенно.

Описание клинического случая. Мальчик И., 10 лет.  
В январе 2014 г. упал с высоты, через 3 нед после повторно-
го эпизода рвоты был госпитализирован в детскую больницу. 
После проведения магнитно-резонансной томографии голо-
вы был выявлен тромбоз правого поперечного внутричереп-
ного синуса. В июне 2014 г. при дополнительном обследова-
нии выявлена гипергомоцистеинемия и тромбофилия. Уро-
вень гомоцистеина в крови составил 110,95 мкмоль/л. В мае 
2017 г. у ребёнка была обнаружена мутация Asp444Tyr в го-
мозиготном состоянии. Рекомендованы низкобелковая дие-
та, высокие дозы витамина В6, контроль уровня гомоцистеи-
на и метионина. Указанные рекомендации не соблюдались. В 
апреле 2018 г. на фоне вывиха хрусталика и развитии вслед-
ствие этого острого приступа вторичной глаукомы, была про-
ведена ленсвитрэктомия — удаление остатков хрусталиковых 
масс в передней части витреума. При этом на фоне 4-недель-
ного приёма витамина В6 отмечалось снижение уровня гомо-
цистеина в крови до 18 мкмоль/л, в мае 2018 г. содержание 
гомоцистеина в крови увеличилось до 91,36 мкмоль/л, на ос-
новании чего была установлена пиридоксин-нечувствитель-
ная форма гомоцистинурии. Ребёнку был назначен бетаина 
ангидрид. В 2020 г. были выявлены нарушения сегментации 
th5–th6 позвонков, нестабильность краниовертебрального от-
дела, шейный гиполордоз, полые стопы. С 2018 г. до ноября 
2022 г. больной частично соблюдал рекомендации. В ноябре 
2022 г наблюдался уровень гомоцистеина в крови 81,48 мк-
моль/л, нормокоагуляция. На фоне пиридоксин-независимой 
гомоцистинурии у ребёнка развились осложнения: при ульт-
развуковом исследовании отмечены последствия перенесен-
ного илеофеморального тромбоза слева, частичная реканали-
зация, выявлен пристеночный флеболит внутренней яремной 
вены. Наблюдается задержка речевого развития, гипердина-
мический синдром. Миопия.

Заключение. Данный клинический случай интересен тем, 
что гомоцистинурия является орфанным заболеванием, тера-
пия которого должна строго соблюдаться во избежание появ-
ления многочисленных осложнений.

* * *

ОПЫТ ЛЕЧЕНИЯ НОВОРОЖДЁННОГО  
С ГАСТРОШИЗИСОМ, ОСЛОЖНЁННЫМ 
НЕКРОТИЗИРУЮЩИМ ЭНТЕРОКОЛИТОМ
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Ключевые слова: новорождённый, гастрошизис, 
некротизирующий энтероколит

Цель: демонстрация пациента с пороком развития перед-
ней брюшной стенки — гастрошизисом, у которого в после-
операционном периоде развился некротизирующий энтеро-
колит.

Описание клинического случая. Ребёнок от 1-й бере-
менности, 1-х преждевременных оперативных родов на сроке 
36 нед гестации. На антенатальном скрининге выявлен врож-
дённый порок развития — гастрошизис. При осмотре отме-
чены жизнеспособные эвентрированные петли кишечника и 
желудок. После предоперационной подготовки мальчику вы-
полняли процедуру деликатного безнаркозного погружения 
петель средней кишки в брюшную полость по методу Бьян-
чи–Диксона. В связи с прогрессированием клиники некроти-
зирующего энтероколита, осложнённого перитонитом, начи-
ная с 24 сут жизни, по жизненным показаниям ребёнок пе-
ренес 3 повторных хирургических вмешательства: резекцию 
зон некрозов с формированием еюностомы, наложение тон-
кокишечного анастомоза по типу конец в бок, удаление иле-
оцекального угла с наложением тонко-толстокишечного ана-
стомоза. В общей сложности пациенту удалено до 90% тонкой 
кишки, что привело к развитию синдрома короткой кишки. Те-
чение послеоперационного периода сопровождалось внутри-
печёночным холестазом, печеночной и панкреатической не-
достаточностью, синдромом избыточного бактериального ро-
ста в кишечнике, синдромами мальабсорбции, мальдигестии. 
При стабилизации состояния в возрасте 3 мес мальчик пере-
веден в НИИ педиатрии под наблюдение гастроэнтерологов.

Заключение. Клинический случай демонстрирует сложный 
врождённый порок развития передней брюшной стенки — га-
строшизис, осложнённый хирургической формой некротизи-
рующего энтероколита, что привело к отягощению состояния 
пациента. Опыт специалистов клиники и современное осна-
щение позволили остановить патологический процесс и пере-
вести ребёнка в гастроэнтерологический стационар.

* * *
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ОПТИМИЗАЦИЯ ПОСЛЕОПЕРАЦИОННОГО 
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Актуальность. Борьба с болью является важной задачей 
в послеоперационном периоде. Эффективное обезболивание 
способствует ранней реабилитации больного, снижает частоту 
возникновения послеоперационных осложнений и хрониче-
ских болевых синдромов. В настоящее время имеется широ-
кий выбор лекарственных препаратов и методов немедикамен-
тозного обезболивания, однако при этом выявлена недостаточ-
ная анальгезия раннего послеоперационного периода почти у 
50% больных. В связи с этим знание современных принципов 
обезболивания после операции имеет практическое значение. 

Цель: разработать оптимальные методы послеоперацион-
ного обезболивания при средней и сильной интенсивности бо-
левого синдрома у детей.

Материалы и методы. Обследовано 34 больных после 
абдоминальных и урологических операций. Дети в возрасте 
от 7 до 10 лет составили 70,6% от общего числа больных, в 
возрасте 11–15 лет — 29,4%. Для определения эффективно-
сти анестезии проведён анализ изменений интенсивности бо-
ли по визуально-аналоговой шкале (ВАШ), уровней систоли-
ческого и диастолического артериального давления, данных 
пульсооксиметрии и эхокардиографического исследования 
центральной гемодинамики. 

Результаты. В раннем послеоперационном периоде бо-
левой синдром у детей не развивался в течение 4,3 ± 0,5 ч. 
Субъективная оценка интенсивности боли по ВАШ до обе-
зболивания трамадолом составляла 2,47 ± 0,18 балла. После 
обезболивания трамадолом состояние детей стабилизирова-
лось. Дети адекватно отвечали на вопросы, жалоб на боль в 
покое не было. Показатели центральной гемодинамики в ди-
намике послеоперационного периода существенно не изменя-
лись. Температура тела в раннем послеоперационном перио-
де повышалась у 8 детей, у остальных больных оставалась в 
пределах нормы. Установленные закономерности изменений 
течения послеоперационного периода с мониторингом арте-
риального давления, сатурации кислорода, пульсоксиметрии, 
данных субъективной оценки интенсивности боли по ВАШ и 
объективных показателей центральной гемодинамики свиде-
тельствуют об обеспечении стабильности состояния больных 
путём адекватного обезболивания после операции. Примене-
ние в комбинации препаратов инфулгана создаёт ранний анал-
гетический эффект, в то время как трамадол реализует своё 
действие позже и обеспечивает пролонгацию аналгезии. Тра-
мадол с инфулганом по аналгетическому эффекту в несколь-
ко раз превышали действие кеторолака.

Заключение. Динамика оценки интенсивности боли по 
ВАШ при проведении послеоперационного обезболивания 
трамадолом в сочетании с инфулганом после травматичных 

абдоминальных операций и кеторолаком после урологических 
операций показала эффективность обезболивания. Методики 
обезболивания с применением трамадола в сочетании с ин-
фулганом и кеторолаком характеризуются гладким течением 
послеоперационного периода, стабильностью физиологиче-
ских показателей детского организма.

* * *

ВРОЖДЁННЫЙ БУЛЛЁЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ  
У НОВОРОЖДЁННОГО РЕБЁНКА
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Актуальность. Врождённый буллезный эпидермолиз 
(ВБЭ) — гетерогенная группа редких генодерматозов. Вслед-
ствие мутаций генов структурных белков кожи нарушают-
ся интраэпидермальные и/или эпидермодермальные связи. 
Это приводит к спонтанному и/или связанному с минималь-
ным механическим воздействием образованию эрозий и пу-
зырей на коже и слизистых оболочках. Частота ВБЭ в Рос-
сии — 1 : 50 000–1 : 300 000. Более глубокие поражения кожи 
и слизистых оболочек с последующим атрофическим рубце-
ванием наблюдается при дистрофическом типе ВБЭ (ДВБЭ). 
Рецессивный ДВБЭ (тип Аллопо–Сименса) характеризует-
ся ранним началом, тяжёлым течением и особо неблагопри-
ятным прогнозом. 

Описание клинического случая. Мальчик В. на 1-е сут-
ки жизни поступил в отделение второго этапа выхаживания 
новорождённых в тяжёлом состоянии за счёт обширного по-
ражения кожного покрова в виде множественных дефектов 
эпидермиса сливного характера, глубоких кровоточащих эро-
зий, спавшихся и напряжённых пузырей с серозно-геморра-
гическим содержимым. На губах и слизистой ротовой поло-
сти участки деэпителизации, покрытые фибрином. На ушных 
раковинах — множественные милии. Отмечалось нарастаю-
щее повышение уровня белков острой фазы (С-реактивный 
белок 14–64 мг/л, прокальцитонин 3–18 нг/мл). Микробио-
логические посевы, в том числе содержимое булл — отри-
цательные. TORCH-инфекции исключены. Клинически диа-
гноз: врождённый буллезный эпидермолиз дистрофический, 
тип Аллопо–Сименса был верифицирован медицинским кон-
силиумом с участием дерматовенеролога и генетика. Лабора-
торно диагноз подтверждён при гистологическом исследова-
нии иммуногистохимическим методом. Проведено генети-
ческое исследование по выявлению мутации гена коллагена 
7 типа. Основным направлением лечения являлась своевре-
менная эвакуация экссудата из булл, обработка поражённых 
участков кожи и слизистых с применением антисептических 
средств и специализированного перевязочного материала. 
Местное лечение также было направлено на предупреждение 
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развития псевдосиндактилии и сгибательных контрактур ко-
нечностей. Через 26 дней была достигнута практически пол-
ная эпителизация раневой поверхности и нормализация уров-
ня воспалительных маркеров. 

Заключение. Ранняя диагностика тяжёлых форм ВБЭ у но-
ворождённых детей и правильная организация специализиро-
ванного ухода с первых часов жизни позволяют максимально 
улучшить прогноз заболевания и повысить качество жизни.

* * *

РЕДКИЙ СЛУЧАЙ КИСТЫ ДИАФРАГМЫ  
У РЕБЁНКА 13 ЛЕТ 

Зарипова А.А., Редькина Д.М.
Научные руководители:  
д.м.н., проф. Н.А. Сурков,  
к.м.н., доцент О.М. Дондуп, Ф.С. Пилоян
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медицинский университет им. Н.И. Пирогова Минздрава 
России, Москва, Россия

Ключевые слова: кисты брюшной полости, диагностика, 
лечение 

Актуальность. Диагностика кист брюшной полости, осно-
ванная на клинических признаках с применением неинвазив-
ных методов исследования, недостаточно достоверна. Часто у 
больных с кистами брюшной полости не удаётся своевременно 
установить правильный диагноз, характер, распространённость 
и тяжесть процесса. Диагностическая лапароскопия у боль-
шинства больных позволяет поставить правильный диагноз и 
определить хирургическую тактику. Кисты органов брюшной 
полости являются относительно редкой патологией, которая 
представляет определённые трудности диагностики, особенно 
в ургентной хирургии при возникновении осложнений. Киста 
диафрагмы — редкое заболевание, которое в практике детско-
го хирурга бывает случайной находкой. 

Описание клинического случая. Девочка, 13 лет. Из ана-
мнеза известно, что во время прохождения профилактического 
осмотра в возрасте 7 лет было выполнено ультразвуковое иссле-
дование, которое выявило наличие образования в области пра-
вой доли печени. Был выставлен диагноз «киста правой доли пе-
чени». В дальнейшем ребёнок наблюдался хирургом по месту 
жительства. В 2022 г. во время контрольного УЗИ был отмечен 
рост образования. Назначено дообследование: по данным маг-
нитно-резонансной томографии органов брюшной полости в об-
ласти правой доли печени визуализируется образование с чётки-
ми контурами размерами 2 × 3 см (киста); анализ на антитела к 
эхинококку — отрицательный. Учитывая увеличение размеров 
образования, ребёнок был госпитализирован для проведения хи-
рургического лечения. 18.01.2023 проведена диагностическая ла-
пароскопия, во время которой в области печени кисты не выяв-
лено, однако под диафрагмой визуализировалось образование, 
покрытое плотной капсулой — киста. Выполнена пункция, ки-
ста опорожнена, произведено иссечение её стенок. Послеопера-
ционный период протекал без осложнений, соответствовал тя-
жести проведённого оперативного вмешательства. 

Заключение. При диагностике кист брюшной полости воз-
никают трудности в определении их локализации, что может 

приводить к постановке ошибочного диагноза. Ранняя диагно-
стика и лечение кист брюшной полости, в частности, кист диа-
фрагмы, у детей являются актуальными для детских хирургов, 
особенно в связи с редкостью этой формы патологии у детей.

* * *

РАННИЙ ДЕБЮТ ЯЗВЕННОГО КОЛИТА  
У РЕБЁНКА С СЕЛЕКТИВНЫМ ДЕФИЦИТОМ IGA

Индык Л.А. 
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(Сеченовский Университет), Москва, Россия
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Актуальность. Селективный дефицит IgA — первичный 
иммунодефицит (ПИД) повышающий риск дебюта воспали-
тельных заболеваний кишечника (ВЗК), особенно в раннем 
возрасте. Дефицит IgA в сочетании с гемоколитом может яв-
ляться симптомом тяжёлого моногенного ВЗК-подобного за-
болевания из группы ПИД. Актуальность темы определяется 
сложным дифференциальным диагнозом между моногенны-
ми ВЗК-подобными состояниями и ВЗК, ассоциированными 
с ПИД, в связи с нетипичными клиническими, лабораторны-
ми и эндоскопическими проявлениями.

Описание клинического случая. Девочка А., 3 года 
10 мес, экстренно госпитализирована с гемоколитом. Из ана-
мнеза установлено, что кровь и слизь в стуле у ребёнка впер-
вые появились за 3 дня до госпитализации, стул все дни был 
жидкий до 15 раз в сутки с ночными эпизодами, лихорадки, 
рвоты и болей в животе не отмечалось. Ранее абдоминальных 
жалоб не предъявляла, в весе прибавляла в низких центиль-
ных коридорах. Девочка родилась на 32-й неделе гестации, 
масса тела при рождении 1000 г, длина тела 36 см. Наблю-
дается кардиологом с врождённым пороком сердца. Наслед-
ственный анамнез не отягощён. Поступила в состоянии сред-
ней тяжести, рост 92 см, масса тела 11 кг (ниже 3-го центиля), 
при пальпации толстая кишка урчит, стул жидкий с кровью 
и слизью. При обследовании: в общем и биохимическом ана-
лизах крови отсутствовали воспалительные изменения. Зна-
чение фекального кальпротектина составило 83,1 мкг/г. При 
анализе гуморального и клеточного иммунитета уровень IgA 
составил 0,05 г/л. В связи с отсутствием данных за инфекцион-
ную патологию, неэффективностью антибактериальной тера-
пии, подозрением на ювенильные полипы больной была про-
ведена колоноскопия с биопсией. Диагноз «язвенный колит» 
выставлен на основании клинических проявлений, эндоско-
пической и морфологической картины. На 2-й неделе приёма 
сульфасалазина отмечена нормализация характера стула. Че-
рез 2 мес после выписки в возрасте 4 лет у больной был про-
ведён повторный анализ уровня иммуноглобулинов, показав-
ший прежние значения.

Заключение. Данный клинический случай подчеркива-
ет необходимость исследования иммунного статуса у ребён-
ка с ранним дебютом ВЗК. При выявлении ПИД такие дети 
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нуждаются в наблюдении иммунолога для динамической оцен-
ки иммунного статуса и коррекции терапии. В данном случае 
быстрый клинический ответ на терапию сульфасалазином 
подтверждает диагноз ВЗК и исключает моногенное ВЗК-по-
добное заболевание.

* * *

ОСТЕОИД-ОСТЕОМА У РЕБЁНКА 4 ЛЕТ

Кавковская Я.И.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. К.В. Жердев
Первый Московский государственный медицинский 
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Минздрава России (Сеченовский университет), Москва, 
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Ключевые слова: опухоли костей, диагностика, лечение

Актуальность. Остеоид-остеома является доброкаче-
ственной остеобластической опухолью. Частота её выявле-
ния составляет 4–11% среди всех доброкачественных опухо-
лей. Очень редко опухоль выявляется у больных младше 5 и 
старше 40 лет, 80% случаев приходится на возраст до 25 лет. 
В клинической картине заболевания отмечается болевой син-
дром, который усиливается ночью, купируется небольшими 
дозами аспирина. Остеоидная остеома лечится хирургическим 
методом с радикальным удалением очага поражения.

Описание клинического случая. Девочка, 4 года, по-
ступила в ортопедическое отделение с жалобами на боль, 
которая усиливалась в ночное время, ограничение движе-
ний в левом тазобедренном суставе. Из анамнеза болезни 
установлено, что впервые болевой синдром был отмечен 
за 6 мес до поступления после физической нагрузки, за-
тем постепенно происходило нарастание болей в ночные 
часы. Боль купировалась приёмом небольших доз несте-
роидных противовоспалительных препаратов. По месту 
жительства было выполнено ультразвуковое исследование 
левого тазобедренного сустава: выявлены признаки сино-
вита. Проведена рентгенография в прямой проекции и про-
екции по Лаунштейну: деструктивных изменений не выяв-
лено. При осмотре: ось нижних конечностей правильная. 
Пальпация левого тазобедренного сустава резко болезнен-
ная. Ограничение внутренней ротации до 10о и разгибания 
до 170о. Объём движений за счёт болевого синдрома огра-
ничен. Движения в смежном суставе в полном объёме. По 
данным компьютерной томографии тазобедренных суста-
вов: в области малого вертела левой бедренной кости от-
мечается очаг с центральным кальцинозом и окружающим 
веретенообразным утолщением кортикального слоя, разме-
ром 21 × 16 × 23 мм. После подготовки была выполнена ми-
нимальная краевая резекция левой бедренной кости с уда-
лением гнезда остеоид-остеомы с использованием интрао-
перационного конусно-лучевого компьютерного томографа. 
На операционном столе получен полный объём движений в 
тазобедренном суставе. Девочка вертикализирована на 1-е 
сутки с дозированной нагрузкой на оперированную конеч-
ность. Выписана на 4-е сутки после операции.

Заключение. Представленный клинический случай инте-
ресен применением интраоперационного компьютерного то-
мографа у ребёнка с остеоид-остеомой. Профессиональное 
применение этой навигационной системы обеспечило усло-
вия для радикального удаления очага опухоли с минимальной 
травматизацией здоровой кости.

* * *

ПРОБЛЕМА НЕДОВЕРИЯ МОЛОДОМУ ВРАЧУ  
И ЕЁ ВЗАИМОСВЯЗЬ С САНИТАРНО-
ПРОСВЕТИТЕЛЬСКОЙ РАБОТОЙ

Казаков В.В., Коломацкая В.В. 
Научный руководитель:  
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им. Н.Н. Бурденко Минздрава России, Воронеж, Россия

Ключевые слова: врач, пациент, взаимоотношения

Актуальность. Данная тема является актуальной для каж-
дого специалиста в области клинической медицины — от 
младшего медицинского персонала до узкого специалиста.  
Каж дому из представителей нашей профессии приходилось 
сталкиваться с предвзятым отношением пациентов или их 
законных представителей только потому, что вы выглядите 
слишком молодо или недостаточно уверены в своих рекомен-
дациях во время общения с пациентами при проведении са-
нитарно-просветительской работы.

Цель: анализ причин и определение факторов преодоле-
ния недоверия между пациентом и молодым врачом.

Материалы и методы. Наблюдения и систематизация 
данных в период обучения в медицинском университете по 
специальности «педиатрия», работы в качестве среднего пер-
сонала, прохождения практики, а также обучения в ординату-
ре; опрос молодых врачей и опытных клиницистов со стажем 
работы 10 лет и более.

Результаты. Одной личной инициативы и знаний недоста-
точно для обеспечения должного доверия и успеха на началь-
ном этапе самостоятельной работы молодого врача. Недостаток 
реального общения с больными и формирования эффективной 
модели поведения достаточно сложно сформировать лишь про-
ведением практических занятий. Будущим врачам необходимо 
больше работать непосредственно с пациентами и их законны-
ми представителями во время обучения. 

Заключение. Путь молодого специалиста тернист, тре-
бует проявления многих личных качеств и инициатив. До-
брожелательный и слаженный коллектив клиницистов, име-
ющих разный опыт общения с больными, способствует 
определенной адаптации молодого врача. Немногие работо-
датели готовы пойти на риски при принятии молодого док-
тора на первое в его жизни место работы в качестве специ-
алиста сразу после окончания университета. Одной из при-
чин является желание работодателя получить уже готового 
к непосредственной работе специалиста, не требующего 
дополнительного внимания и имеющего минимальный пе-
риод интеграции в рабочий процесс. Больший объём прак-
тической работы врача в клинике позволит не только уско-
рить, но и расширить его возможности на начальном этапе, 
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сократить процент ошибок в назначениях, улучшить каче-
ство рекомендаций пациентам.

* * *

БРОНХОЭКТАТИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ НА ФОНЕ 
ПЕРВИЧНОЙ ЦИЛИАРНОЙ ДИСКИНЕЗИИ

Казакова В.А.
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Актуальность. Бронхоэктатическая болезнь (БЭБ) явля-
ется редкой формой респираторной патологии и характери-
зуется необратимыми изменениями бронхов: их расширени-
ем и деформацией. БЭБ может быть как следствием перене-
сённой инфекции (корь и др.), так и проявлением генетически 
обусловленной патологии (муковисцидоз, первичная цилиар-
ная дискинезия и др.). Своевременно поставленный диагноз 
основного заболевания позволяет уменьшить риск формиро-
вания бронхоэктазов и нарушений качества жизни больных. 
Редкая встречаемость данного заболевания, частые сопут-
ствующие ОРВИ не позволяют педиатрам сразу заподозрить 
этот диагноз.

Цель: установить значимость своевременной диагности-
ки первичной цилиарной дискинезии и БЭБ для оптимизации 
обследования и лечения. 

Описание клинического случая. Мальчик, 15 лет, посту-
пил в инфекционное отделение с жалобами на кашель с от-
делением зелёной мокроты; затруднённое дыхание, чувство 
нехватки воздуха, боль в области грудной клетки слева при 
спокойном дыхании или кашле. Из анамнеза выяснено, что 
ребёнок в грудном возрасте перенёс пневмонию, со слов ма-
мы находился на искусственной вентиляции лёгких. Наслед-
ственность не отягощена. В детстве перенёс несколько эпи-
зодов острой респираторной вирусной инфекции, ветряную 
оспу. Ранее при обследовании ребёнка были выявлены рециди-
вирующий гнойный отит, полипозный риносинусит, правосто-
ронний мезотимпанит, правосторонняя тугоухость. В начале 
2021 г. было произведено оперативное удаление полипов но-
са. В мае 2021 г. перенёс коронавирусную инфекцию. В июле 
2021 г. мальчик находился на лечении в Морозовской ДГКБ, 
в которой впервые были диагностированы бронзоэктазы. По-
стоянно принимает назонекс, кларитин, цетрин. Эпидемиоло-
гический анамнез не отягощён. При поступлении определе-
на выраженная одышка в состоянии покоя, усиливающаяся 
при физической нагрузке, гиперемированная и рыхлая сли-
зистая оболочка задней стенки глотки, по которой стекает гу-
стая слизь зелёного цвета. При аускультации выслушивают-
ся выраженные среднепузырчатые влажные хрипы. В анали-
зах крови выявлены нейтрофилёз и лейкоцитоз. Значения SaO2 
92% и ниже. Больному с таким низким показателем кислорода 
в крови требуется срочное медицинское вмешательство. В от-

делении была проведена компьютерная томография органов 
грудной клетки, при которой определены признаки повыше-
ния плотности лёгочной ткани в базальном сегменте левого 
лёгкого, наличие цилиндрических и мешотчатых полисегмен-
тарных бронхоэктазов, проявления бронхиолита. Впервые в 
нашем отделении проведён гистологический анализ биоптата 
слизистой оболочки правого бронха. Установлено отсутствие 
наружных и внутренних ручек в аксонеме ресничек, которое 
является патогномоничным признаком первичной цилиарной 
дискинезии. В отделении мальчик получал будесонид, лево-
флоксацин, флуконазол, цефепим и ксилометазолин. На фоне 
лечения состояние ребёнка улучшилось, уменьшилась одыш-
ка. Пациенту рекомендована госпитализация в профильное от-
деление для определения тактики дальнейшего обследования 
и назначения эффективного лечения.

Заключение. В представленном наблюдении отражены 
особенности поздней диагностики бронхоэктазов и первич-
ной цилиарной дискинезии у мальчика 15 лет. Трудности ди-
агностики этих достаточно редких форм респираторной па-
тологии заключаются не только в отсутствии специфических 
клинических признаков, но и в неправильной тактике диагно-
стического поиска в описанном клиническом случае.

* * *

АТРЕЗИЯ ПИЩЕВОДА С ТРАХЕОПИЩЕВОДНЫМ 
СВИЩОМ И ВРОЖДЁННЫМ ПОРОКОМ СЕРДЦА

Каскарбаев В.М.
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент С.Т. Кизатова 
Медицинский Университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан 

Ключевые слова: новорождённый, атрезия пищевода, 
лечение

Актуальность. Частота рождения детей с атрезией пище-
вода варьирует от 1 случая на 2500–3000 новорождённых, ча-
ще этот порок выявляется у мальчиков (1,26 : 1).

Описание клинического случая. Доношенный мальчик 
от 1-й беременности, масса тела при рождении 3305 г, длина 
тела 51 см, оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. Матери 17 лет. 
Первая половина беременности протекала на фоне анемии 
лёгкой степени тяжести, было проведено амбулаторное лече-
ние. Во второй половине беременности был выставлен диа-
гноз «гестационный пиелонефрит», проведено стационарное 
лечение. Антенатально прошла 3 скрининга УЗИ — врождён-
ные пороки развития (ВПР) не были диагностированы. Диа-
гноз матери после родов: Самопроизвольные роды 1-е в сро-
ке 41 нед 4 дня. Многоводие. Однократное нетугое обвитие 
пуповиной шеи плода. Состояние ребёнка после рождения 
удовлетворительное. Был приложен к груди, на фоне кормле-
ния грудью отмечались срыгивания околоплодными водами. 
Учитывая срыгивание, установлен желудочный зонд N 8, зонд 
проходим до 10 см, проба Элефанта положительная. Стул от-
ходил 2 раза, меконий. Ребёнок мочился. Консультирован дет-
ским хирургом: проведена рентгенография органов грудной 
клетки с контрастированием пищевода, выставлен диагноз: 
ВПР желудочно-кишечного тракта (ВПР ЖКТ). Врождённая 
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атрезия пищевода с трахеально-пищеводным свищом. Требо-
валось оперативное лечение. Ребёнок переведен на респира-
торную поддержку методом искусственной вентиляции лёг-
ких с параметрами нормовентиляции. Проведена катетериза-
ция пупочной вены. Начата антибактериальная терапия 1-й 
курс, полное парентеральное питание. Согласован перевод в 
перинатальный центр 3-го уровня. На 2-е сутки жизни ребёнку 
было проведено оперативное вмешательство: задная торако-
томия справа, ревизия заднего средостения. Устранение ниж-
него трахеопищеводного свища. Прямой эзофаго-эзофагоана-
стомоз «конец в конец». Дренирование заднего средостения. 
На 4-й день жизни ребёнка, учитывая клинико-лабораторные 
данные, выставлен диагноз: Врождённая пневмония, вызван-
ная другими возбудителями. Проведена смена антибактери-
альной терапии на 2-й курс (ванкомицин, амикацин). На 5-й 
день жизни проведена эхокардиография и произведена допол-
нительная коррекция диагноза: Дефект межжелудочковой пе-
регородки. Выписан домой на 30-е сутки жизни в удовлетво-
рительном состоянии с диагнозом: Множественные врождён-
ные пороки развития. ВПР ЖКТ. Хирургическая коррекция 
атрезии пищевода, устранение нижнего трахеопищеводно-
го свища. Врождённый порок сердца. Дефект межжелудоч-
ковой перегородки.

Заключение. Случай множественных ВПР у ребёнка, ве-
роятно, обусловлен инфекцией у матери, косвенными призна-
ками которой были многоводие, гестационный пиелонефрит, 
не выявленный антенатально. Ребёнок имеет благоприятный 
прогноз за счёт развития новых технологий выхаживания но-
ворождённых и неонатальной хирургии. 

* * *

НАСЛЕДСТВЕННЫЙ ДЕФИЦИТ ПРОТЕИНА С

Конарбаева Б.Е.
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент С.Т. Кизатова 
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: дети, тромботические нарушения, 
наследственный дефицит протеина С

Актуальность. Врождённый дефицит протеина С связан 
со склонностью к тяжёлым тромботическим нарушениям. Сре-
ди врождённых видов дефицита физиологических антикоагу-
лянтов (дефицит антитромбина III, дефицит протеина C, дефи-
цит протеина S) наиболее распространён дефицит протеина C 
(0,2–0,4% популяции). Гомозиготные состояния проявляются 
в раннем детстве фульминантной пурпурой новорождённых 
и часто фатальны, уровень протеина C у таких новорождён-
ных находится на неопределяемом уровне. 

Описание клинического случая. Девочка Н., от матери 
26 лет, от 3-й беременности, 2-х быстрых самопроизвольных 
родов. Первая беременность протекала без особенностей, 2-я 
беременность закончилась самопроизвольным абортом. В ана-
мнезе у матери цитомегаловирусная инфекция, хронический 
сальпингоофорит. Родилась с массой тела 3070 г, длина тела 
49 см, оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. Cостояние при ро-
ждении тяжёлое. Объективно: выявлены спонтанные гемато-

мы обеих нижних конечностей, зоны некроза в области пра-
вой стопы и слева в области стопы и голеностопного сустава, 
лабораторные данные: тромбоцитопения — 34 × 109/л, в ко-
агулограмме: протромбиновое время — 21 с, на нейросоно-
грамме: признаки внутрижелудочкового кровоизлияния (ВЖК) 
3 степени справа, паренхиматозное кровоизлияние слева, вы-
ставлен предварительный диагноз: геморрагическая болезнь 
новорождённых, ранняя форма. ВЖК (нетравматическое) 3–4 
степеней у плода и новорождённого. Неонатальные судоро-
ги. Конкурирующий диагноз: Коагулопатия. Была проведена 
антигеморрагическая терапия: витамин К1 10 мг, обезболива-
ние; местно: компресс с троксевазином (гепарином); антибак-
териальная терапия внутривенно — 1 курс. На 4-й день жизни 
проводилась тромболитическая терапия гепарином из расчёё-
та 0,5 МЕ, в динамике отменена сосудистым хирургом. Кон-
сультирована детским хирургом, гематологом, неврологом. 
Проводилась трансфузия свежезамороженной плазмы ввиду 
клинических и лабораторных данных, перенесла хорошо. Для 
дальнейшего обследования и лечения была переведена в На-
учный центр матери и ребёнка г. Астаны, где выставлен диа-
гноз: D68.2 — Наследственный дефицит протеина С.

Заключение. Дефицит протеина С наследуется аутосом-
но-доминантно. Уровень протеина С у гетерозиготных носи-
телей равен 30–60% от нормы, гомозиготные практически не 
имеют протеина С и погибают внутриутробно или сразу по-
сле рождения. Врождённая недостаточность протеина С тре-
бует проведения профилактических и лечебных мероприятий 
для предупреждения развития тромбозов и фатальных ослож-
нений. Редкий вариант гомозиготного дефицита протеина С 
проявляется молниеносным синдромом диссеминированно-
го внутрисосудистого свёртывания у новорождённых и тре-
бует неотложных диагностических мероприятий и лечения. 

* * *

ПОЗДНЯЯ СПАЕЧНАЯ КИШЕЧНАЯ 
НЕПРОХОДИМОСТЬ, ВЫЗВАННАЯ СЕМЕЙНОЙ 
СРЕДИЗЕМНОМОРСКОЙ ЛИХОРАДКОЙ
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Актуальность. Семейная средиземноморская лихорад-
ка (ССЛ) — наследственное заболевание с аутосомно-рецес-
сивным механизмом передачи, имеющее аутоиммунную при-
роду, распространённое среди представителей определённых 
этносов (евреи, арабы, армяне, турки) и проявляющееся пе-
риодически возникающими немотивированными приступами 
лихорадки, сопровождающимися сильными болями в живо-
те, грудной клетке, суставах, а также другой симптоматикой с 
продолжительностью приступов 12–72 ч. В связи с большой 
распространённостью народов, подверженных ССЛ, по все-
му миру любой врач может встретиться с этой нозологией и, 
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в связи с отсутствием специфической клинической симпто-
матики, пропустить её. Данный клинический случай демон-
стрирует возможное течение приступа ССЛ и его осложнения.

Описание клинического случая. Девочка, 13 лет, экстрен-
но поступила в инфекционное отделение ДГКБ № 9 им. Г.Н. Спе-
ранского в связи с многократной рвотой до 8 раз в сутки (со слов 
пациентки, рвота пищей, съеденной более суток назад), жидким 
стулом и повышенной температурой тела, продолжительность 
данного состояния более недели. Из анамнеза известно, что ССЛ 
была диагностирована в возрасте 5 лет, дебютировала абдоми-
нальным болевым синдром. В возрасте 8 лет больная была про-
оперирована по поводу аппендицита, получает постоянную те-
рапию колхицином 1 мг/сут. Около 2 мес назад снова появились 
периодические боли в животе. Текущее состояние связывает с 
погрешностью в диете. В приёмном отделении на основании 
клинической картины и лабораторной диагностики (С-реактив-
ный белок — 141 мг/л, лейкоцитоз — 14,25 × 109, нейтрофилы 
83%) был предположен инфекционный гастрит. После осмотра 
хирурга и проведения обзорной рентгенографии ребёнок переве-
дён в хирургическое отделение с диагнозом «кишечная непрохо-
димость». Далее проведено оперативное лечение, в ходе которо-
го визуализированы множественные штранги. Они представляли 
собой короткие и плотные жгуты из рубцовой ткани, тянущие-
ся от кишки к корню брыжейки, что явилось причиной непро-
ходимости. Послеоперационный диагноз: поздняя спаечная ки-
шечная непроходимость.

Заключение. Опираясь на высокую воспалительную актив-
ность в анализах крови, можно полагать, что прошедшее со-
стояние девочки могло быть приступом ССЛ, осложнившим-
ся кишечной непроходимостью. После выписки из стационара 
необходима консультация со специалистом по данному забо-
леванию для коррекции дозы колхицина. 

* * *

МУКОВИСЦИДОЗ У БЛИЗНЕЦОВ: РАЗЛИЧНЫЙ 
ФЕНОТИП ПРИ ОДИНАКОВОМ ГЕНОТИПЕ

Красновидова А.Е., Махмудова С.Н.
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д.м.н., проф. О.И. Симонова 
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(Сеченовский Университет), Москва, Россия 
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Актуальность. Корреляции между генотипом муковисци-
доза (МВ) и тяжестью заболевания варьируют в зависимости 
от поражённых органов и максимальны в отношении панкре-
атического статуса. Тяжёлые мутации I–III классов приводят 
к панкреатической недостаточности, а мутации IV–V классов 
ассоциированы с лёгким течением МВ и нормальным пан-
креатическим фенотипом. При этом мягкие мутации домини-
руют над тяжёлыми. Значимые корреляции между генотипом 
МВ и лёгочным фенотипом не установлены, однако известно, 
что больные МВ с панкреатической недостаточностью обычно 
имеют более тяжёлые респираторные поражения. При опре-
делении взаимосвязей генотипа и фенотипа особое значение 
представляют близнецы, в том числе дизиготные, имеющие 

идентичный нуклеотидный вариант, 50% совпадение на гене-
тическом уровне и схожее пре- и постнатальное окружение.

Описание клинического случая. Две девочки А. и Б., 
дизиготные близнецы 15 лет с диагнозом МВ, наблюдаются в 
пульмонологическом отделении с 2019 г. Дебют заболевания 
в 3 года с повторных бронхитов и пневмоний, диагноз под-
тверждён положительной потовой пробой. В дальнейшем бы-
ли обнаружены 1 тяжёлая и 1 мягкая мутации [F508del/c.3718-
2477C > T] в гене трансмембранного регулятора МВ. Несмо-
тря на высокий риск перекрёстного инфицирования, разница 
в первичном высеве Pseudomonas aeruginosa составила 1 год 
8 мес, при этом высев мукоидной формы, устойчивой к анти-
биотикам, отмечается только у девочки А. У неё же— хрони-
ческий высев Achromobacter xylosoxidans, у девочки Б. — од-
нократный. Частота обострений у девочки А. в 2 раза больше, 
чем у её сестры. Клинически отмечается значительная разни-
ца в физическом развитии (А.: SDS роста –1,17; Б.: SDS роста 
0,65) и нутритивном статусе (А.: SDS ИМТ 0,45; Б.: SDS ИМТ 
2,72). Выявлены различные формы нарушений углеводного 
обмена: у девочки А. — неопределённая гликемия, у девоч-
ки Б. — нарушение толерантности к глюкозе. Развитие тяжё-
лой панкреатической недостаточности по уровню фекальной 
эластазы отмечается у девочки А. (≤ 50 мкг/г), у девочки Б. 
функция сохранна (341 мкг/г), что противоречит общеизвест-
ным принципам генотип-фенотипической корреляции при МВ.

Заключение. Несмотря на одинаковый генотип и сходство 
условий среды, фенотип у близнецов с МВ характеризуется 
широкой клинической вариабельностью и требует различно-
го терапевтического подхода. Для выяснения причин его ге-
терогенности необходимы исследования с участием сибсов с 
МВ и оценкой влияния экологических и вторичных генети-
ческих (гены-модификаторы) факторов на фенотипические 
проявления болезни.

* * *
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ВЫЗВАННЫЙ E. СOLI, НА ФОНЕ 
ГЕНЕРАЛИЗОВАННОЙ ВНУТРИУТРОБНОЙ 
ИНФЕКЦИИ 

Криволапова В.В.
Научный руководитель:  
д.м.н., доцент Е.Г. Новопольцева 
Приволжский исследовательский медицинский 
университет Минздрава России, Нижний Новгород, Россия

Ключевые слова: новорождённые, менингоэнцефалит, 
диагностика

Актуальность. Среди инфекционных заболеваний цен-
тральной нервной системы новорождённых одно из лидирую-
щих мест занимают менингиты и менингоэнцефалиты, вы-
званные грамотрицательной флорой, что определяет тяжесть 
течения и прогноз заболевания.

Описание клинического случая. Ребёнок Т. поступил 
в отделение на 26-е сутки жизни. Из анамнеза известно, что 
ребёнок от 3-х родов в срок 34 нед на фоне фебрильной ли-
хорадки. Состояние при рождении тяжёлое. По данным ней-
росонографии на 8-е сутки жизни выявлено внутрижелудоч-
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ковое кровоизлияние (ВЖК) IV степени билатерально. По 
данным компьютерной томографии — картина гипоксиче-
ски-ишемического поражения головного мозга в виде лей-
комаляции, внутренней симметричной гидроцефалии, вну-
трижелудочковых лизированных тромбов. При поступлении 
в отделение реанимации и интенсивной терапии: при иссле-
довании крови на стерильность роста не получено, лейкоци-
тоз, уровень С-реактивного белка (СРБ) 30 мг/л. При пере-
воде в отделение «Мать и дитя»: увеличены размеры боль-
шого родничка, расхождение по сагиттальному шву до 3,5 
см, окружность головы 41 см. На 30-е сутки жизни нараста-
ние концентраций СРБ до 293 мг/л и прокальцитонина до  
4,01 мкг/л, в общем анализе ликвора цитоз 3350 клеток; при 
бактериологическом исследовании ликвора выявлена E. сoli. 
Ребёнку выставлен основной диагноз: Тяжёлые перинаталь-
ные поражения центральной нервной системы смешанного 
генеза: ВЖК 4 ст.; генерализованная внутриутробная инфек-
ция: вторичный менингоэнцефалит. Назначена антибакте-
риальная терапия: меропенем 100 мг 3 раза в сутки и ами-
кацин 20 мг 2 раза в сутки. Несмотря на комплексную тера-
пию в общем анализе ликвора отмечено нарастание цитоза 
до 10 500 клеток. На 37-е сутки жизни при бактериологиче-
ском исследовании ликвора была вновь обнаружена E. сoli., 
положительная динамика достигнута к 44-м суткам жизни: 
бактериологические исследования отрицательные, уров-
ни СРБ — 31 мг/л, прокальцитонина — 0,253 мкг/л. Прове-
дённая компьютерная томография головного мозга выявила 
формирование абсцессов головного мозга затылочной доли 
справа. Через 10 дней при МРТ головного мозга определе-
ны диффузная мультикистозная энцефаломаляция больших 
полушарий головного мозга, внутренняя гидроцефалия и 
абсцесс правой затылочной доли. Для дальнейшего лечения 
ребёнок был переведён в нейрохирургическое отделение. 

Заключение. Этот клинический случай демонстрирует тя-
жёлое течение менингоэнцефалита, вызванного грамотрица-
тельной флорой, который нередко сопровождается развитием 
абсцесса головного мозга, с тяжёлыми последствиями в ви-
де гидроцефалии, мультикистозной энцефаломаляции даже 
на фоне проведения адекватной антибактериальной терапии. 

* * *

АХОНДРОПЛАЗИЯ У НОВОРОЖДЁННОГО 
РЕБЁНКА

Куанышпаева Г.Д., Сартаева Л.Е.
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент С.Т. Кизатова 
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: ахондроплазия, ризомелия, 
диагностика

Актуальность. Ахондроплазия — редкое наследственное 
заболевание, которое проявляется патологией скелета. Мута-
ция в гене FGFR3, которая приводит к ахондроплазии, нару-
шает рост костей таким образом, что у ребёнка с нормальным 
интеллектом и без серьёзных форм патологии внутренних ор-
ганов формируются укороченные конечности.

Описание клинического случая. Мальчик Д., от мате-
ри 30 лет, от 2-й беременности, 2-х самопроизвольных родов 
в 38 нед. Течение беременности: рвота беременных средней 
степени, анемия средней степени тяжести, хронический но-
ситель антител цитомегаловирусной инфекции. При проведе-
нии фетальной УЗИ на 35-й неделе беременности был диагно-
стирован врождённый порок развития костно-суставной си-
стемы: ризомелия, многоводие. Ребёнок родился с массой тела 
3994 г, длина тела 54 см, оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. 
Cостояние при рождении относительно удовлетворительное. 
Крик громкий. Объективно выявлены диспропорциональное 
телосложение, седловидная переносица, высокое нёбо, корот-
кий нос, гипоплазия средней части лица, короткая шея, шей-
ная складка, низко расположенные большие ушные раковины, 
широкая бочкообразная грудная клетка, кисти широкие и ко-
роткие, брахидактилия и изодактилия, пальцы расположены 
в виде трезубца, укорочение нижних и верхних конечностей 
за счёт проксимальных отделов. Предварительный диагноз: 
врождённый порок развития костно-суставной системы, ризо-
мелия. На 2-е сутки жизни был осмотрен генетиком для уточ-
нения диагноза. Пробанд — мальчик. Наличие врождённой и 
наследственной патологии среди родственников: у отца про-
банда, а также у сибса пробанда — ахондроплазия. Пробанд 
2-й ребёнок в семье, родился в возрасте родителей: мамы — 
30 лет, отца — 34 год. Сибс пробанда: брат — 10 лет. Заклю-
чение: Q77.4 Ахондроплазия. Аутосомно-доминантный тип 
наследования. Рекомендовано: дообследование, лечение и на-
блюдение у профильных специалистов-ортопеда, невропатоло-
га — по месту жительства. Повторная консультация генетика в 
3 мес жизни. В плане проведение молекулярно-генетического 
исследования — поиск частых мутаций в гене FGFR3. На 6-й 
день жизни, учитывая удовлетворительное состояние ребёнка, 
грудь сосал активно, не срыгивал, был выписан.

Заключение. Пренатальная диагностика ахондродисплазии 
до 20-й недели гестации возможна только при молекулярном 
тестировании ДНК плода. Обычно постановка диагноза не вы-
зывает затруднений из-за выраженных отклонений во внеш-
ности, характерных для заболевания, а также замедления ро-
ста. Дополнительные методы исследования позволяют уточ-
нить характер патологии. Основным методом подтверждения 
диагноза является определение при генетическом обследова-
нии мутации гена FGFR3, картированного в локусе 4p16.3.

* * *

САМОЛЕЧЕНИЕ ПРИ ОСТРЫХ РЕСПИРАТОРНЫХ 
ИНФЕКЦИЯХ У ДЕТЕЙ

Курочкина Т.Ю., Разуваева Ю.Ю.
Научный руководитель:  
д.м.н., доцент В.С. Леднева
Воронежский государственный медицинский университет 
им. Н.Н. Бурденко Минздрава России, Воронеж, Россия

Ключевые слова: дети, острые респираторные 
инфекции, самолечение

Актуальность. В сезон повышенной заболеваемости 
острыми респираторными инфекциями (ОРВИ) большин-
ство родителей занимаются самолечением своих детей, что 



Russian pediatric journal (Russian journal). 2023; 26. Supplement 1
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2023-26-S1

«SPERANSKY READINGS-2023» (MOSCOW, 15 MARCH 2023)  
28

является огромной проблемой. Ряд терапевтических воздей-
ствий может быть направлен на профилактику некоторых ос-
ложнений, которые могут возникнуть вследствие как самого 
заболевания, так и лечения.

Цель: определить причины самолечения и удовлетворён-
ность родителей применением лекарственных средств при са-
мостоятельной терапии ОРВИ у детей.

Материалы и методы. Проведено анонимное анкетиро-
вание 200 матерей детей от 1 года до 14 лет в детских поли-
клиниках города. В анализ не включались родители детей с 
хроническими формами патологии, а также родители с меди-
цинским образованием. Все данные были обработаны с помо-
щью программы «Statistica v.10» («StatSoft Inc.»).

Результаты. Установлено, что 100 (65%) матерей зани-
маются самолечением, это не зависит от числа детей, дохо-
да семьи, образования родителей. Чаще всего используются 
жаропонижающие препараты (95%), деконгестанты (65%), 
муколитики (60%), антигистаминные (53%), энтеросорбен-
ты (45%), иммуномодуляторы (25%), антибиотики (15%).  
По предыдущим назначениям врача препараты использова-
лись в 85% случаев, по рекомендации фармацевта — в 8%, 
по совету знакомых — в 7%. Причины самолечения объясня-
ются сходством симптомов с ранее перенесёнными заболе-
ваниями, невозможностью обращения в поликлинику и лёг-
ким течением инфекции. По данным опроса, 53% мам удов-
летворены результатами самолечения, остальные не достигли 
ожидаемого эффекта.

Заключение. Самолечением детей при ОРВИ занимаются 
более 60% матерей. При этом используется большой спектр 
лекарственных средств, в том числе антибактериальные пре-
параты. При этом родители понимают, что назначение врачом 
оптимальной этиотропной, симптоматической и патогенети-
ческой терапии при ОРВИ у детей способствует уменьшению 
выраженности симптомов, улучшению состоянию пациентов 
и ускорению их выздоровления. 

* * *

ПОСТИНФЕКЦИОННЫЙ АСТЕНИЧЕСКИЙ 
СИНДРОМ У ДЕТЕЙ

Лелецкая А.В., Разуваева Ю.Ю.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. Л.В. Ульянова 
Воронежский государственный медицинский университет 
им. Н.Н. Бурденко Минздрава России, Воронеж, Россия

Ключевые слова: дети, астенические состояния, 
диагностика

Актуальность. Постинфекционные астенические состо-
яния (ПАС) возникают в результате перенесённой патологии 
инфекционного генеза. Начальные признаки появляются в те-
чение 1–2 нед после инфекционного заболевания и могут со-
храняться до 3 мес, сопровождаются снижением физической 
и психической активности. Дети дошкольного и школьного 
возраста, как правило, имеют гладкое течение астении вслед-
ствие высокого компенсационного потенциала. Дети более 
старшего возраста имеют картину декомпенсации состояния 
и требуют особого подхода к терапии.

Цель: определить проявления ПАС у детей после пере-
несённого гриппа.

Материалы и методы. На базе медицинского центра 
«Здоровый ребёнок» было проведён анализ 50 амбулаторных 
карт детей в возрасте 7–17 лет, перенёсших грипп в период 
эпидемического сезона с ноября по декабрь 2022 г. Стати-
стический анализ данных проводился с использованием не-
параметрических методов.

Результаты. По полу больные распределились следую-
щим образом: 64% составили девочки, 36% — мальчики. По-
лучали этиотропную терапию (осельтамивир) 52% пациен-
тов. Из всех наблюдавшихся больных 48% детей имели ПАС 
(из них 36% детей не получали этиотропную терапию. У всех 
детей ПАС проявился в течение первых 10 дней от начала за-
болевания и длился в среднем 5 [4; 5,25] дней. У 36% детей с 
ПАС преобладала повышенная утомляемость, усиливающая-
ся после физической нагрузки, головные боли были у 16% де-
тей, мышечные боли — у 14%, нарушения сна — у 10%, вре-
менные трудности в обучении — у 6%, субфебрилитет — у 
4%, ощущение перебоев в области сердца — у 2%.

Заключение. Астеновегетативный синдром после пере-
несенного гриппа чаще встречается у пациентов, которые не 
находились на этиотропной терапии, он возникает в первые 
10 дней после перенесённого заболевания и длится в сред-
нем 5 дней. Самыми частыми проявлениями являются утом-
ляемость, мышечные и головные боли. ПАС не представляет 
критической опасности для жизни ребёнка, но существенно 
снижает качество его жизни. ПАС является важной клиниче-
ской разновидностью функциональных соматогенных рас-
стройств в практике врача-педиатра на амбулаторном этапе и 
требует своевременной диагностики и индивидуального под-
хода в лечении каждого ребёнка.

* * *

ОПТИМИЗАЦИЯ ПРИМЕНЕНИЯ 
АНТИБАКТЕРИАЛЬНЫХ ПРЕПАРАТОВ  
ПРИ РЕСПИРАТОРНЫХ ИНФЕКЦИЯХ У ДЕТЕЙ  
В АМБУЛАТОРНОЙ ПРАКТИКЕ
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Актуальность. Острые респираторные инфекции (ОРИ) 
относятся к числу распространённых заболеваний детского 
возраста и служат основной причиной обращения за медицин-
ской помощью. Важной частью фармакотерапии этих форм 
патологии является адекватное применение антибактериаль-
ных препаратов. Учитывая, что преобладающее большинство 
респираторных инфекций (80–90%) имеют вирусную этиоло-
гию, назначение антибактериальной терапии (АБТ) оправдано 
в редких случаях: если вероятность бактериального процесса 
высока по данным клинического осмотра и лабораторного об-
следования. Нерациональное применение АБТ обусловливает 
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рост резистентности патогенных микроорганизмов, происхо-
дит нарушение саногенеза, повышается частота лекарствен-
ной устойчивости.

Цель: оптимизация АБТ при респираторных инфекциях 
у детей в амбулаторных условиях.

Материалы и методы. При анализе частоты диагности-
ки нозологических форм ОРИ у детей педиатрами на амбу-
латорном этапе выявлено, что часто выставляются диагнозы: 
ринофарингит, трахеит, отит, тонзиллофарингит, бронхит. Из-
вестно, что бета-гемолитический стрептококк группы А (пио-
генный стрептококк, S. pyogenes) — грамположительный, не-
спорообразующий микроорганизм — возбудитель тонзилло-
фарингита, при выделении которого показана антимикробная 
терапия, причём целью назначения АБТ является устранение 
симптомов и эрадикация возбудителя из ротоглотки, а также 
профилактика возникновения поздних иммуноопосредован-
ных осложнений (ревматической лихорадки и острого гло-
мерулонефрита). 

Результаты. Нами выявлено, что назначение АБТ врача-
ми осуществлялось при следующих клинических симптомах: 
сохранение субфебрильной температуры тела более 3 дней, 
отит, гиперемия миндалин, наличие единичных мелкопузыр-
чатых хрипов в лёгких. При оценке пути введения АБТ выяв-
лено, что часто терапия назначалась перорально, средняя про-
должительность курса лечения составила 5–7 дней. Чрезмер-
ная активная АБТ во многих случаях неосложнённых ОРИ 
способствует формированию региональной резистентности 
респираторных патогенов.

Заключение. При назначении АБТ участковый педиатр 
должен руководствоваться современными данными о чувст-
вительности возбудителей инфекций к антибактериальным 
препаратам.

* * *

АНОМАЛЬНОЕ ОТХОЖДЕНИЕ ЛЕВОЙ 
КОРОНАРНОЙ АРТЕРИИ — ОБРАТИМАЯ 
ПРИЧИНА ДИЛАТАЦИОННОЙ КАРДИОМИОПАТИИ 
У ДЕТЕЙ
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Актуальность. Вопросы дифференциальной диагностики 
и лечения врождённых пороков сердца (ВПС) и кардиомио-
патий (КМП) у детей остаются сложными в связи со схожи-
ми симптомами застойной хронической сердечной недоста-
точности (ХСН) и желудочковыми аритмиями.

Описание клинического случая. Девочка, 12 мес жиз-
ни, поступила в кардиологическое отделение в тяжёлом со-
стоянии, обусловленном симптомами ХСН. Выявлено повы-

шение содержания натрий-уретического пептида (NT-proB-
NP) до 3820 пг/мл; по данным электрокардиографии (ЭКГ): 
выраженные нарушения реполяризации с признаками ишемии 
миокарда переднебоковой стенки левого желудочка (ЛЖ); по 
данным эхокардиографии (ЭхоКГ): выраженная дилатация 
левых отделов сердца (конечно-диастолический размер ЛЖ 
Z-score 3,96, левого предсердия Z-score 4,09), фиброз головок 
папиллярных мышц митрального клапана, фракция выброса 
(ФВ) ЛЖ 20%. Проведена КТ-ангиография: выявлено отхож-
дение левой коронарной артерии (ЛКА) от ствола лёгочной 
артерии. Диагноз дилатационной КМП (ДКМП) исключен, 
девочке проведена операция в объёме реимплантации ЛКА. 
В связи с длительно сохраняющейся (8 мес после операции) 
умеренной левой кардиомегалией выявлена низкая ФВ ЛЖ 
(30–45%). При секвенировании экзома данных за генетически 
обусловленные КМП не получено. Через 2 года после опера-
ции отмечена нормализация ЭхоКГ-параметров сердца. Учи-
тывая отсутствие патогенных вариантов генов, ответственных 
за КМП, начата отмена терапии ХСН. Через 3 года после опе-
рации на ЭхоКГ ЛКА проходима, морфофункциональные па-
раметры сердца в норме, уровень NT-proBNP незначительно 
повышен (286,9 пг/мл).

Заключение. Аномальное отхождение ЛКА (АОЛКА) от 
лёгочной артерии относится к редким, трудно диагностируе-
мым ВПС. Клинически АОЛКА может протекать бессимптом-
но и проявиться внезапной сердечной смертью вследствие 
инфаркта миокарда или скрываться под «маской» ДКМП — 
застойная ХСН, желудочковые аритмии. В представленном 
клиническом случае отмечено длительное восстановление 
морфофункциональных параметров сердца в связи с поздней 
диагностикой порока. Наличие зубцов Q в отведениях I, aVL, 
V5 и V6 на ЭКГ является дифференциально-диагностическим 
отличием АОЛКА от ДКМП. В связи с возможностью хирур-
гической коррекции АОЛКА дифференциальная диагностика 
при ДКМП является прогностически значимой и определяет 
качество жизни пациента. Очевидно, что в первые 6 мес жиз-
ни целесообразно проведение ЭхоКГ с определением распо-
ложения и кровотока коронарных артерий.

* * *

УСПЕШНОЕ ПРИМЕНЕНИЕ ЗАМЕСТИТЕЛЬНОЙ 
ФЕРМЕНТНОЙ ТЕРАПИИ У РЕБЁНКА С 
ДЕФИЦИТОМ ЛИЗОСОМНОЙ КИСЛОЙ ЛИПАЗЫ
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Актуальность. Дефицит лизосомной кислой липазы 
(ДЛКЛ) — прогрессирующее системное заболевание, приво-
дящее к массивному отложению липидов. Единственный ва-
риант патогенетического лечения — проведение заместитель-
ной ферментной терапии (ЗФТ). Ввиду редкости патологии 
до настоящего времени продолжает сохраняться её гиподиа-
гностика, в связи с чем весьма важным является повышение 
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информированности специалистов относительно возможных 
исходов ДЛКЛ и успешного опыта проведения своевремен-
но назначенной ЗФТ.

Описание клинического случая. Ребёнок от 1-й беремен-
ности, 1-х срочных родов. Семейный анамнез отягощён по сер-
дечно-сосудистой патологии (отец и дед по линии отца умерли 
в возрасте 50 лет от острой сердечной недостаточности). В те-
чение первых 12 мес жизни ребёнок наблюдался участковым 
педиатром в связи с атопическим дерматитом, бронхиальной 
астмой, пищевой аллергией. Со слов матери, у ребёнка с 11 мес 
отмечалось повышение активности аланинаминотрансферазы 
до 250 МЕ/л и содержания холестерина до 6,5 ммоль/л в сыво-
ротке крови. В возрасте 1 год 2 мес при ультразвуковом иссле-
довании органов брюшной полости была выявлена гепатоме-
галия. Углублённое обследование не проводилось. В 6 лет при 
гепатосцинтиграфии были определены увеличение размеров и 
диффузные изменения печени, спленомегалия, признаки пор-
тальной гипертензии. В 12 лет самостоятельно прошли обсле-
дование в зарубежной клинике. Синдром цитолиза и дислипи-
демия сохранялись. Фиброэластометрия печени: стадия F2–F3 
по шкале METAVIR (умеренный–выраженный фиброз). Выпол-
нена биопсия печени — микровезикулярный стеатоз, наруше-
ния обмена веществ. Выявлено снижение активности лизосом-
ной кислой липазы в крови — 0,010 нМ/ч/пятно (норма > 0,16). 
Молекулярно-генетическое исследование: в гене LIPA в интро-
не 1 выявлена однонуклеотидная замена c.-3A > G, в экзоне 8 
выявлена однонуклеотидная замена c.894G > A, что подтвер-
дило наличие у ребёнка ДЛКЛ. В 13 лет госпитализирован в 
федеральный центр, назначена ЗФТ, проведены 2 инфузии пре-
парата себелипаза альфа. Отмечена положительная динамика: 
фиброэластометрия печени — стадия F1 (слабый фиброз), нор-
мализация активности аланинаминотрансферазы (20,91 МЕ/л), 
аспартатаминотрансферазы (25,56 МЕ/л) и уровня холестери-
на (3,06 ммоль/л).

Заключение. Установлена эффективность проводимой ЗФТ 
у ребёнка с ДЛКЛ. Ранняя верификация диагноза имеет осно-
вополагающее значение для назначения патогенетической те-
рапии и профилактики риска жизнеугрожающих осложнений.

* * *
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Актуальность Синдром Альпорта (СА) — неиммунная 
гломерулопатия, обусловленная мутацией генов, кодирую-
щих коллаген IV типа, проявляющаяся гематурией и/или про-
теинурией, прогрессирующим снижением почечных функций 
и часто сочетающаяся с патологией слуха и зрения. Трудно-
сти диагностики и развивающаяся при СА прогрессирующая 
нефропатия определяют актуальность клинического случая.

Описание клинического случая. Мальчик, 10 лет, впер-
вые обследован по поводу рецидивирующей гематурии в воз-
расте 7 лет (гематурия была зафиксирована с 3,5 лет). У ре-
бёнка наследственность отягощена по материнской линии: 
дедушка мамы и его два брата наблюдались с диагнозом «хро-
нический гломерулонефрит» (умерли в возрасте до 30 лет от 
хронической почечной недостаточности), мать наблюдает-
ся с диагнозом «хронический гломерулонефрит, гематуриче-
ская форма».

По данным обследования в отделении нефрологии  
ДГКБ № 9 им. Г.Н. Сперанского в ноябре 2019 г. в возрас-
те 7 лет у ребёнка отсутствовали экстраренальные прояв-
ления, клинический анализ крови в норме, в общем анали-
зе мочи: белок — 0,22 г/л, эритроциты — 49 в поле зрения. 
Азотовыделительная и фильтрационная функции почек в 
норме: креатинин — 37,19 мкмоль/л, скорость клубочковой 
фильтрации, рассчитанная по формуле Шварца (модифи-
кация Bedside; рСКФ) — 126 мл/мин/1,73 м2. Микроальбу-
мин/креатининовый коэффициент — 83 мг/г. Суточная поте-
ря белка — 0,11 г/сут. Консультирован офтальмологом: ан-
гиопатия сетчатки. Аудиограмма — слух в норме. Выписан 
с диагнозом: гломерулонефрит, гематурическая форма. На-
следственный нефрит (?). В апреле 2020 г. было проведено 
полное экзомное секвенирование, по данным которого у ре-
бёнка обнаружена мутация в гемизиготном состоянии в ге-
не COL4A5, связанным с развитием наследственного заболе-
вания — CA с Х-сцепленным доминантным типом наследо-
вания. Ребёнок был консультирован генетиком. Заключение: 
СА. Наблюдается нефрологом с диагнозом СА, хроническая 
болезнь почек 1 стадии. Получает нефропротективную те-
рапию (эналаприл). В анализах мочи — рецидивирующая 
гематурия, протеинурия. Последняя госпитализация в от-
деление нефрологии в мае 2022 г. При обследовании: арте-
риальное давление в норме, отёков нет. Азотовыделитель-
ная и фильтрационная функции почек сохранны (рСКФ — 
122,8 мл/мин/1,73 м2). Суточная протеинурия — 0,93 г/сут, 
микроальбумин/креатининовый коэффициент — 72,16 мг/г. 
Рекомендовано продолжить нефропротективную терапию, 
обеспечить наблюдение нефролога.

Заключение. В данном клиническом случае диагноз СА 
был поставлен на основании характерных изменений в анали-
зах мочи, данных отягощённого семейного анамнеза, резуль-
татов молекулярно-генетического исследования. Ребёнку по-
казано дальнейшее динамическое наблюдение.

* * *
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СОСТОЯНИЕ ГЕМОДИНАМИКИ  
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ПРИ АНЕСТЕЗИИ СЕВОФЛУРАНОМ  
ПРИ ОФТАЛЬМОЛОГИЧЕСКИХ ОПЕРАЦИЯХ  
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Актуальность. При анестезиологическом обеспечении 
офтальмологических операций у детей активно используются 
комбинированные способы анестезии на основе севофлурана. 

Цель: определить эффективность комбинированной се-
вофлурановой анестезии при офтальмологических операци-
ях у детей. 

Материалы и методы. Для обеспечения анестезии у  
36 детей при офтальмологических операциях была исполь-
зована комбинация севофлурана с фентанилом. После пре-
медикации начинали ингаляцию севофлурана с 3–4 об%, 
внутривенно вводили фентанил (0,008 мг/кг), поддержива-
ли анестезию ингаляцией севофлурана (1,0–1,6 об%). Ана-
лиз эффективности анестезии осуществляли по данным мо-
ниторинга основных гемодинамических (ЭхоКГ) и респи-
раторных показателей. 

Результаты. Установлено, что применение ингаляций 
севофлурана и наркотического аналгетика фентанила при 
офтальмохирургических операциях у детей характеризует-
ся гладким клиническим течением анестезии, относительной 
стабильностью гемодинамических параметров и снижением 
внутриглазного давления (ВГД) на 13,4%. Одним из условий 
проведения данной анестезии является поддержание ВГД на 
низких цифрах, что достаточно чётко соблюдалось нами в те-
чение наркоза. В зависимости от сложности операции тече-
ние анестезии поддерживалось севофлураном в воздушной 
смеси с кислородом до 1,4 об%. При этом показатели сату-
рации кислорода находились в пределах 97–99% в течение 
всего периода анестезии. Подачу севофлурана завершали за  
12–15 мин до окончания хирургических манипуляций с пере-
водом пациентов на подачу 40% О2. Послеоперационный пе-
риод характеризовался ранним пробуждением (6,2 ± 0,8 мин) 
пациентов, без признаков гипотонии, послеоперационной рво-
ты и тошноты. Сознание возвращалось на 17,2 ± 1,1 мин с вос-
становлением рефлексов. 

Заключение. Комбинированная анестезия с применени-
ем в качестве основного компонента севофлурана обеспечи-
вает стабильность гемодинамических показателей и непод-
вижность глаза при сохранении низкого ВГД, что является 
методом выбора при офтальмологических операциях у детей.

* * *

ГЕМОДИНАМИЧЕСКИЕ ИЗМЕНЕНИЯ В ПЕРИОД 
ИНДУКЦИИ В НАРКОЗ ПРИ ОБЕСПЕЧЕНИИ 
УРОЛОГИЧЕСКИХ ОПЕРАЦИЙ У ДЕТЕЙ
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Актуальность. Заболевания мочевой системы являются 
распространёнными формами патологии у детей независимо 
от возраста. Ответственным этапом анестезиологического обе-
спечения является период индукции в наркоз, который требу-
ет контроля центральной гемодинамики и вегетативных сдви-
гов и создаёт условия для гладкого течения последующих эта-
пов анестезии в условиях проведения урологических операций 
у детей. Эффективное обезболивание способствует ранней ре-
абилитации больного, снижает частоту возникновения после-
операционных осложнений и хронических болевых синдромов.

Цель: определить эффективность анестезии с применени-
ем пропофола и фентанила в сочетании с севофлураном при 
урологических операциях у детей.

Материал и методы. Обследовано 32 ребёнка в возрасте 
3–14 лет, которым были проведены оперативные вмешатель-
ства при мочекаменной болезни, уретерогидронефрозе, анома-
лиях развития мочевыводящих путей. Больные были распре-
делены на 2 группы. У больных 1-й группы индукция в нар-
коз осуществлялась применением пропофола (1%; 1,5 мг/кг) 
и фентанила (0,05%; 2,5 мкг/кг), для поддержания анестезии 
использовали ингаляционный анестетик севофлуран 1 об%. 
У детей 2-й группы индукция в наркоз осуществлялась ис-
пользованием пропофола 3,0 мг/кг и 5% кетамина в дозе 5 мг/
кг внутривенно. При этом анализировали клиническое тече-
ние анестезии, определяли изменения уровней артериально-
го давления (АД) и сатурации кислорода. На всех этапах ане-
стезиологического обеспечения урологических операций мо-
ниторировали состояния центральной гемодинамики (ЭхоКГ) 
и вегетативного баланса методом кардиоинтервалографии.

Результаты. Установлено, что показатели гемодинамики 
у детей 1-й группы характеризовались лабильностью с повы-
шением уровней систолического АД — на 11%; диастоличе-
ского АД — на 13% по сравнению с данными у детей 2-й груп-
пы. У больных 1-й группы отмечено повышение сердечного 
индекса на 8%; уменьшение общего периферического сопро-
тивления сосудов — на 14%. Течение основного этапа нар-
коза у больных 1-й группы характеризовалось уменьшением 
систолического АД, купированным проведением гемодилю-
ции. Данное состояние было выявлено при продолжительном 
течении операции и её травматичности. У больных 1-й груп-
пы наблюдалось большее повышение симпатической актив-
ности ритма сердца, выход из состояния наркоза характери-
зовался ранним пробуждением.

Заключение. Пропофол в сочетании с субнаркотическими 
дозами фентанила и севофлурана может являться препаратом 
выбора для индукции в наркоз и усиления анестезиологиче-
ской защиты при урологических операциях у детей. Установ-
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ленные нами изменения показателей ЭхоКГ и кардиоинтерва-
лографии свидетельствуют об обеспечении эффективной ане-
стезии с сохранением гемодинамической стабильности при 
умеренной стимуляции симпатической активности.

* * *

ГЕМОЛИТИКО-УРЕМИЧЕСКИЙ СИНДРОМ, 
РАЗВИВШИЙСЯ ВСЛЕДСТВИЕ ИНФЕКЦИИ, 
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Актуальность. Гемолитико-уремический синдром (ГУС), 
ассоциированный со Streptococcus pneumoniae, — редкое за-
болевание, которое встречается в 5–10% случаев ГУС в дет-
ском возрасте. Пневмонии и менингиты относятся к основным 
заболеваниям, которые могут осложняться St. pneumoniae-ас-
социированным ГУС. 

Описание клинического случая. Ребёнок, 1 год, поступил 
в стационар на 6-й день заболевания, с жалобами на не купиру-
емую лихорадку, кашель, выраженную вялость. Амбулаторно 
получал антибактериальную терапию, ингаляции, симптомати-
ческую терапию. При поступлении диагностирована сепсис-ин-
дуцированная полиорганная недостаточность (дыхательная, сер-
дечно-сосудистая, почечная, печёночная, коагулопатия) на фоне 
острой деструктивной внебольничной пневмонии (Streptococcus 
pneumoniae, подтверждено молекулярно-генетическим иссле-
дованием плеврального выпота (ДНК Streptococcus pneumoniae 
+++ и гемокультуры ДНК Streptococcus pneumoniae +).  
За время госпитализации у ребёнка диагностировано острое 
повреждение почек (ОПП), KDIGO 3 ст (максимальный уро-
вень креатинина 213 мкмоль/л, анурия, отсутствие кровотока 
в почках — тромбоз почечных вен исключён по данным УЗИ), 
обращает на себя внимание анемия 74 г/л, эритропения 2,63, 
тромбоцитопения до 15,6, единичные шизоциты при поступле-
нии, активность лактатдегидрогеназы — 6820 ЕД/л, содержа-
ние гаптоглобина в норме — 0,52 г/л, D-димера — 13 тыс., уро-
вень С3 и С4 в норме, положительная прямая проба Кумбса. Та-
ким образом, с учётом подтверждённого высева Streptococcus 
pneumoniae, ОПП с анурией, микроангиопатической гемолити-
ческой анемией, тромбоцитопенией, повышением активности 
лактатдегидрогеназы, положительной прямой пробой Кумб-
са у ребёнка можно диагностировать развитие ГУС, развива-
ющийся вследствие инфекционного заболевания, вызванного 
Streptococcus pneumoniae.

Заключение. Течение ГУС, ассоциированного со St. 
pneumoniae, требует более длительного проведения замести-
тельной почечной терапии, чем при типичном ГУС, и связа-
но с тяжестью основного заболевания.

* * *

ОСЛОЖНЁННАЯ ЖЕЛЧНОКАМЕННАЯ БОЛЕЗНЬ 
У ПОДРОСТКА С ОЖИРЕНИЕМ НА ФОНЕ 
РЕЗКОГО СНИЖЕНИЯ ВЕСА 

Марчук А.И. 
Научный руководитель:  
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(Сеченовский Университет), Москва, Россия 
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Актуальность. Избыточная масса тела у детей — од-
на из значимых проблем современного здравоохранения. 
По мере увеличения распространённости ожирения растёт 
и распространённость связанных с ним заболеваний, одним 
из которых является холелитиаз. Жёлчнокаменная болезнь 
(ЖКБ) — хроническое полиэтиологическое заболевание с ге-
нетической предрасположенностью, при котором образуют-
ся камни в жёлчном пузыре и жёлчных путях. Отягощённая 
наследственность, женский пол, избыточный вес и быстрое 
похудание являются серьёзными факторами риска в разви-
тии этой патологии.

Описание клинического случая. Девочка, 13 лет, по-
ступила в стационар с жалобами на боль в животе, желтуш-
ность кожных покровов и склер; направляющий диагноз: 
острый калькулезный холецистит. В течение нескольких 
месяцев до заболевания самостоятельно соблюдала диету, в 
связи с чем родители отметили резкое похудание. Накану-
не госпитализации диета была нарушена: пациентка употре-
била большое количество острой и жареной пищи. Наслед-
ственный анамнез отягощён по ЖКБ по линии матери. При 
обследовании: желтушность кожи и слизистых, болезнен-
ность в эпигастрии и проекции поджелудочной железы, тем-
но-жёлтая моча, ахоличный кал. В общем анализе крови — 
лейкоцитоз; в биохимическом анализе крови — значитель-
ное повышение активности аланинаминотрансферазы (433 
ЕД/л), аспартатаминотрансферазы (154 ЕД/л), гамма-глу-
тамилтрансферазы (566 ЕД/л), уровней билирубина (пря-
мой — 26,9 мкмоль/л, непрямой — 67,2 мкмоль/л, общий —  
94,1 мкмоль/л), амилазы панкреатической (690 ЕД/л), липа-
зы (755 ЕД/л). При проведении инструментальных исследо-
ваний обнаружены множественные конкременты желчного 
пузыря, признаки гепатомегалии без изменения эхострукту-
ры паренхимы, расширение вирсунгова протока. На основа-
нии имеющихся данных выставлен диагноз: ЖКБ, ослож-
нённая острым билиарным панкреатитом, холестатическим 
гепатитом. Больная консультирована врачом-эндокриноло-
гом, выставлен диагноз: ожирение 1 степени. 

Заключение. Дети с избыточной массой тела и метабо-
лическим синдромом, которые часто сопряжены с расстрой-
ствами пищевого поведения, имеют высокие риски развития 
ЖКБ, особенно при наличии отягощённого наследственно-
го анамнеза по данному заболеванию. Снижение веса долж-
но происходить под контролем многопрофильной группы 
специалистов, с проведением необходимых предваритель-
ных обследований и индивидуально подобранной терапией.  
Профилактика развития ЖКБ у детей с серьёзными фак-
торами риска — важный аспект превентивной медицины 
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и залог предупреждения развития острых состояний и тя-
жёлых осложнений. 

* * *

ТЯЖЁЛЫЙ ИНФЕКЦИОННЫЙ ЭНДОКАРДИТ, 
ОСЛОЖНЁННЫЙ ПАРАВАЛЬВУЛЯРНЫМ 
АБСЦЕССОМ, У РЕБЁНКА С ВПЕРВЫЕ 
ВЫЯВЛЕННЫМИ ВРОЖДЁННЫМИ ПОРОКАМИ 
СЕРДЦА
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Актуальность. Инфекционный эндокардит (ИЭ) — тя-
жёлое инфекционно-воспалительное заболевание эндокар-
да с преимущественным поражением клапанов, опасным ос-
ложнением которого считаются паравальвулярные абсцессы. 
Врождённые пороки сердца (ВПС) являются предраспола-
гающим фактором к развитию ИЭ. Сложность диагностики, 
лечения ИЭ и его осложнений, высокая летальность, а также 
ассоциация с другими заболеваниями определяют актуаль-
ность данной темы.

Описание клинического случая. Девочка П., 12 лет, 
была госпитализирована в Детскую городскую клиническую 
больницу им. З.А. Башляевой в ноябре 2022 г. в связи с тече-
нием атипичной пневмонии (терапия с положительной дина-
микой). В анамнезе — повторные острые респираторные ви-
русные инфекции в течение месяца. Отмечались тахикардия, 
повышение артериального давления до 145/80 мм рт. ст., пан-
систолический шум во всех точках аускультации с проведе-
нием в левую подключичную и межлопаточную области. При 
обследовании были выявлены двустворчатый аортальный кла-
пан, коарктация аорты, открытый аортальный проток, откры-
тое овальное окно, паравальвулярный абсцесс аортального 
клапана с прорывом в левый желудочек, тромб-вегетация в об-
ласти бифуркации лёгочной артерии, вторичная артериальная 
гипертензия. Девочка была переведена в Морозовскую дет-
скую больницу в тяжёлом состоянии в связи с течением ин-
фекционного эндокардита с паравальвулярным абсцессом на 
фоне некорригированных ВПС. В посеве отмечался рост En-
terococcus faecium (полирезистентность), Streptococcus oralis, 
Neisseria flavescens и Klebsiella oxytoca. На фоне инфекцион-
ного процесса возникло острое повреждение почек. Проводи-
лась комплексная антибактериальная, антиагрегантная, анти-
гипертензивная, диуретическая терапия, наблюдалось сниже-
ние воспалительной активности. 07.12.2022 было выполнено 
стентирование коарктации аорты, 16.12.2022 была проведена 
оперативная коррекция ВПС: пластика аортального клапана 
с дренированием абсцесса. Девочка выписана домой в удов-
летворительном состоянии.

Заключение. У девочки с впервые выявленными ВПС на 
фоне перенесённой атипичной пневмонии развился тяжёлый 

ИЭ, осложнённый паравальвулярным абсцессом, тромбом в 
области бифуркации лёгочной артерии и острое повреждение 
почек. Проведена комплексная консервативная и хирургиче-
ская терапия с положительным результатом. Ребёнок нужда-
ется в наблюдении специалистов разного профиля.

* * *

СЛОЖНОСТИ ДИАГНОСТИКИ АУТОИММУННОГО 
ГЕПАТИТА 2-ГО ТИПА

Михайлова Е.А., Гаргалоян М.А., Германов Н.С.
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент Л.Е. Ларина 
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет им. Н.И. Пирогова Минздрава 
России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, аутоиммунный гепатит, 
диагностика 

Актуальность. Аутоиммунный гепатит (АГ) — хрони-
ческое аутоиммунное заболевание печени, характеризующе-
еся наличием аутоантител и повышением уровня гамма-гло-
булинов.

Описание клинического случая. Девочка, 16 лет, по-
ступила в инфекционную клиническую больницу с жалоба-
ми на слабость, желтушность кожных покровов и склер. Дан-
ное заболевание связывала с употреблением алкоголя накануне 
20.11.2022. В связи с повышением трансаминаз, выявленным 
амбулаторно, была направлена на госпитализацию. В ходе об-
следования были исключены вирусные гепатиты, иерсиниоз-
ная и герпесвирусные инфекции. При поступлении состояние 
средней тяжести, печень выступала из-под края реберной ду-
ги на 2 см. Склеры иктеричные. При УЗИ органов брюшной 
полости 05.12.2022 были выявлены признаки диффузных из-
менений паренхимы печени, спленомегалия, наличие жидко-
сти в брюшной полости (500 мл). По данным эластометрии 
печени 19.12.2022 выявлены признаки цирроза печени. При 
эзофагогастродуоденоскопии 22.12.2022 выявлено варикозное 
расширение вен пищевода 1 степени. В общем анализе крови 
02.12.2022 — признаки гипохромной микроцитарной анемии, 
тромбоцитопении, лейкоцитопении. В биохимическом анализе 
крови 03.12.2022: диспротеинемия за счет гамма-глобулинов, 
увеличение общего билирубина за счёт обеих фракций, уве-
личение активности трансаминаз более 10 норм. Анализ коа-
гулограммы 03.12.2022 показал увеличение тромбоцитарного 
времени, уменьшение концентраций фибриногена, протромби-
на. Учитывая неспецифичность симптомов, дифференциаль-
ный диагноз проводился среди хронических форм патологии 
печени: лизосомальные болезни, синдром Бадда–Киари, на-
следственные болезни обмена, болезнь Вильсона–Коновалова,  
аутоиммунный гепатит. Учитывая данные осмотра и УЗИ вы-
ставлен диагноз: синдром Бадда–Киари. Портальная гипертен-
зия. Синдром вторичного гиперспленизма. Цирроз печени, суб-
компенсированный, функциональный класс В по Чайлд–Пью. 
Для профилактики присоединения инфекции назначены цефе-
пим, ванкомицин, гранулоцитарные колониестимулирующие 
факторы. 14.12.2022 выявлено повышение содержания в кро-
ви антител к антигенам аутоиммунных заболеваний печени (ан-
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титела к микросомам печени-почек 1-го типа (LKM-1), в связи 
с чем была начата терапия преднизолоном. Также больная по-
лучала гепарин натрия, фуросемид, урсодезоксихолиевую кис-
лоту. Выставлен диагноз: Аутоиммунный гепатит 2-го типа вы-
сокой степени активности в дебюте. Портальная гипертензия. 
Синдром вторичного гиперспленизма. Варикозное расширение 
вен пищевода 1 степени. Цирроз печени, субкомпенсированный 
функциональный класс В по Чайлду–Пью. Железодефицитная 
анемия тяжёлой степени. На фоне лечения была отмечена по-
ложительная динамика, и пациентка выписана домой в удов-
летворительном состоянии.

Заключение. Аутоиммунный гепатит — трудное для диа-
гностики и лечения заболевание. Ранняя постановка правиль-
ного диагноза приводит к улучшению прогноза и снижению 
инвалидизации пациентов.

* * *

ПРИМЕНЕНИЕ ВЫСОКОЧАСТОТНОЙ 
ОСЦИЛЛЯТОРНОЙ ИСКУССТВЕННОЙ 
ВЕНТИЛЯЦИИ ЛЁГКИХ У НОВОРОЖДЁННОГО  
С РЕСПИРАТОРНЫМ ДИСТРЕСС-СИНДРОМОМ 

Михеева А.А., Толикова А.А.
Научный руководитель:  
д.м.н., доцент Е.Г. Новопольцева
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Ключевые слова: новорождённый, респираторный 
дистресс-синдром, высокочастотная осцилляторная 
вентиляция

Актуальность. Высокочастотной осцилляторной (ВО) ис-
кусственной вентиляцией легких (ИВЛ) называется механи-
ческая вентиляция, проводимая малыми дыхательными объё-
мами (меньше мёртвого анатомического пространства) с вы-
сокой частотой (180–900 вдохов в минуту). Данный режим 
вентиляции представляет собой эффективный метод, который 
применяется у пациентов с низкой растяжимостью лёгочной 
ткани. Применение ВО ИВЛ позволяет оптимизировать объ-
ём расправляемого лёгкого с минимальным риском баротрав-
мы и волюмотравмы лёгких путём создания небольших дыха-
тельных объёмов, обеспечивая при этом адекватную вентиля-
цию и защиту лёгочной ткани с обеспечением эффективного 
газообмена.

Описание клинического случая. Мальчик, срок гестации 
33 нед, масса тела 2100 г, на 2-е сутки жизни поступил в отде-
ление реанимации и интенсивной терапии для новорождён-
ных в состоянии крайней степени тяжести. Тяжесть состояния 
при поступлении обусловлена тяжёлой дыхательной недоста-
точностью. Проводилась ИВЛ 100% кислородом, сатурация 
колебалась в границах 78–81%. По данным рентгенографии 
грудной клетки: тотальное снижение прозрачности лёгочной 
ткани. Основной диагноз: Респираторный дистресс-синдром 
новорождённого. Дыхательная недостаточность 3 степени.  
В лечении использовали инфузионную программу по физи-
ологической потребности, парентеральное питание, добута-
мин, допамин, фентанил. Респираторная поддержка: тради-
ционная вентиляция лёгких на «жёстких» параметрах. Через 

2 ч после поступления ребёнок был переведен на ВО ИВЛ. 
На 3-и сутки жизни состояние с положительной динамикой, 
уменьшен процент кислорода до 50%, сатурация 89–94%. По 
данным рентгенограммы грудной клетки лёгкие пневматизи-
рованы, без очаговых и инфильтративных изменений. На 5-е 
сутки жизни ребёнок переведён на вспомогательную венти-
ляцию лёгких. На 8-е сутки жизни ребёнок экстубирован, пе-
реведён на дотацию воздушно-кислородной смесью, на 16-е 
сутки жизни переведён на второй этап выхаживания.

Заключение. Применение ВО ИВЛ в сравнении с традици-
онной респираторной поддержкой позволяет оптимизировать 
газообмен в лёгких и уменьшить риск баро-волюмотравмы, 
что в совокупности улучшает прогноз выздоровления, сокра-
щает время инвазивной вентиляции, снижает инвалидизацию.

* * *

ПАТОГЕНЕТИЧЕСКОЕ ЗНАЧЕНИЕ МИКРОБИОТЫ 
КИШЕЧНИКА ПРИ АУТИЗМЕ У ДЕТЕЙ

Муленкова А.В., Медведева П.С.
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(Сеченовский Университет), Москва, Россия
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Актуальность. Аутизм — особая форма нарушенного 
психического развития детей с неравномерностью форми-
рования психических функций, своеобразными эмоциональ-
но-поведенческими, речевыми и иногда интеллектуальными 
расстройствами. Распространённость аутизма за последние 
40 лет выросла в 20–30 раз и встречается у 1 из 160 детей. На 
территории России аутизм встречается у 1% детской попу-
ляции. Однако патогенетические механизмы формирования  
аутизма у детей пока недостаточно ясны. 

Методы. Нами использовались материалы баз данных 
PubMed, Medline, EMBASE, Scopus, Google Scholar, РИНЦ.

Результаты. Установлено, что аутизм — многофактор-
ное заболевание, которое формируется при внутриутробном 
поражении головного мозга на фоне генетической предрас-
положенности и влияния ряда экзогенных факторов: возраст 
и здоровье родителей, течение беременности и родов, пита-
ние беременной (диета с высоким содержанием жира и недо-
статком фолиевой кислоты у матери ассоциируется с высоким 
риском развития аутизма у ребёнка). Определено влияние ки-
шечной микробиоты на формирование расстройств аутисти-
ческого спектра у детей. Патогенез расстройств аутистическо-
го спектра включает нейродизонтогенетическую концепцию, 
основанную на пренатальном повреждении мозга плода; ней-
рохимическую модель, в которой отмечено повышение актив-
ности дофаминовых и серотониновых структур; теорию окис-
лительного стресса, в которой ведущая роль отводится про-
дуктам окисления. Установлены изменения количественного 
и качественного состава кишечной микробиоты у детей с ау-
тизмом. Доказано превалирование клостридий в микробиоте 
детей с регрессивным аутизмом. При этом 6-недельный пе-
роральный курс ванкомицина способствовал улучшению как 
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нейроповеденческих, так и желудочно-кишечных симптомов у 
этих больных. Изменения состава микробиоты кишечника при 
аутизме сопровождаются колонизацией бактериями, продуци-
рующими нейротоксины (Burkholderia, Desulfivibrio). Грибы 
рода Candida albicans в кишечной микробиоте в 2 раза чаще 
встречаются у детей с аутизмом. Доказано, что особое значе-
ние в патогенезе аутистических расстройств имеют микроб-
ные метаболиты. Повышенный уровень пропионовой кисло-
ты (продукт катаболизма клостридий) был обнаружен у детей 
с аутизмом. При этом пропионовая кислота и другие жирные 
кислоты нейротоксичны и могут вызывать поведенческие на-
рушения. Короткоцепочечные жирные кислоты воздействуют 
на экспрессию генов через ингибирование деацетилазы гисто-
нов, что способствует увеличению числа регуляторных T-лим-
фоцитов, влияя на иммунную систему кишечника. У детей с 
аутизмом выявлено увеличение числа протеолитических бак-
терий, влияющих на метаболизм триптофана и способствую-
щих повышенной экскреции триптофана и его метаболитов с 
мочой. Метаанализ 22 исследований показал также, что у лиц 
с аутизмом значительно повышен уровень 5-гидрокситрипто-
фана в тромбоцитах крови. Это связано с тем, что спорооб-
разующая микробиота кишечника выделяет метаболиты, ко-
торые увеличивают экспрессию триптофангидроксилазы в 
энтерохромаффинных клетках кишечника. В эксперименте 
показано, что избыток триптофана может преодолевать гема-
тоэнцефалический барьер и влиять на скорость синтеза серо-
тонина в мозгу. Наряду с этим нарушения кишечной микро-
биоты могут привести к прямому распознаванию паттернов 
путём экспрессии Toll-подобных рецепторов на афферентных 
волокнах. Нейронная связь осуществляется через блуждаю-
щий нерв посредством сигналов от гормонов и нейротранс-
миттеров, выделяемых эндокринными и иммунными клетками 
кишечника. Известные формы коррекции аутизма свидетель-
ствуют о значении кишечной микробиоты в формировании  
аутистических расстройств. Так, лечение детей с регрессивной 
формой аутизма оральным приёмом ванкомицина в течение 
8 нед, а затем в течение 4 нед пробиотиками обеспечило зна-
чительное, но непродолжительное улучшение их социально-
го поведения и общения. При трансплантации фекальной ми-
кробиоты детям с аутизмом было выявлено увеличение числа 
Bifidobacterium longum, Prevotella и Desulfivibrio, что значи-
тельно улучшило их поведение. Эти изменения сохранялись 
в течение 8 нед. Опыты на мышах показали, что эмоциональ-
ное поведение и память можно регулировать путём введения 
пробиотиков. Это влияет на экспрессию генов в мозгу через 
стимуляцию блуждающего нерва. Другие нейроактивные ме-
таболиты микробиоты (ацетилхолин, дофамин, норадрена-
лин) попадают в кровоток и непосредственно влияют на ней-
ронные процессы, снижая тревожность.

Заключение. Дисфункция иммунной системы — хорошо 
известная проблема при расстройствах аутистического спек-
тра у детей, которая, возможно, является причиной наруше-
ний микробиоты или, наоборот, порождается ею. В связи с 
этим необходимо выявление специфических метаболитов и 
иммунных медиаторов в развитии аутизма у детей для улуч-
шения профилактики и лечения. 

* * *

НЕДОСТАТОЧНОСТЬ АЛЬФА-1-АНТИТРИПСИНА 
С РЕДКИМ ПРОЯВЛЕНИЕМ В ПЕДИАТРИЧЕСКОЙ 
ПРАКТИКЕ
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Актуальность. Недостаточность альфа-1-антитрипсина 
(НА1АТ) — это наследственное, орфанное заболевание, ха-
рактеризующееся развитием неспецифического поражения 
лёгких с исходом в эмфизему в связи с дисбалансом системы 
металлопротеиназы/антипротеиназы. Считается, что в педи-
атрии поражение лёгких такой этиологии встречается крайне 
редко. Чаще у детей НА1АТ проявляется в печёночной фор-
ме. Из-за разнообразия проявлений и низкой осведомлённо-
сти врачей НА1АТ диагностируется менее чем в 10% случаев.

Описание клинического случая. Девочка, 17 лет, впер-
вые поступила с жалобами на одышку при физической на-
грузке, быструю утомляемость, редкий сухой кашель. Из ана-
мнеза установлено, что после рождения девочка находилась 
в реанимации на ИВЛ с диагнозом: Бронхолёгочная диспла-
зия, дыхательная недостаточность, двусторонняя пневмония. 
На 1-м году жизни постоянно госпитализировалась с бронхо-
обструктивным синдромом, перенесла 3 рентгеновски под-
твержденные пневмонии. Муковисцидоз исключен. Затем ча-
стые обструктивные бронхиты, пневмонии, регулярно полу-
чала бронхолитическую и антибактериальную терапию. При 
компьютерной томографии (КТ) у больной выявлены фибро-
ателектазы в возрасте 3 года, панлобулярная эмфизема в воз-
расте 10 лет, тракционные бронхоэктазы на фоне гигантских 
центрилобулярных булл в 15 лет. Отмечалось снижение уров-
ней А1АТ в сыворотке крови (на фоне острой респираторной 
инфекции) в возрасте 10 лет — 0,7 г/л, в 15 лет — 1 г/л. При 
осмотре: эмфизематозно вздутая грудная клетка, жёсткое ды-
хание при аускультации лёгких, сухие хрипы, одышка в покое. 
При КТ органов грудной клетки: признаки буллезной эмфизе-
мы лёгких. Объём форсированного выдоха за 1 секунду 17%Д, 
функция внешнего дыхания значительно снижена, генерали-
зованное нарушения проходимости бронхов. Проба с бронхо-
литиком положительная — прибавка 72%. Диффузионная спо-
собность лёгких 55%. Содержание А1АТ в сыворотке крови 
уменьшено до 85 мг/дл. Диагностических признаков пораже-
ния печени не выявлено. Молекулярно-генетическое исследо-
вание гена SERPINA1: нуклеотидный вариант (c.1096G > A) в 
гетерозиготном состоянии, делеций нет. Сформулирован ди-
агноз: Недостаточность А1АТ, гетерозигота по с.1096G > А.

Заключение. Вариативность клинической картины, де-
бют заболевания с рождения и прогрессирующее ухудшение 
лёгочной функции с развитием эмфизематозной трансформа-
ции лёгких позволяют заподозрить наследственную патоло-
гию лёгких, связанную с недостаточностью А1АТ.

* * *
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Актуальность. Болезнь Вильсона — наследственное за-
болевание, связанное с мутацией гена АТР7В, характеризую-
щееся гетерогенностью клинических проявлений вследствие 
избыточного отложения меди в органах и тканях. Существу-
ют трудности в диагностике данного заболевания в связи с 
полиморфизмами клинических проявлений и длительности 
латентного течения. 

Описание клинического случая. В апреле 2021 г. у маль-
чика 12 лет при госпитализации по поводу пиелонефрита были 
выявлены анемия, гипоальбуминемия, цитолиз, признаки гипо-
коагуляции. На компьютерной томографии органов брюшной 
полости с контрастированием были определены диффузные из-
менения печени, портальная гипертензия, спленомегалия. Ос-
мотрен неврологом: гиперкинетический синдром. Ребёнок на-
правлен на госпитализацию для уточнения диагноза и назначе-
ния лечения. За 2 нед до госпитализации появились нечёткость 
речи, насильственные повороты головы и туловища. При по-
ступлении выявлены трехростковая цитопения, Кумбс-положи-
тельная гемолитическая анемия, гипоальбуминемия, призна-
ки гипокоагуляции, выраженное снижение уровня церулоплаз-
мина в сыворотке крови, высокое содержание меди в суточной 
моче. При фиброэластографии печени: цирроз (F4 по шкале  
METAVIR). Консультация невролога: мимика обеднена, мышеч-
ный тонус в руках и ногах по типу феномена «зубчатого колеса», 
гиперкинетический синдром в виде низкоамплитудного тремо-
ра, усиливающегося при движениях и беспокойстве, и миокло-
ний, возникающих в мышцах языка, мимической мускулатуре, 
в верхних и нижних конечностях; отмечаются дизартрия, дис-
фония, девиация языка вправо. На магнитно-резонансной томо-
графии головного мозга обнаружено повышение МР-сигнала от 
скорлупы, головки хвостатого ядра и латеральных бледных ша-
ров. При осмотре офтальмологом выявлены кольца Кайзера–
Флейшера, специфичные для болезни Вильсона. При молеку-
лярно-генетическом исследовании определены нуклеотидные 
варианты в гетерозиготном состоянии в гене ATP7B. Пациен-
ту установлен диагноз: Болезнь Вильсона, смешанная форма, 
начата терапия пеницилламином с положительной динамикой.

Заключение. Манифестация болезни Вильсона с невро-
логических проявлений у детей бывает редко, что затрудняет 
своевременную постановку диагноза. Скрининг и быстро на-
чатое лечение снижают вероятность стойких органных нару-
шений и улучшают прогноз заболевания.

* * *
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Актуальность. В современной ортопедии под хрониче-
ской нестабильностью плечевого сустава понимается пато-
логическое состояние, характеризующееся нарушением цен-
трации головки плечевой кости в суставной впадине лопатки 
вследствие несостоятельности стабилизирующих структур. 
Хроническая нестабильность плечевого сустава имеет малую 
распространённость в детском возрасте. Мальчики подвер-
жены этой форме патологии в несколько раз чаще. Основная 
группа, подверженная заболеванию, — спортсмены. Суще-
ствует классификация повреждений Банкарта, которая при-
менима во взрослой и детской практике, на её основе опре-
деляется выбор оперативной методики: типы 1, 2 — артро-
скопическая стабилизация; типы 3, 4 — открытая. Основная 
методика лечения хронической нестабильности плечевого 
сустава — хирургическая. Операция Латарже позволяет ста-
билизировать плечевой сустав за счёт прикрепления клюво-
видного отростка к суставному отростку лопатки, тем самым 
продолжая и увеличивая площадь суставной поверхности. До-
стоинствами этой операции являются низкий уровень рециди-
вов; перенесённый клювовидный отросток восстанавливает и 
увеличивает площадь суставной впадины; мышца и сухожи-
лия, находящиеся на клювовидном отростке, дополнительно 
стабилизируют плечевой сустав, когда рука отведена и роти-
рована кнаружи. 

Описание клинического случая. Мальчик, 16 лет, в де-
кабре 2022 г. поступил в ортопедическое отделение, после 
спортивной травмы, полученной в 2020 г. на тренировке, жа-
луется на хроническую переднюю нестабильность в левом 
плечевом суставе. При осмотре ось конечности правильная, 
движения в левом плечевом суставе сгибание/разгибание 
180/–45, отведение/приведение 180/30, при максимальном 
отведении отмечается передний вывих головки левой плече-
вой кости. Тест на переднюю нестабильность — положитель-
ный слева, тест на заднюю нестабильность — отрицатель-
ный. По данным компьютерной томографии левого плечевого 
сустава: перелом в области передне-нижнего отдела сустав-
ной впадины по типу 4 костного Банкарта в сочетании с по-
вреждением — «вмятиной» задневерхнелатеральной части 
головки плечевой кости по типу Хилла–Сакса. По данным 
магнитно-резонансной томографии левого плечевого суста-
ва: повреждение передне-нижнего отдела суставной губы с 
отрывом костного фрагмента (по типу 4 костного Банкарта). 
На основании полученных данных принято решение прове-
сти открытую операцию Латарже. Операция осуществляет-
ся через дельтопекторальный доступ. Первым этапом про-
водится заготовка части клювовидного отростка с мышца-
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ми. Затем расщепляется подлопаточная мышца для доступа 
к капсуле плечевого сустава, отсекается часть капсулы для 
доступа к повреждённой части суставного отростка лопатки. 
Следующий этап — подготовка места фиксации клювовидно-
го отростка на суставном отростке лопатки. Заключительным 
этапом является фиксация клювовидного отростка с помо-
щью 2 спонгиозных винтов к суставному отростку лопатки. 
После операции проводится иммобилизация повязкой Дезо. 

Заключение. Представленный клинический случай инте-
ресен применением открытой операции Латарже в детской ор-
топедической практике.

* * *

ФАКТОРЫ РИСКА РОЖДЕНИЯ МАЛОВЕСНЫХ 
ДЕТЕЙ С ПЕРИНАТАЛЬНОЙ ГИПОКСИЕЙ

Омирзак А.А., Мырзагулов М.Т. 
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент С.Т. Кизатова
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: маловесные дети, перинатальная 
гипоксия, факторы риска

Актуальность. Маловесные дети являются объектом при-
стального внимания, т.к. составляют группу высокого риска 
по заболеваемости и смертности. Гипоксия плода является 
основным фактором, обусловливающим дезинтеграцию про-
цессов адаптации к внеутробным условиям жизни и своео-
бразию становления сердечно-сосудистой и дыхательной си-
стем, что в итоге создаёт основу для формирования патоло-
гических состояний. 

Цель: определить значимые факторы риска рождения ма-
ловесных новорождённых с перинатальной гипоксией. 

Материалы и методы. Нами проведён ретроспектив-
ный анализ историй развития 130 новорождённых перина-
тального центра за 2020–2022 гг. Основную группу составили  
90 новорождённых, маловесных к сроку гестации, контроль-
ную — 40 новорождённых. Средний срок гестации в основной 
группе составил 38,0 ± 0,7 нед, в контрольной −39,2 ± 0,8 нед. 
Масса тела детей основной группы при рождении составила 
2425,8 ± 199,1 г, контрольной − 3288,6 ± 228,1 г. 

Результаты. Установлено, что за 2020–2022 гг. родилось 
1574 маловесных новорождённых, что составило 13,1% об-
щего числа родившихся новорождённых. Большинство умер-
ших детей (91,2%) являлись маловесными. Нами проведен 
сравнительный анализ анамнестических данных, течения бе-
ременности и родов у матерей двух исследуемых групп. Фак-
торами риска рождения маловесных детей были угроза пре-
рывания беременности в I триместре в анамнезе у 45,7% де-
тей основной группы против 13,3% в контрольной группе. В 
наших наблюдениях у части женщин обеих групп во время 
настоящей беременности отмечались случаи обострения пи-
елонефрита: у женщин основной группы — в 32% случаев, 
контрольной — в 20%. При анализе особенностей течения ин-
транатального периода было выявлено, что у женщин основ-
ной группы в 50,9% случаев отмечалось раннее излитие око-
лоплодных вод (контрольной — в 28% случаев). Обвитие пу-

повины у новорождённых детей основной группы встречалось 
в 2,9 раза чаще, чем у детей контрольной группы, и состави-
ло 22,6 и 8% соответственно.

Заключение. Проведённый анализ показал, что факторами 
риска жизни маловесных детей являются отягощённый аку-
шерско-гинекологический анамнез и осложнённое течение 
беременности и родов у матерей. Маловесные новорождён-
ные характеризуются высоким риском нарушений развития 
на 1-м году жизни, что определяет необходимость тщательно-
го мониторинга состояния здоровья данной категории детей.

* * *

БОЛЕЗНЬ НАКОПЛЕНИЯ ФИБРИНОГЕНА  
В ПЕЧЕНИ С МУТАЦИЕЙ В ГЕНЕ FGG  
У МАЛЬЧИКА 4 ЛЕТ

Орлова М.А.1, Казакова В.А.1, Комарова А.Д.2, 
Прохоренкова М.О.1

Научный руководитель:  
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1Первый Московский государственный медицинский 
университет им. И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва;  
2Национальный медицинский исследовательский центр 
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Актуальность. Болезнь накопления фибриногена в пече-
ни — редкое аутосомно-доминантное генетическое заболе-
вание, характеризующееся гипофибриногенемией. Клиниче-
ская картина разнообразная: от полного отсутствия симпто-
мов до угрожающих жизни кровотечений и парадоксальных 
тромбозов.

Описание клинического случая. С рождения у мальчи-
ка М., 4 года, отмечалось повышение активности трансами-
наз и уровней билирубина. По данным тандемной масс-спек-
трометрии крови в возрасте ребёнка 1 год патологии не выяв-
лено. В 2 года проведена эзофагогастродуоденоскопия — без 
изменений; аутоиммунный гепатит, болезнь Вильсона исклю-
чены. Ребёнку диагностирован криптогенный гепатит, мини-
мальной активности (гиполипидемия, гипобеталипопротеине-
мия). Гематологом был установлен диагноз: Вторичная гипо-
фибриногенемия на фоне нарушения белково-синтетической 
функции печени. Получал лечение: урсодезоксихолевая кис-
лота, холекальциферол, менадиона натрия бисульфит, рети-
нола пальмитат, альфа-токоферола ацетат. Ребёнок был го-
спитализирован в гастроэнтерологическое отделение МНИЦ 
здоровья детей. По лабораторным данным отмечается цито-
лиз, гипохолестеринемия, коагулопатия по типу гипокоагуля-
ции, снижение уровней аполипопротеидов. По данным секве-
нирования экзома диагностирована гетерозиготная мутация в 
гене FGG. Выявлен описанный как патогенный вариант ну-
клеотидной последовательности в экзоне 9 гена FGG в гете-
розиготном состоянии, приводящий к замене аминокислоты 
(p.Arg401Trp). Выявленный вариант описан в гетерозиготном 
состоянии у больных c болезнью накопления фибриногена в 
печени. По совокупности сведений, заболевание может сопро-
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вождаться абеталипропротеинемией, обусловленной наруше-
нием процесса сборки апобеталипопротеинов и липидов в эн-
доплазматическом ретикулуме гепатоцитов и их последующей 
секрецией. Рекомендовано лечение жирорастворимыми вита-
минами A, D, E, К и урсодезоксихолевой кислотой.

Заключение. Представленный случай продемонстрировал 
первичные и вторичные причины развития гипофибриногене-
мий. Комплексный подход к диагностике позволил выявить 
связь заболевания с патологией печени. Установление обсто-
ятельств, вызывающих уменьшение содержания фибриноге-
на в крови, обеспечивает возможности для подбора индиви-
дуальных стратегий лечения таких больных.

* * *

ТРОМБОЗ БРЮШНОГО ОТДЕЛА АОРТЫ  
У НОВОРОЖДЁННОЙ

Орунбаева А.А.1, Абретенёва Д.Д.2
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Актуальность. Тромбоз брюшного отдела аорты — ред-
кая форма патологии в неонатальном периоде. Знания о пато-
генезе ограничены, играют роль особенности гемостаза но-
ворождённого и факторы, влияющие на появление тромбоза.

Описание клинического случая. Девочка М., 
26.05.2022 рождения от 1-й беременности, протекав-
шей в I триместре с токсикозом, трихомониазом, во II —  
гестационным сахарным диабетом, в III —  цитомега-
ловирусной инфекцией, простым герпесом, от 1-х есте-
ственных родов на 39-й неделе. Масса тела при рождении  
3140 г, длина тела 52 см, оценка по Апгар 8/9 баллов. Выпи-
сана из роддома на 3-и сутки жизни. С рождения вскармлива-
ние грудное. Дома отмечалось вялое сосание у ребёнка, отсут-
ствие прибавки в массе тела, сниженный диурез. 06.06.2022 
кровянистые выделения из влагалища, отказ от еды, вялость, 
анурия в течение 12 ч. Девочка экстренно госпитализирована 
в ДГКБ св. Владимира, заподозрена гипернатриемическая де-
гидратация, осложнившаяся развитием артериального тром-
боза почечных сосудов и острым повреждением почек (отсут-
ствие кровотока), KDIGO 3 степени. Для проведения замести-
тельной почечной терапии 07.06.2022 девочка переведена в 
Центр нефрологии и диализа ДГКБ № 9 им. Г.Н. Сперанско-
го. При поступлении: АД 92/67 мм рт. ст., на ногах не опре-
деляется, периферические отеки. Лабораторно: лейкоцитоз с 
нейтрофилёзом, тромбоцитопения, высокая активность остро-
фазных белков, гипопротеинемия, гиперазотемия, гипокоагу-
ляция, повышенный уровень D-димера. При проведении КТ 
с контрастированием выявлен тромбоз аорты дистальнее от-

хождения верхней брыжеечной артерии до уровня деления об-
щих бедренных артерий с обеих сторон. Почечные артерии не 
прослеживаются, перфузия почечной паренхимы отсутству-
ет. Кровоснабжение нижних отделов тела осуществляется че-
рез сеть развитых коллатералей. 08.06.2022 начат перитоне-
альный диализ. Проводилась тромболитическая и антикоа-
гулянтная терапия, на фоне чего произошла реканализация 
аорты, сохраняются пристеночные тромбы. До 7 мес жизни 
ребёнок постоянно находился на стационарном лечении. Со-
стояние оставалось тяжёлым за счёт синдрома полиорганной 
недостаточности на фоне тромбоза брюшной аорты, рециди-
вирующей пневмонии, неврологических нарушений, анемии. 
Лабораторно: допустимая азотемия. При УЗИ в динамике: вто-
ричное сморщивание почек. 

Заключение. Неонатальный тромбоз аорты встречается 
редко, но может привести к летальному исходу. Полученные 
данные чрезвычайно актуальны для улучшения оказания по-
мощи новорождённым детям.

* * *

ТАРГЕТНАЯ ТЕРАПИЯ МУКОВИСЦИДОЗА  
У ДЕТЕЙ КРАСНОДАРСКОГО КРАЯ

Писоцкая Ю.В., Устюжанина Д.В., Богачева С.М., 
Аширова Л.Э.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. А.В. Бурлуцкая 
Кубанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Краснодар, Россия

Ключевые слова: муковисцидоз, дети, таргетная 
терапия 

Актуальность. Муковисцидоз (МВ) или кистозный  
фиброз — это аутосомно-рецессивное моногенное наслед-
ственное заболевание, характеризующееся поражением всех 
экзокринных желез, а также жизненно важных органов и си-
стем. Таргетная терапия МВ, при которой восстанавливается 
функция белка муковисцидозного трансмембранного регуля-
тора проводимости, является важнейшим достижением в ле-
чении больных. 

Цель: определить эффективность и безопасность при-
менения таргетной терапии в лечении муковисцидоза через  
3 мес после старта у детей и подростков Краснодарского края.

Материалы и методы. Проведено одномоментное ретро-
спективное исследование эффективности применения тар-
гетной терапии в лечении МВ у детей, которые находятся на 
лечении в пульмонологическом отделении. Всем пациентам 
диагноз МВ был установлен согласно клиническим рекомен-
дациям 2021 г. В лечении применялись CFTR-модуляторы: 
препараты лумакафтор/ивакафтор и элексакафтор/тезакаф-
тор/ивакафтор с ноября 2021 г. Для анализа эффективности 
терапии, согласно клиническим рекомендациям, оценивали 
следующие показатели: динамику массы тела и роста, функ-
цию внешнего дыхания (ОФВ1 и ФЖЕЛ) и результаты пото-
вой пробы. Определение безопасности терапии проводили на 
основании частоты и тяжести нежелательных побочных ре-
акций по биохимическим показателям крови (изменения ак-
тивности АЛТ, АСТ). 
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Результаты. Установлено, что 15 больным МВ с ноября 
2021 г. были назначены таргетные препараты (CFTR-моду-
ляторы). У 11 больных МВ обнаружена мутация гена транс-
мембранного регуляторного белка муковисцидоза F508del в 
гомозиготном положении и у 4 — в гетерозиготном. В связи 
с этим 1-й группе больных был назначен препарат лумакаф-
тор/ивакафтор (оркамби), больным 2-й группы — элекса-
кафтор/тезакафтор/ивакафтор (трикафта). В течение 3 мес 
терапии препаратом лумакафтор/ивакафтор у всех больных 
МВ была отмечена положительная динамика массы тела и 
роста. У 8 (72,7%) больных МВ наблюдалось увеличение 
показателей ОФВ1 и ФЖЕЛ, а у 3 (27,3%) эти показате-
ли не изменились. При анализе данных потового теста бы-
ло выявлено снижение хлоридов пота у всех больных МВ. 
Нежелательные побочные реакции на препараты зареги-
стрированы у 7 (63,6%) больных, которые жаловались на 
боли в животе, диарею и тошноту. У 10 (90,9%) больных 
МВ наблюдалось увеличение количества мокроты. Повы-
шение активности печеночных трансаминаз было выявле-
но у 8 (72,7%) больных МВ. В динамике применения пре-
парата элексакафтор/тезакафтор/ивакафтор выявлено, что 
через 3 мес после старта терапии увеличение показателей: 
массы тела, роста, ОФВ1 и ФЖЕЛ, а также снижение хло-
ридов пота наблюдалось у всех больных МВ. Нежелатель-
ные побочные реакции проявились у 3 (75%) пациентов,  
2 (50%) из которых жаловались на усиление кашля и уве-
личение отхождения мокроты, 1 (25%) — на боли в живо-
те и тошноту. У 2 (50%) детей из 4 выявлено повышение 
активности печёночных трансаминаз. 

Заключение. Данные ретроспективного анализа лечения 
больных МВ свидетельствуют о том, что при включении тар-
гетных препаратов лумакафтор/ивакафтор и элексакафтор/те-
закафтор/ивакафтор в терапию МВ улучшились функциональ-
ные показатели лёгких, увеличилась масса тела, снизились по-
казатели потовой пробы.

* * *

АНКЕТИРОВАНИЕ ПОДРОСТКОВ  
ДЛЯ ВЫЯВЛЕНИЯ ПРИЗНАКОВ 
НЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННОЙ ДИСПЛАЗИИ 
СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ

Пономарев В.С., Скударнов Е.В., Лобанов Ю.Ф.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. Л.А. Строзенко
Алтайский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Барнаул, Россия

Ключевые слова: подростки, недифференцированная 
дисплазия соединительной ткани, диагностика

Актуальность. Недифференцированная дисплазия сое-
динительной ткани (НДСТ) характеризуется многообразием 
клинических проявлений — от доброкачественных субклини-
ческих форм до полиорганной патологии с прогредиентным 
течением. По данным разных авторов, признаки НДСТ у лиц 
молодого возраста в общей популяции могут встречаться с ча-
стотой 4–35%. Для ранней диагностики и профилактики за-
болеваний, которые развиваются на фоне НДСТ, необходимо 

своевременное выявление детей с клиническими проявления-
ми данного синдрома. 

Цель: определить признаки НДСТ у детей, проживающих 
на территории Алтайского края.

Материалы и методы. Проведен анализ данных анкет-
ного опроса 217 детей (123 девочки, 94 мальчиков) в возрас-
те 12–17 лет (средний возраст 15,0 ± 1,7 года). В городе про-
живал 101 ребёнок, в селе — 116 детей. Анкетирование де-
тей проводилось на амбулаторном приёме педиатра методом 
сплошной выборки. Анкета-опросник включала 11 вопросов. 
По данным анкетирования каждый ребёнок мог набрать 0–14 
баллов. При сумме баллов более 8 дети включались в группу 
с наличием синдрома НДСТ.

Результаты. По результатам скрининг-анкетирования сум-
ма баллов больше 8 была выявлена у 5 детей, что составило 
2,3%. Следует отметить, что эту группу сформировали преи-
мущественно девочки в возрасте 16 и 17 лет. У обследованных 
основными признаками НДСТ явились искривление позвоноч-
ника и нарушение осанки, варикозное расширение вен, гипер-
мобильность суставов, плоскостопие, проявления геморраги-
ческого синдрома в виде повышенной кровоточивости десен, 
носовых кровотечений, подкожных кровоизлияний. Эти кли-
нические проявления были выявлены у всех девочек, которые 
отнесены в группу с проявлениями НДСТ. Всё это определяет 
необходимость анализа состояния сосудисто-тромбоцитарного 
и коагуляционого звеньев системы гемостаза. Указанные дети 
были отнесены в группу риска по возможному развитию сосу-
дистых осложнений и поставлены на учёт у врача-гематолога. 

Заключение. Результаты анкетирования позволили уста-
новить у 2,3% обследованных детей, проживающих на терри-
тории Алтайского края, признаки НДСТ. Этим детям показа-
но исследование генетических полиморфизмов тромбофилии, 
определение содержания гомоцистеина в крови и выявление 
мутаций ферментов фолатного метаболизма.

* * *

ПОДХОДЫ К ТЕРАПИИ ОСТРЫХ 
РЕСПИРАТОРНЫХ ВИРУСНЫХ ИНФЕКЦИЙ 
У ДЕТЕЙ НА АМБУЛАТОРНОМ ЭТАПЕ

Попова И.К., Коломацкая В.В.
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент Е.Д. Черток 
Воронежский государственный медицинский университет 
им. Н.Н. Бурденко Минздрава России, Воронеж, Россия

Ключевые слова: дети, острые респираторные 
вирусные инфекции, лечение 

Актуальность. Острые респираторные вирусные инфек-
ции (ОРВИ) составляют 90% случаев заболевания с инфек-
ционной этиологией у детей. Чаще всего болеют дети груд-
ного возраста, дошкольники и школьники младших классов. 
Основными возбудителями инфекций верхних дыхательных 
путей считаются риновирусы, аденовирусы, вирусы гриппа 
и парагриппа.

Цель: определение современных подходов к лечению  
ОРВИ у детей на амбулаторном этапе с учётом часто развива-
ющейся клинической картины.
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Материалы и методы. Часто при ОРВИ у детей развива-
ется острый инфекционный ринофарингит, инкубационный 
период которого составляет 1–4 дня. В начале заболевание 
проявляется заложенностью носа, отёком слизистых носовых 
ходов, затем появляются ринорея и чиханье, повышается тем-
пература тела. Может присоединиться ночной кашель, кото-
рый возникает за счёт стекания слизистого отделяемого по зад-
ней стенке глотки. Довольно часто при объективном осмотре 
пациента можно выявить гиперемию и отёчность слизистой 
зёва и задней стенки глотки, при этом дети жалуются на бо-
лезненность при глотании. У детей грудного возраста острый 
ринофарингит может протекать тяжёло из-за узкого просве-
та носовых ходов, при этом развивается выраженное наруше-
ние носового дыхания, ребёнок становится беспокойным, от-
казывается от еды, срыгивает, может появиться одышка. При 
неосложнённом течении продолжительность заболевания со-
ставляет 5–10 дней. Основные принципы лечения ОРВИ у де-
тей включают щадящую диету, обильное питьё; промывания 
носа 0,9% раствором хлорида натрия или морской воды 2–3 
раза в сутки; использование местных деконгестантов курсом 
не более 5 дней; орошение горла антисептическими или ан-
тибактериальными аэрозолями; с целью снижения температу-
ры тела использование парацетамола или ибупрофена в воз-
растных дозировках. Антибактериальная терапия назначается 
только при присоединении бактериальной инфекции (маркера-
ми являются нейтрофильный лейкоцитоз и ускоренное СОЭ).

Результаты. Основными мероприятиями при лечении 
ОРВИ является облегчение симптомов заболевания, предот-
вращение возникновения бактериальных осложнений и сни-
жение частоты развития побочных эффектов от применяемых 
лекарственных препаратов.

Заключение. Своевременная диагностика ОРВИ у детей с 
учётом стадии заболевания и правильно подобранным лече-
нием позволяют быстро купировать симптомы, значительно 
сократить сроки заболевания и предупредить раз витие бакте-
риальных осложнений.

* * *

ТЯЖЁЛАЯ ФОРМА ГЕМОРРАГИЧЕСКОЙ 
ЛИХОРАДКИ С ПОЧЕЧНЫМ СИНДРОМОМ, 
ОСЛОЖНИВШАЯСЯ ОСТРЫМ ПОЧЕЧНЫМ 
ПОВРЕЖДЕНИЕМ, У РЕБЁНКА 13 ЛЕТ

Рамеева А.С., Куфлюк А.И.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. О.Б. Ковалёв
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет им. Н.И. Пирогова Минздрава 
России, Москва, Россия

Ключевые слова: геморрагическая лихорадка с почечным 
синдромом, дети, диагностика

Актуальность. Высокая клиническая значимость гемор-
рагической лихорадки с почечным синдромом (ГЛПС) обу-
словлена высокой заболеваемостью, отсутствием тенденции 
к снижению заболеваемости, тяжестью патологического про-
цесса с поражением почек, большим количеством осложнений 
и отсутствием этиотропного лечения.

Описание клинического случая. Девочка, 13 лет, за-
болела 28.07.2021 с повышения температуры тела до 40оС, 
температура тела снижалась после приёма парацетамола. Со 
02.08.2021 рвота до 3 раз в сутки, самостоятельно принима-
ла церукал в таблетках. С 04.08.2021 появился кашицеобраз-
ный коричневый стул до 2 раз в сутки, боль в животе разлито-
го характера. 05.08.2021 была госпитализирована в ДГКБ № 9 
им. Г.Н. Сперанского. При поступлении жалобы на периоди-
ческую тошноту и рвоту, жидкий стул, слабость, отсутствие 
аппетита, отказ от питья, повышение температуры тела. При 
поступлении в общем анализе крови: тромбоцитопения 53,4 × 
109/л, лейкоцитоз 18,44 × 109/л, моноцитоз 16,27%, гемоглобин 
139,3 г/л, гематокрит в норме. В биохимическом анализе кро-
ви: мочевина 13,3 мкмоль/л, креатинин 234,66 мкмоль/л, С-ре-
активный белок 52,3 мг/л, активность лактатдегидрогеназы и 
уровень гаптоглобина в норме. По данным уль тразвукового ис-
следования почек: признаки нефроптоза справа. 05.08.2021 с 
предположительным диагнозом «Острый инфекционный га-
строэнтерит, тяжёлая форма. Токсикоз с эксикозом 2 степени. 
Осложнение основного диагноза: Острая почечная недоста-
точность. Гемолитико-уремический синдром» больная была 
переведена в отделение реанимации и интенсивной терапии 
(ОРИТ) для дальнейшего лечения. Учитывая ухудшение со-
стояния, отсутствие положительного эффекта от консерватив-
ной терапии, нарастание азотемии, олигурию более 12 ч, появ-
ление отёчного синдрома, метаболических нарушений на 2-е 
сутки пребывания в ОРИТ было принято решение начать за-
местительную почечную терапию, которая длилась 9 ч 24 мин. 
На 4-е сутки пребывания в ОРИТ (12-й день основного забо-
левания) была взята сыворотка крови на определение титра 
антител к вирусу ГЛПС, в этот же день было установлен титр 
антител в реакции непрямой иммунофлюоресценции (РНИФ) 
1 : 1000. Повторное исследование титра антител не проводи-
лось. На 6-е сутки пребывания в ОРИТ девочка в стабильном 
состоянии с диагнозом: ГЛПС, тяжёлая форма, РНИФ 1 : 1000. 
Осложнения основного заболевания: N17.9 Острое почечное 
повреждение, 3 степень KDIGO, стадия ранней реконвалес-
ценции. Проведена заместительная почечная терапия — не-
прерывная веновенозная гемодиафильтрация (CVVHDF), пре-
имуществом которой является то, что она проводится медлен-
но, что позволяет удалить лишнюю жидкость и уремические 
токсины с меньшим риском гипотензивных осложнений, с 
07.08.2021 по 08.08.2021 (9 ч 24 мин) была переведена в ин-
фекционное отделение для продолжения лечения. С улучше-
нием была выписана из стационара через 19 дней. 

Заключение. Важно помнить о том, что многие редко 
встречающиеся в повседневной практике заболевания могут 
протекать под маской типичной кишечной инфекции. Для под-
тверждения диагноза ГЛПС необходим направленный диагно-
стический поиск с выявлением возбудителя и/или диагности-
чески значимого титра антител. 

* * *
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АНГИОПУЛЬМОНОГРАФИЧЕСКИЕ 
ХАРАКТЕРИСТИКИ ГИПОПЛАЗИИ ЛЁГКОГО  
У ДЕТЕЙ
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Ключевые слова: дети, гипоплазия лёгкого, диагностика

Актуальность. Трудности клинико-рентгенологической 
диагностики недоразвития лёгких у детей определяются тем, 
что существуют не только антенатальные, но и постнаталь-
ные варианты гипоплазии лёгкого. 

Цель работы: определить ангиографические признаки 
различных форм гипоплазии лёгкого (ГЛ).

Материалы и методы. Обследовано 145 детей с хрони-
ческими неспецифическими заболеваниями лёгких. Возраст 
больных колебался от 4 мес до 16 лет.

Результаты. Установлены следующие формы недоразви-
тия бронхолёгочной системы: агенезия лёгкого — у 3 детей, 
аплазия лёгкого — у 4, ГЛ простая — у 90, ГЛ кистозная — 
у 8, врождённая долевая эмфизема — у 4, постнатальная ги-
попластическая бронхоэктазия (синдром Мак-Леода) — у 36. 
При агенезии и аплазии лёгкого на ангиопульмонограммах не 
обнаруживались главные (частота 0,26) или долевые (часто-
та 0,4) ветви лёгочной артерии (ЛА). При простой форме ГЛ 
отмечены равномерно суженные магистральные сосуды (до 
87%) без деформации долевых сосудов. Наряду с равномер-
ным истончением долевых, сегментарных и более мелких ар-
терий (до 60%) выявлялась гипоплазия основного ствола ЛА 
с уменьшением её диаметра на 24–40%. Капиллярная фаза у 
большинства больных (до 83%) в поражённом лёгком была 
замедленной, реже отсутствовала. Венозная фаза значитель-
но запаздывала. Лёгочная гипертензия выявлена у 3 больных, 
у которых зарегистрировано одностороннее отсутствие ЛА. 
Повышение давления составило 30–38 мм рт. ст., что соот-
ветствовало гипертензии I степени. При кистозной форме ГЛ 
у 2 больных углы ветвления сосудов были увеличены от 80º 
до 120º. Увеличение углов деления лобулярных и терминаль-
ных сосудов было обусловлено не только огибанием кистоз-
ных образований, но и наличием сопутствующей эмфиземы.  
У 4 больных с кистозной ГЛ наряду с равномерным истонче-
нием долевых и сегментарных артерий выявлена гипоплазия 
соответствующей ветви ЛА. Характерно, что в артериальной 
фазе кровотока обнаруживалась гипоплазия одной или не-
скольких долевых артерий. Субсегментарные, прелобулярные 
и лобулярные артерии огибали воздушные полости, подчёр-
кивая их контуры. В таких случаях ангиографическая карти-
на напоминает «паутинную» сеть. Ангиография малого круга 
кровообращения, проведённая у детей с синдромом Мак-Ле-
ода, выявила уменьшение диаметра магистральной артерии 
лёгкого и ее разветвлений. Замедление артериальной фазы 
было обнаружено с частотой 0,4. Капиллярная фаза была на-
рушена у всех больных. 

Заключение. Для каждой формы ГЛ, наряду с недоразви-
тием бронхоальвеолярной ткани, характерно недоразвитие со-
судистого русла ЛА и редукция малого круга кровообраще-

ния. К антенатальным формам относятся аплазия и агенезия 
всего лёгкого или его доли, простая и кистозная гипоплазия, 
долевая эмфизема. Постнатальную форму имеют дети с гипо-
пластической бронхоэктазией. 

* * *

РЕДКИЙ СЛУЧАЙ ПЕРЕКРЁСТНОЙ ДИСТОПИИ 
ПОЧКИ

Рогожина В.В.
Научный руководитель: к.м.н. Г.И. Кузовлева 
Первый Московский государственный медицинский 
университет им. И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия

Ключевые слова: дети, перекрёстная дистопия почки, 
диагностика

Актуальность. Перекрёстная дистопия почки — редкий 
тип врождённой аномалии, характеризуется смещением поч-
ки на противоположную сторону. Протекает бессимптомно, 
диагностируется случайно при ультразвуковом исследова-
нии, может быть предрасполагающим фактором развития ин-
фекции мочевых путей и малигнизации. Менее распростра-
нённая форма — дистопированная почка расположена сверху 
и нижним полюсом сращена с верхним ортотопической поч-
ки. Кистозной трансформации обычно подвержена паренхи-
ма перекрестно эктопированной почки при нормально сфор-
мированной ортотопической. Нами представлен клинический 
случай нормально сформированной перекрестно дистопиро-
ванной почки со сращением её нижним полюсом с кистозно 
дисплазированной ортотопической почкой, ассоциированной 
с уретероцеле.

Описание клинического случая. У девочки на 8-е сут-
ки жизни при УЗИ почек были выявлены агенезия правой 
почки, удвоение левой почки, кистозная дисплазия, уретеро-
гидронефроз нижней половины удвоенной левой почки, уре-
тероцеле слева. Для восстановления оттока мочи и функции 
нижней половины предположительно удвоенной левой почки 
была проведена цистоуретроскопия. В типичном месте справа 
расположено правильно сформированное устье мочеточника, 
слева — уретероцеле, занимающее половину объёма мочевого 
пузыря. С помощью гольмиевого лазера в уретероцеле сфор-
мировано артифициальное устье с целью восстановления пас-
сажа мочи. В возрасте 9 мес больной была проведена компью-
терная томография органов мочевой системы, диагностирова-
на перекрестная дистопия правой почки со сращением нижним 
полюсом с кистозно дисплазированной ортотопической ле-
вой почкой. Проведена лапароскопическая нефруретерэкто-
мия нефункционирующей ортотопической почки с кистозно 
измененной паренхимой. После выписки из стационара дан-
ные контрольного обследования свидетельствуют о полной 
клинической ремиссии и социальной адаптации пациентки.

Заключение. Перекрестная дистопия почки со сращени-
ем с кистозно дисплазированной почкой и сформированным 
уретероцеле — редкая врождённая аномалия, требующая 
своевременного обследования в условиях специализирован-
ной клиники и составления индивидуального плана лечения, 
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основанного на преобладающей урологической аномалии и 
функциональном статусе. Хирургическое пособие должно 
быть ориентировано на симптоматическую урологическую 
проблему с акцентом на сохранение функции почек.

* * *

СОМАТОТИП И КОМПОНЕНТНЫЙ СОСТАВ ТЕЛА 
ДОШКОЛЬНИКОВ

Романов Н.А.
Научные руководители:  
д.м.н., проф. М.Ю. Галактионова,  
к.т.н., доцент В.С. Белов 
Псковский государственный университет Министерства 
науки и высшего образования России, Псков, Россия

Ключевые слова: дети, соматотип, диагностика

Актуальность. При характеристике физического разви-
тия детей целесообразно применение индивидуально-типоло-
гического подхода с оценкой компонентов массы тела: кост-
ного (КК), мышечного (МК) и жирового (ЖК). 

Цель: определить относительное содержание в организ-
ме мышечной, костной и жировой ткани в зависимости от со-
матотипа.

Материалы и методы. Обследован 221 ребёнок (117 маль-
чиков и 104 девочки) в возрасте 3–7 лет, посещающий детские 
образовательные учреждения. Соматотип определяли по сум-
ме номеров «коридоров» центильной шкалы, полученных для 
длины, массы тела и окружности грудной клетки. Обследо-
ванные дети были распределены на 3 основных соматических 
типа: микросомный (МиС), мезосомный (МеС) и макросом-
ный (МаС). По формулам Матейки подсчитывалась абсолют-
ная масса костной, мышечной и жировой ткани и определя-
лось их отношение к массе тела.

Результаты. Выявлена зависимость компонентного 
состава тела дошкольников от пола и соматотипа ребёнка. 
Анализ состава тела показал, что у мальчиков показатели 
КК выше, чем у девочек (p < 0,001). У девочек с МиС 
относительное содержание КК самое высокое (19,1 ± 0,1%; 
р < 0,05 ), средние показатели у дошкольниц с МеС (18,7 ± 
0,08%); самое низкое содержание костной ткани — у девочек 
с МаС (18,3 ± 0,2%; р < 0,05). Содержание МК у девочек с 
МиС (40,8 ± 0,2%) и МеС (42,1 ± 0,1%) выше, чем у мальчиков 
данных соматотипов (40,0 ± 0,2%; p < 0,01 и 40,9 ± 0,2%; 
p < 0,001); у детей с МаС различий в зависимости от пола 
не выявлено. Внутригрупповой анализ показал, что самое 
высокое относительное содержание мышечной ткани у детей 
с МаС, самое низкое — у дошкольников с МиС (p < 0,001).  
Анализ процентного содержания жировой ткани показал, что 
у девочек с МеС (18,2 ± 0,2%) и МаС (22,7 ± 0,5%) содержание 
ЖК выше, чем у мальчиков (17,6 ± 0,1%; p < 0,01 и 20,9 ± 0,4%; 
p < 0,05 соответственно); у детей с МиС зависимости от пола 
не выявлено. Самое высокое процентное содержание ЖК —  
у дошкольников с МаС, самое низкое — у детей с МиС  
(15,8 ± 0,2% у мальчиков и 16,2 ± 0,2% у девочек; p < 0,001).

Заключение. Компонентный состав тела детей имеет зави-
симость от половой и конституциональной принадлежности. 

У девочек большее относительное содержание мышечной и 
жировой ткани; у мальчиков более выражено развитие кост-
ного компонента. У детей с МаС отмечено преимуществен-
ное развитие мышечной и жировой ткани, у дошкольников с 
МиС более выражен костный компонент.

* * *

ОСОБЕННОСТИ ФИЗИЧЕСКОГО РАЗВИТИЯ 
ПОДРОСТКОВ

Руднев В.А.
Научные руководители:  
д.м.н., проф. М.Ю. Галактионова,  
асс. А.А. Титова 
Псковский государственный университет Министерства 
науки и высшего образования России, Псков, Россия

Ключевые слова: дети, физическое развитие, 
диагностика

Актуальность. Уровень физического развития (ФР) суще-
ственно влияет на протекание всех функций организма, опре-
деляет пределы адаптивных возможностей, является важней-
шим элементом популяционного мониторинга здоровья под-
ростков.

Цель: определить показатели физического здоровья под-
ростков Псковской области.

Материалы и методы. Обследовано 332 подростка в воз-
расте 15–18 лет на базе детских поликлиник. ФР изучали по 
унифицированной методике. Анализировали показатели: со-
матометрические (длину и массу тела, окружность грудной 
клетки), физиометрические (мышечную силу кистей рук, жиз-
ненную ёмкость лёгких (ЖЕЛ)) и соматоскопические (степе-
ни полового созревания). Все данные обработаны с помощью 
пакета статистического анализа «Statistica 6.0». 

Результаты. Соматометрические параметры юношей 
были существенно большими в сравнении с аналогичны-
ми показателями девушек. Большие средние значения пока-
зателей массы и длины тела выявлены у девушек 18 лет и 
юношей 17 лет. Средний уровень ФР имели 49,5% юношей 
и 56,2% девушек. С возрастом увеличилось число юношей 
со средним и ниже среднего уровнем ФР (15 лет — 46,4 и 
12,9%; 18 лет — 53,8 и 23,1%) и девушек с уровнем ФР вы-
ше среднего (15 лет — 28,4%; 18 лет — 55,6%). Выявлено 
преобладание гармонично развитых юношей в возрасте 15 
и 17 лет и девушек в возрасте 15 и 16 лет. Дисгармоничное 
ФР за счёт избытка массы тела чаще регистрировалось у 
девушек 18 лет (33,3%) и юношей 16 лет (20,1%). Дефицит 
массы тела чаще имели как юноши (13,2%), так и девушки 
в возрасте 17 лет (17,8%). Показатели динамометрии с воз-
растом увеличивались, при этом средние показатели силы 
правой руки у подростков в возрасте 17 лет были несколь-
ко ниже 16-летних. Средняя величина ЖЕЛ у обследован-
ных составила 2631,36 ± 52,74 мл. При этом подростки 16- 
и 18-летнего возраста характеризовались наибольшими зна-
чениями средних показателей ЖЕЛ среди других возрастных 
групп. Оценка соматоскопических параметров подростков 
указывала на преобладание степени полового созревания, 
соответствующей биологическому возрасту подростков, как 
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среди юношей (75,35%), так и среди девушек (74,35%). От-
ставание по уровню полового развития регистрировалось у 
22,65% обследованных.

Заключение. Процессы роста и развития современных 
подростков Псковской области согласуются с общебиоло-
гическими закономерностями, о чём говорят высокие значе-
ния коэффициентов корреляции для тотальных размеров тела  
(r = 0,61–0,98 для массы тела и окружности грудной клетки,  
r = 0,55–0,93 для длины и массы тела), а также отражают тен-
денции к астенизации и грациализации юношей, о чём сви-
детельствуют меньшие показатели массы тела и окружности 
грудной клетки.

* * *

ТЕЧЕНИЕ НОВОЙ КОРОНАВИРУСНОЙ 
ИНФЕКЦИИ У РЕБЁНКА С ИММУНОДЕФИЦИТОМ

Русланова Н.М., Черникова А.Н. 
Научный руководитель:  
д.м.н., доцент Ю.Б. Хаманова
Уральский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Екатеринбург, Россия

Ключевые слова: коронавирусная инфекция, вторичный 
иммунодефицит, диагностика

Актуальность. Наличие иммунной патологии существен-
но нарушает состояние здоровья детей: снижаются адаптаци-
онные возможности, увеличивается частота и длительность 
инфекционных болезней, становится сложным проведение 
вакцинопрофилактики, отмечается высокая инвалидизация 
и смертность, вызванные инфекционными осложнениями.

Описание клинического случая. В инфекционное от-
деление больницы поступила больная Л., 16 лет, с жалоба-
ми на повышение температуры тела до 39оС, боль в грудной 
клетке и левом ухе, пенистую мокроту с примесью крови. 
Диагноз при поступлении: Новая коронавирусная инфекция, 
вирус идентифицирован, средней степени тяжести. Пнев-
мония смешанной этиологии. Средний катаральный отит. 
В течение 1-го дня госпитализации в связи с ухудшением 
состояния (признаки дыхательной недостаточности, лейко-
цитоз до 21,8 × 109/л, нейтрофилёз 91,1%, прокальцитонин  
31,5 нг/мл, С-реактивный белок 173 мг/л, креати-
нин — 25 мкмоль/л, скорость клубочковой фильтрации  
19 мл/мин/1,73 м2) переведена в реанимационное отделение 
с диагнозом: Сепсис. Синдром полиорганной недостаточ-
ности: дыхательная недостаточность, острое почечное по-
вреждение инфекционно-токсического генеза. Пациентка от-
рицала инфицирование вирусом иммунодефицита человека 
и отказалась от сдачи анализов. Учитывая этот факт и тяжё-
лое течение инфекционного процесса, был сделан запрос в 
областной центр «Синдром приобретенного иммунодефици-
та». Выяснено, что больная состоит на учёте с диагнозом: 
врождённая инфекция вирусом иммунодефицита человека, 
4В стадия, прогрессирование вне антиретровирусной тера-
пии (СД4 в анализе 2020 г. — 17 клеток/мкл). Таким образом, 
был выявлен вторичный иммунодефицит. В реанимации на-
ходилась 5 сут, получала лечение в следующем объёме: ин-
фузионная терапия, кислородная поддержка, установка мо-

чевого катетера, антибактериальная терапия азитромицином 
500 мг/сут, меропенемом 1000 мг/сут. После стабилизации 
состояния для дальнейшей терапии переведена в инфекци-
онное отделение, пробыла в стационаре до момента выпи-
ски почти месяц. 

Заключение. Рассмотрев клинический случай течения но-
вой коронавирусной инфекции у ребёнка с вторичным имму-
нодефицитом, мы сделали вывод, что у данной категории па-
циентов она протекает крайне тяжёло, с такими проявлениями, 
как острая дыхательная недостаточность, острое почечное по-
вреждение, присоединение бактериальной инфекции, сепсис, 
что часто требует перевода в реанимационное отделение.

* * *

ПРИОБРЕТЁННАЯ ИДИОПАТИЧЕСКАЯ 
АПЛАСТИЧЕСКАЯ АНЕМИЯ С МИНОРНЫМ 
КЛОНОМ ПАРОКСИЗМАЛЬНОЙ НОЧНОЙ 
ГЕМОГЛОБИНУРИИ

Сахипгараева И.Р.
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент И.Н. Черезова
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: апластическая анемия, 
пароксизмальная ночная гемоглобинурия, диагностика 

Актуальность. Апластическая анемия (АА) — тяжёлое 
заболевание кроветворной системы, которое характеризует-
ся панцитопенией в периферической крови и гипоклеточным 
костным мозгом. У 10–15% больных АА осложняется разви-
тием пароксизмальной ночной гемоглобинурии (ПНГ). Ис-
пользование проточной цитофлюориметрии, позволяющей 
определить дефицит GPI-белков на мембранах эритроцитов, 
гранулоцитов и моноцитов, значительно улучшило возможно-
сти раннего выявления ПНГ-клона у больных АА. При этом в 
случаях, когда величина клона не превышала 1%, диагности-
ровался минорный ПНГ-клон. 

Описание клинического случая. Мальчик, 10 лет, нахо-
дился на лечении в отделении гематологии. При поступлении 
жалобы на бледность кожных покровов, образование спонтан-
ных синячков на теле. Из анамнеза установлено, что в сентя-
бре по месту жительства обратились в стационар с жалобами 
на появление синячков на теле. Была диагностирована тром-
боцитопатия, обусловленная нарушением адгезивно-агрега-
ционной функции тромбоцитов. Получал дицинон и аскору-
тин — эффекта не отмечено, высыпания сохранялись. При 
поступлении в стационар состояние тяжёлое за счёт геморра-
гического и цитопенического синдромов. При обследовании в 
общем анализе крови — лейкоциты 1,69 тыс/мкл, нейтрофи-
лы 1000/мкл, гемоглобин 117 г/л, MCV 87,4 fl., тромбоциты 
66 тыс/мкл. Данные миелограммы: гипоклеточный, полимор-
фен, сходен по составу. Диагностика пароксизмальной ночной 
гемоглобинурии: клон определён на эритроцитах, гранулоци-
тах и моноцитах. Трепанобиопсия: морфологическая и имму-
ногистохимическая картина гипоплазии гемопоэза. Больному 
выставлен диагноз: Приобретённая идиопатическая АА с ми-
норным ПНГ-клоном, среднетяжёлая форма. Учитывая отсут-
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ствие НLА-совместимых родственных доноров, начата ком-
бинированная терапия согласно протоколу лечения АА. При 
проводимой терапии получен слабый гематологический ответ. 
Учитывая отсутствие эффекта от лечения, выполнено исследо-
вание методом полноэкзомного секвенирования ДНК для под-
тверждения и уточнения диагноза. По его результатам выявлен 
вероятно патогенный генетический вариант — делеция участ-
ка 7 хромосомы, затрагивающая область генов SBDS, AUTS2, 
которые могут приводить к развитию синдрома Швахмана–
Даймонда и предрасположенности к АА.

Заключение. Возникают предположения о двух феноти-
пически и терапевтически разных формах патологии, кото-
рые могут иметь сходные генетические предпосылки у одного 
пациента. Генетическая основа этого феномена должна быть 
исследована с использованием современных методов молеку-
лярной биологии и генетики, что рекомендуется для уточне-
ния диагноза представленному пациенту.

* * *

ОСОБЕННОСТИ МУКОВИСЦИДОЗА У ДЕТЕЙ 
ЧЕЧЕНСКОГО ЭТНОСА

Симонов М.В.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. О.И. Симонова 
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, муковисцидоз, диагностика

Актуальность. Муковисцидоз (МВ) — одно из самых ча-
стых аутосомно-рециссивных орфанных заболеваний. Чечен-
ское население является одной из древнейших этнических 
групп на Северном Кавказе. При изучении МВ у детей чечен-
ского этноса установлено, что клиническое течение заболева-
ния у данных детей уникально.

Описание клинического случая. Мальчик, 6 мес, впер-
вые поступил с жалобами на снижение веса и периодический 
кашель. В анамнезе затруднённое отхождение мекония, взду-
тие живота, неонатальный скрининг отрицательный. С 3 мес 
жизни отмечалось снижение аппетита вплоть до полного от-
каза от еды. Появилась стеаторея, обильное потоотделение, 
слабость, снижение диуреза вплоть до анурии. В дальнейшем 
состояние ухудшилось, выявлена анемия (94 г/л), по кислот-
но-щелочному состоянию — алкалоз (рН до 7,64), гипонатрие-
мия до 121 ммоль/л, гипокалиемия до 1,6 ммоль/л, протеину-
рия до 0,825 г/л на фоне лейкоцитурии до 18 в поле зрения. 
Проводилась пероральная и парентеральная регидратация со-
левыми растворами с положительным эффектом. В возрасте 
5 мес было вновь ухудшение состояния, госпитализация в от-
деление нефрологии с диагнозом «синдром Барттера», продол-
жена регидратация солевыми растворами c кратковременным 
положительным эффектом. В возрасте 6 мес впервые госпита-
лизирован в наш центр с диагнозом «вторичная тубулопатия». 
Дифференциальная диагностика проводилась между истин-
ным и псевдосиндромом Барттера. Проведены 3 потовых про-
бы: методом Гибсона–Кука (55 и 56 ммоль/л — пограничные 
результаты), на аппарате «Нанодакт» (110 ммоль/л — резуль-
тат положительный). Генетический анализ на МВ: компаунд 

1677delTA (класс I — тяжёлая мутация) и E92K (класс — не-
известный, мягкая мутация). Впервые больному был установ-
лен диагноз: МВ [генотип: 1677delTA/E92K], лёгочно-кишеч-
ная форма, тяжёлое течение, синдром псевдо-Барттера. На 
фоне базисной и симптоматической терапии состояние ста-
билизировалось.

Заключение. Отрицательный неонатальный скрининг и 
начало заболевания с нефрологической симптоматики не ис-
ключают наличия МВ, в этом и заключалась трудность диа-
гностики. Особенностью течения МВ у данного ребёнка яв-
ляется тяжёлое течение заболевания при «мягком» генотипе.

* * *

ЛЕЧЕНИЕ ХОНДРОБЛАСТОМЫ БЕДРЕННОЙ 
КОСТИ

Скавыш А.В.
Научный руководитель: Д.Д. Павлова
Первый Московский государственный медицинский 
университет им. И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия

Ключевые слова: хондробластома, диагностика, лечение

Актуальность. Хондробластома — это редкая, доброка-
чественная опухоль кости. Лечение только хирургическое, ха-
рактер и объём операции зависят от размера и локализации 
опухоли: кюретаж с последующей костной пластикой (заме-
щение дефектов ауто- или аллотрансплантатами) или кра-
евая резекция кости, затем частичное эндопротезирование 
сустава. Недостатком существующих методов лечения хон-
дробластомы является неизбежное развитие остеоартрита в 
случае, если образование расположено субхондрально. Как 
правило, в данных ситуациях невозможно выполнить ради-
кальную операцию без повреждения внутрисуставного хря-
ща, что снижает качество жизни в отдалённом послеопера-
ционном периоде.

Описание клинического случая. Пациентка, 17 лет. 
С февраля 2021 г. отмечала боли в области левого коленно-
го сустава, обратилась в Морозовскую ДГКБ. При проведе-
нии 12.08.2021 компьютерной томографии левого коленно-
го сустава с контрастным усилением в латеральном мыщелке 
бедренной кости было определено кистозное образование с 
чёткими неровными контурами, без признаков склероза, раз-
мером 16 × 19 × 19 мм. Кортикальный слой со стороны су-
ставной поверхности на протяжении 11 мм был резко истон-
чён с участками полного отсутствия его визуализации. После 
введения контрастного препарата в данном участке его на-
копления не выявлено. 13.09.2021 была выполнена трепано-
биопсия наружного мыщелка левой бедренной кости, получен 
ответ: хондробластома. С учётом локализации хондробласто-
мы и заинтересованности хряща кюретаж с костной пласти-
кой был дополнен методикой аутологичного матриксиндуци-
рованного хондрогенеза (AMIC). Технология AMIC обычно 
используется при посттравматических повреждениях хряща 
и хондропатиях. Она сочетает микрофрактурирование (МКФ) 
кости с закрытием дефекта суставного хряща коллагеновой 
мембраной, которая выступает как матрица для пролифера-
ции и дифференцировки мезенхимальных стволовых клеток. 
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Мембрана удерживает кровяной сгусток внутри дефекта, рас-
сасывается в течение 6–24 нед, оставляя на своём месте но-
вую хрящевую ткань.

В ходе операции была выполнена экскохлеация хондроб-
ластомы, стенки образования были обработаны коагулятором, 
затем буром, выполнено МКФ. Полость была заполнена кост-
ным аутотрансплантатом из крыла левой подвздошной кости. 
Зона дефекта суставного хряща была закрыта коллагеновой 
мембраной, обработана фибриновым клеем. Послеопераци-
онный период протекал без особенностей.

Заключение. Данный клинический случай демонстрирует 
возможности применения методов, направленных на сохране-
ние и восстановление внутрисуставного хряща, в лечении до-
брокачественных образований крупных суставов.

* * *

ГЕМОРРАГИЧЕСКАЯ ЛИХОРАДКА С ПОЧЕЧНЫМ 
СИНДРОМОМ

Солтанова Р.Я.
Научные руководители:  
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повреждение почек

Актуальность. Геморрагическая лихорадка с почечным 
синдромом (ГЛПС) — острая вирусная природно-очаговая 
болезнь, протекающая с высокой лихорадкой, выраженной 
интоксикацией, геморрагическим синдромом и тяжёлым по-
ражением почек. Наш клинический случай представляется 
актуальным для повышения компетентности педиатров в ди-
агностике и лечении ГЛПС.

Описание клинического случая. Девочка, 12 лет, бо-
леет 9 дней, повышение температуры тела до 40оС. Рвота до 
3 раз в сутки и кашицеобразный стул до 2 раз в сутки. Жа-
луется на боли в животе с иррадиацией в поясницу. В связи 
с ухудшением состояния больная была доставлена в приём-
ное отделение ДГКБ № 9 им. Г.Н. Сперанского, девочку на-
правили в инфекционное отделение. Из анамнеза выявлено, 
что за 2 нед до начала заболевания неоднократно купалась в 
открытых водоемах. Контакты с животными отрицает. Со-
стояние при поступлении тяжёлое за счет выраженной ин-
токсикации, болевого абдоминального синдрома, вялости. 
По тяжести состояния девочка была переведена в отделе-
ние реанимации и интенсивной терапии (ОРИТ). При по-
ступлении — азотемия (мочевина 13,3 ммоль/л, креатинин  
234,66 мкмоль/л), протеинурия  17,8 г/л, абдоминальный бо-
левой синдром, лейкоцитоз 18,44 тыс/мкл, нейтрофилёз па-
лочкоядерный сдвиг влево до 18%, моноцитоз 16%, тромбо-
цитопения (53,4–60,9 тыс/мкл), содержание С-реактивного 
белка 52,3 г/л , уровень прокальцитонина в крови 1,79 нг/л. 
Диурез 1,2 мл/кг/ч. Принято решение о необходимости ис-
ключения ГЛПС и проведении поиска инфекционных аген-
тов. В ОРИТ у больной отмечено нарастание азотемии и 

уменьшение диуреза, сочетающееся клинически с ухудше-
нием самочувствия, вялостью и сонливостью. Одновременно 
выявлено нарушение структуры и функции почек по данным 
УЗИ: эхо-признаки увеличения размеров почек со снижени-
ем кортико-медуллярной дифференцировки и нарушения-
ми почечного кровотока, эхогенные пирамидки, утолщения 
паренхимы с обеих сторон. Далее наблюдалось прогресси-
рование острого повреждения почек до 3 стадии в соответ-
ствии с клиническими практическими рекомендациями по 
острому почечному повреждению (KDIGO), нарастание азо-
темии в динамике (мочевина — с 22 до 25,4 ммоль/л, креа-
тинин — с 574,31 до 635,31 мкмоль/л, олигурия в течение 
12 ч — 0,5 мл/кг/ч), появление отёчного синдрома и метабо-
лических нарушений, что указывало на необходимость про-
ведения заместительной почечной терапии (ЗПТ). Учиты-
вая отсутствие эффекта от проводимой терапии и наличие 
показаний, было принято решение о ЗПТ в режиме гемоди-
афильтрации постоянной (продолжительной) вено-веноз-
ной без антикоагуляции, т.к. больной проводилась анти-
тромботическая терапия фрагмином в дозе 200 ЕД/кг/сут  
в 2 введения. Под контролем ЧСС/АД/сатурации после уста-
новки двухходового диализного катетера в правую бедрен-
ную вену, начата процедура гемодиафильтрации на аппара-
те «Prismaflex сет ST100» со следующими параметрами: ско-
рость кровотока 120 мл/мин; скорость диализата 750 мл/ч; 
замещающий раствор 650 мл/ч; ультрафильтрация 100 мл/ч; 
доза эфлюента 43 мл/кг/ч, без антикоагуляции. Через 9 ч 
24 мин ЗПТ было выполнено плановое завершение проце-
дуры гемодиафильтрации под контролем ЧСС, АД и сатура-
ции. После проведённого сеанса установлено уменьшение 
азотемии: мочевина 16 ммоль/л, креатинин 381,32 мкмоль/л 
и нарастание диуреза. В динамике — дальнейшее уменьше-
ние содержания мочевины — 15,2 ммоль/л и креатинина —  
264 мкмоль/л. При УЗИ почек отмечена положительная 
структурная динамика. Анализы на ротавирусы, норовиру-
сы, сальмонеллы, кампилобактерии, шигеллы, кишечные ин-
фекции, листериоз, COVID-19 были отрицательными. Ис-
следование кала на Enterobius vermicularis — положительно, 
проведена антигельминтная терапия. При проведении непря-
мой реакции иммунофлюоресценции  к вирусу ГЛПС выяв-
лен положительный результат к вирусу ГЛПС, титр 1 : 1000. 
Таким образом, на основании анамнеза и клинико-лаборатор-
ных данных выставлен диагноз: ГЛПС, полиурический пе-
риод, тяжёлая форма. В связи с улучшением состояния па-
циентку перевели в инфекционное отделение для продолже-
ния медикаментозного лечения, включая антибактериальную, 
фибринолитическую, инфузионную терапию. Затем больная 
была выписана с улучшением под наблюдение педиатра, неф-
ролога, гастроэнтеролога в соответствии с рекомендациями.

Заключение. Данный клинический случай показывает, что 
в настоящее время ГЛПС может встречаться у детей в неэнде-
мичных зонах. В связи с этим следует увеличить осведомлён-
ность врачей о ГЛПС и своевременно проводить расширенный 
диагностический поиск, т.к. её симптоматика неспецифична, 
а проведение дифференциального диагноза довольно сложно.

* * *
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Актуальность. Бронхиальная астма (БА) является одним 
из самых распространённых хронических заболеваний. Более 
348 млн пациентов в мире страдают БА. В России около 7 млн 
больных БА. Пациенты c БА хорошо отвечают на терапию ин-
галяционными глюкокортикостероидами (ИГКС) в виде моно-
терапии или в комбинации ИГКС с длительно действующи-
ми β2-агонистами. Однако, несмотря на правильно проводи-
мую терапию и лечение сопутствующих форм патологии, у 
10% пациентов симптомы БА не купируются, и болезнь при-
обретает тяжёлое, неконтролируемое течение, рефрактерное к 
традиционному лечению. Эта форма патологии определяется 
как тяжёлая БА, при которой назначается пятая ступень тера-
пии с активным использованием биологических препаратов. 

Методы. Нами использовались материалы баз данных 
PubMed, Medline, EMBASE, Scopus, Google Scholar, РИНЦ.

Результаты. Одобрено несколько биологических препа-
ратов для лечения тяжёлой неконтролируемой БА у детей: 
омализумаб (антитело к IgE), меполизумаб (антитело к ин-
терлейкину (ИЛ)-5) и реслизумаб (антитело к ИЛ-5), бенра-
лизумаб (антитело к рецептору ИЛ-5), дупилумаб (антитело 
к рецептору ИЛ-4α), тезепелумаб (антитело к стромальному 
лимфопоэтину тимуса — TSLP). До начала биологической 
терапии БА нужно обязательно определить фенотип астмы и 
установить наличие клинически значимых аллергических ре-
акций. Если больной не реагирует на первоначальный агент, 
GINA 2020 рекомендует перейти на другой биологический 
препарат. Омализумаб представляет собой гуманизирован-
ное моноклональное антитело против IgE. Комплекс ома-
лизумаб–IgE предотвращает связывание FcεR1 с В-клетками, 
моноцитами, тучными клетками и базофилами, что умень-
шает активность воспаления и аллергической реакции. Пре-
парат одобрен для лечения детей с 6 лет с персистирующей 
БА с высокой эозинофилией ≥ 260 клеток/мкл или повышен-
ным FeNO ≥ 20 ppb. Омализумаб улучшает качество жизни 
больных, имеет хороший профиль безопасности и перено-
симости, существенно уменьшает число обострений и до-
зы кортикостероидов. Самой перспективной биологической 
мишенью при тяжёлой БА признан ИЛ-5, его блокирование 
приводит к редуцированию эозинофильного воспаления при 
БА. Для этого создано несколько препаратов. Меполизумаб 
представляет собой гуманизированные моноклональные ан-
титела (IgGl,κ), направленные против ИЛ-5 человека, улуч-
шает контроль симптоматики БА и обеспечивает значимый 
глюкокортикоидсберегающий эффект. Препарат имеет вы-
сокую биодоступность, уменьшает содержание эозинофи-
лов в крови и мокроте, снижает частоту обострений БА, по-

казан детям с 6 лет в дозе 40 мг, с 12 лет в дозе 100 мг, под-
кожно 1 раз в 4 нед. Реслизумаб — моноклональные антитела 
(IgG4к), высокоаффинные к ИЛ-5, связываются с циркулиру-
ющим ИЛ-5, препятствуют взаимодействию ИЛ-5 с его ре-
цептором. Одобрен для лечения эозинофильной БА с высо-
ким уровнем эозинофилов в крови (≥ 400 клеток/мкл), а так-
же при неаллергической БА с невысоким или нормальным 
уровнем IgЕ, особенно у подростков с 18 лет с хроническим 
риносинуситом, вводится внутривенно в дозе 3 мг/кг 1 раз в 
4 нед. Бенрализумаб представляет собой гуманизированные 
моноклональные антитела, которые связываются с α-субъ-
единицей рецептора ИЛ-5 (ИЛ-5Rα), блокируя связывание 
ИЛ-5 с его рецептором. Препарат уменьшает число эозино-
филов в крови и мокроте, показан с 18 лет, вводится подкож-
но в дозе 30 мг 1 раз в 4–8 нед. Дупилумаб — гуманизиро-
ванные моноклональные антитела против рецептора ИЛ-4α, 
избирательно связывающееся с ИЛ-4Rα и ингибирующее пе-
редачу сигналов ИЛ-4 и ИЛ-13. Он одобрен в качестве допол-
нительной поддерживающей терапии БА тяжёлого течения 
у пациентов старше 12 лет. Тезепелумаб — гуманизирован-
ные моноклональные антитела IgG2λ, которые ингибируют 
TSLP, кроме блокады воспаления дыхательных путей, опо-
средуют взаимодействия между структурными клетками ды-
хательных путей и иммунными клетками. Одобрен как био-
логический агент для лечения тяжёлой БА без ограничений 
в отношении фенотипа. Препарат вводится подкожно в до-
зе 210 мг 1 раз в 4 нед, разрешён детям с 12 лет. Тезепелу-
маб может нормализовать локальное воспаление, независи-
мо от числа эозинофилов в крови. Эти данные подтвержда-
ют концепцию, что ингибирование TSLP может иметь более 
широкие физиологические эффекты, чем нацеливание на от-
дельные цитокины Th2.

Заключение. Одобренные биологические препараты улуч-
шают контроль над тяжёлой астмой, качество жизни больных 
детей и, бесспорно, являются прорывом в терапии БА. 

* * *

ТЯЖЁЛОЕ ТЕЧЕНИЕ ЮВЕНИЛЬНОГО АРТРИТА  
У ДЕВОЧКИ 12 ЛЕТ
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Актуальность. Ювенильный артрит — артрит неуста-
новленной причины длительностью более 6 нед, развиваю-
щийся у детей не старше 16 лет при исключении другой па-
тологии суставов. 

Описание клинического случая. Девочка, 12 лет, с жа-
лобами на боли в коленных суставах. Девочка от 1-й беремен-
ности, роды 1-е срочные, самостоятельные. Масса тела при 
рождении 3700 г, длина тела 56 см. Наследственность не отя-
гощена. В феврале 2017 г. обратилась в детскую поликлини-
ку с жалобами на боли в правом коленном суставе. В янва-
ре 2017 г. перенесла ангину, проводилась антибактериальная 
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терапия цефиксимом. В связи с продолжающимися жалоба-
ми направлена в областную детскую клиническую больницу, 
выявлено повышение уровней антистрептолизина О (АСЛО) 
до 451 ЕД/л. При проведении МРТ коленных суставов выяв-
лены синовит и супрапателлярный бурсит. Титр антинукле-
арного фактора (АНФ) 1/160. Установлен диагноз: ювениль-
ный артрит, ассоциированный с HLA B27 и назначена терапия 
метотрексатом. Отмечалась плохая переносимость препарата, 
рецидив гайморита, пиелонефрита, проводилось оперативное 
лечение нагноившейся кисты левой почки. В августе 2017 г. 
выявлено нарастание титра АСЛО до 1000 ЕД/л, проводилась 
антибактериальная терапия, возобновлен метотрексат. В сен-
тябре боли в коленных суставах усилились. По данным МРТ: 
признаки синовита правого коленного сустава, назначен ме-
тотрексат. В декабре 2017 г. появились лихорадка и хромота 
на правую ногу. С января 2018 г. отмечалось повышение со-
держания С-реактивного белка, АСЛО в пределах нормы, на-
значен сульфасалазин, появилась сыпь. В мае 2018 г. госпи-
тализирована в НМИЦ здоровья детей. Учитывая отсутствие 
активного суставного синдрома, а также развития инфекци-
онных осложнений на фоне иммуносупрессивной терапии, 
метотрексат был отменен. В связи с обострением суставного 
синдрома в июне 2019 г. июнь был назначен этанерцепт под-
кожно. Суставной синдром купировался. Были диагности-
рованы сакроилеит, псориаз. Госпитализирована повторно в 
феврале 2020 г., в день госпитализации отмечалось покрас-
нение глаз, консультирована офтальмологом: острый ревма-
тоидный увеит обоих глаз. Терапия этанерцептом отменена, 
назначен адалимумаб. На данный момент регулярно получа-
ет адалимумаб, островоспалительных изменений в суставах 
не наблюдается, увеит в ремиссии, периодически обострение 
кожного процесса (псориаз).

Заключение. Представлен случай тяжёлого течения у де-
вочки с ювенильным артритом, резистентным к стандартной 
иммуносупрессивной терапии, осложнившийся псориазом, 
увеитом и бактериальными инфекциями. 

* * *

СИНДРОМ СИМПСОНА–ГОЛАБИ–БЕМЕЛЯ  
II ТИПА И ПЕРВИЧНАЯ ЦИЛИАРНАЯ ДИСКИНЕЗИЯ 
У ПАЦИЕНТА С МУТАЦИЕЙ В ГЕНЕ OFD1

Стрельникова В.А.
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Актуальность. Синдром Симпсона–Голаби–Бемеля 
(ССГБ) — наследственное заболевание человека, характери-
зующееся гигантизмом (и укрупнением многих внутренних 
органов), дисплазией почек, пороками сердца, черепно-лице-
выми аномалиями, полидактилией и др. (изредка — умствен-
ной отсталостью), а также связанное с высоким риском раз-
вития опухолей эмбриональных тканей. Первичная цилиарная 
дискинезия (ПЦД) — редкое заболевание, относящееся к од-
ной из форм патологии ресничек и жгутиков — цилиопатий, к 

которым также относится крайне редкий ССГБ II типа. У па-
циента были выявлены сразу две цилиопатии, что свидетель-
ствует о том, что ПЦД может иметь синдромальный характер.

Описание клинического наблюдения. Пациент посту-
пил в Морозовскую детскую клиническую больницу в воз-
расте 15 лет с жалобами на кашель с мокротой жёлтого цве-
та. Из анамнеза было выявлено, что ребёнок сразу после ро-
дов находился на искуственной вентиляции лёгких, раннее 
психомоторное развитие с задержкой. Наблюдался у невро-
лога, установлен диагноз: детский церебральный паралич. 
Неоднократно был госпитализирован по поводу внебольнич-
ных пневмоний, отитов, кровохарканья. В возрасте 7 лет при 
проведении компьютерной томографии лёгких впервые были 
диагностированы множественные бронхоэктазы (БЭ). В воз-
расте 8 лет ребёнку выполнили полноэкзомное секвениро-
вание, был выявлен гемизиготный нуклеотидный вариант 
chrX:13785320C > T в экзоне 20 гена OFD1. Таким образом 
был установлен ССГБ II типа. При обследовании родителей 
мальчика у мамы также была выявлена мутация, что позво-
лило установить семейную сегрегацию. При дальнейшем на-
блюдении и обследовании пациента была заподозрена ПЦД, в 
связи с чем ребёнку была выполнена высокоскоростная видео-
микроскопия биоптата цилиарного эпителия слизистой обо-
лочки носа, частота и паттерн биения ресничек были в пре-
делах нормальных значений. Ребёнок был обследован в Гер-
мании, исключены ПЦД, муковисцидоз, туберкулёз, причина 
БЭ установлена не была. На момент поступления при объ-
ективном осмотре выя влены множественные стигмы дизэм-
бриогенеза, деформации пальцев рук и ног по типу «барабан-
ных палочек», ногтевых пластин по типу «часовых стекол», 
гепатоспленомегалия, при аскультации лёгких влажные мел-
копузырчатые хрипы над всеми полями лёгких. Насыщение 
крови кислородом 90–93%. По данным КТ лёгких — тракци-
онные и нетракционные БЭ. При оценке по предективной шка-
ле PICADAR (Primary CiliAry DyskinesiA Rule) — 8 баллов.  
При проведении трахеобронхоскопии — гнойный эндоброн-
хит, взята биопсия слизистой для трансмиссионной электрон-
ной микроскопии, по данным которой было установлено от-
сутствие внутренних динеиновых ручек.

Заключение. Оценивая в совокупности данные анамне-
за, клинико-лабораторных и генетических исследований ре-
бёнка, удалось выявить причину БЭ и диагностировать ПЦД. 

* * *

ПРИМЕНЕНИЕ ПРОТИВОВИРУСНОЙ ТЕРАПИИ  
У ДЕТЕЙ С ОРВИ В УСЛОВИЯХ ДЕТСКОЙ 
ПОЛИКЛИНИКИ
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Актуальность. По данным Всемирной организации здра-
воохранения, первое место в структуре заболеваемости зани-
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мают болезни органов дыхания. Острые респираторные вирус-
ные инфекции (ОРВИ) сейчас являются самыми распростра-
нёнными респираторными заболеваниями у детей. При лечении 
ОРВИ в поликлинической практике часто используют проти-
вовирусные препараты, но так ли эффективно их применение?

Цель: определить рациональность назначения противо-
вирусных препаратов детям в возрасте 3–5 лет с симптомами 
ОРВИ на амбулаторном приёме.

Материалы и методы. Нами было проанализировано 100 
электронных медицинских карт детей 3–5 лет, имеющих ди-
агноз J06.9 — Острая инфекция верхних дыхательных путей 
неуточнённая. Для анализа полученных данных были исполь-
зованы методы непараметрической статистики.

Результаты. У всех обратившихся в поликлинику детей 
отмечалось повышение температуры тела; 68% детей имели 
субфебрильную температуру, 32% —фебрильную температу-
ру тела. Заложенность носа отмечалась у 73% детей, выделе-
ния из носовых ходов — у 17%)детей. Гиперемия зева была 
диагностирована у 93% детей. Кашель отмечался у 20% де-
тей, чихание — у 11%. При аускультации у 100% детей вы-
слушивалось жесткое дыхание. Гиперемия конъюнктивы бы-
ла диагностирована у 13% детей. Общий анализ крови детям 
на амбулаторном приёме не назначался. 50% обследуемых 
детей участковым педиатром были назначены противовирус-
ные препараты, 50% детей лечили без применения противо-
вирусных средств. В результате изучения амбулаторных карт 
нами было выявлено, что в среднем дети без противовирус-
ных препаратов выздоравливали на 7–10-е сутки. Дети, полу-
чавшие противовирусные препараты, в среднем выздоравли-
вали к 8–10-му дню.

Заключение. Неоправданное использование противови-
русных препаратов при ОРВИ у детей является чрезвычай-
но актуальной проблемой. Как показала наша работа, дети, 
которых не лечили противовирусными препаратами, болели 
столько же дней, сколько и дети, в лечении которых применя-
лись противовирусные препараты. 

* * *

ВАРИАНТЫ КЛИНИЧЕСКОГО ТЕЧЕНИЯ 
АГЕНЕЗИИ ЛЁГОЧНОЙ АРТЕРИИ 
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Актуальность. Агенезия лёгочной артерии (ЛА) может 
являться составной частью врождённого порока сердца или 

развиваться изолированно. Распространённость односторон-
ней агенезии ЛА — 1 : 200 000 людей, а смертность может 
достигать 7% вследствие развития массивного кровотечения, 
правожелудочковой или дыхательной недостаточности. Изо-
лированные формы обычно протекают бессимптомно, что 
вызывает сложности в своевременной их диагностике. Сре-
ди проявлений в литературе описывают снижение толерант-
ности к физическим нагрузкам, частые респираторные ин-
фекции, бронхообструкции и кровохарканье. В качестве зо-
лотого стандарта для подтверждения диагноза используется 
ангиография, во время которой возможно выполнить одно-
временную эмболизацию патологических сосудов. С целью 
коррекции порока у ряда пациентов может потребоваться вы-
полнение пульмонэктомии. В настоящее время перспектив-
ным методом лечения является реваскуляризация поражён-
ного лёгкого, основанная на стентировании артериального 
протока и создании сосудистого анастомоза, однако подоб-
ное оперативное вмешательство должно проводиться в ран-
ние сроки после рождения. 

Описание клинического случая. В нашем исследова-
нии представлены 2 пациента, поступившие в торакальное 
отделение МДГКБ, у которых при комплексном обследова-
нии была диагностирована агенезия ЛА. Первая пациентка, 
10 мес, поступила с жалобами на кровохарканье. По данным 
компьютерной томографии органов грудной полости с вну-
тривенным контрастированием выставлен диагноз: Агене-
зия левой ЛА. Была выполнена эндоваскулярная окклюзия 
коллатералей, а затем, учитывая отсутствие функциональ-
ной активности левого лёгкого по данным сцинтиграфии, 
выполнена пульмонэктомия слева. Второй ребёнок, 3 года, 
поступил с жалобами на частые бронхообструкции, и в хо-
де дообследования были диагностированы агенезия левой 
ЛА, стеноз правого главного и межуточного бронхов, со-
судистое кольцо. Потребовалось выполнение оперативно-
го вмешательства: разобщение сосудистого кольца и пуль-
монэктомия слева.

Заключение. Учитывая редкость патологии, различные 
клинические варианты течения, диагностика и лечение аге-
незии ЛА являются предметом междисциплинарного обсуж-
дения. Тактика ведения этих пациентов должна определяться 
симптоматикой, анатомией ЛА, сопутствующими сердечно-со-
судистыми аномалиями, наличием коллатералей и степенью 
лёгочной гипертензии. 

* * *
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Актуальность. Синдром Пирсона (СП) — наследствен-
ное мультисистемное заболевание, связанное с дефектом ми-
тохондриальной ДНК. Проявляется тяжёлой апластической 
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анемией, которая часто является единственным симптомом, 
затрудняя диагностику. Распространённость СП составляет 
1 : 1 000 000.

Описание клинического случая. Ребёнок от матери  
29 лет, 1-й беременности с помощью метода экстракорпораль-
ного оплодотворения с донорским ооцитом. Роды 1-е, срочные. 
При рождении масса тела 3110 г, длина тела 51 см, оценка по 
Апгар 9/10 баллов. В возрасте 2 сут выявлено нарастание ды-
хательной недостаточности, инфекционного токсикоза, син-
дрома угнетения ЦНС (лактат-ацидоз, тенденция к гипогли-
кемии), анемии — трансфузия эритроцитарной взвеси (ЭВ), 
свежезамороженной плазмы. На 8-е сутки жизни на фоне ан-
тибактериальной и метаболической терапии состояние ребёнка 
с положительной динамикой. По совокупности данных обсле-
дований (анализ мочи на органические кислоты, FGF21, GDF), 
предполагалось наследственное заболевание из группы мито-
хондриальных. Дифференциальный диагноз проводился с ор-
ганическими ацидуриями, аминоацидопатиями. 10.01.2018 по 
данным анализа на митохондриальную панель отклонений не 
выявлено. 12.01.2018 девочка выписана из стационара в удов-
летворительном состоянии. 22.02.2018 результатами молеку-
лярно-генетического обследования подтверждён СП. В даль-
нейшем ребёнку ежемесячно требовалась госпитализация для 
заместительной терапии компонентами крови. 02.08.2018 про-
ведено дренирование острого парапроктита под местной ане-
стезией. 13.08.2018 — купирование признаков воспаления. 
17.08.2018 развился агранулоцитоз. Введён гранулоцитарный 
колониестимулирующий фактор (Г-КСФ), нарастала тромбо-
цитопения. С 24.08.2018 отмечались фебрилитет и панцитопе-
ния. При рентгенграфии выявлена двусторонняя пневмония. 
Переведена в отделение реанимации. 26.08.2018 для коррек-
ции анемии проводили трансфузии ЭВ, введение Г-КСФ. По 
данным кислотно-щелочного состояния: газообмен компен-
сирован, выраженный лактат-ацидоз. В гемограмме: лейко-
циты 0,5 тыс/мкл, тромбоциты 8 тыс/мкл. 27.08.2018 состоя-
ние ребёнка крайне тяжёлое с отрицательной динамикой за 
счёт прогрессирования артериальной гипоксемии. Несмотря 
на проводимую терапию, выраженная гипотония и брадикар-
дия. Зафиксирована остановка сердечной деятельности, ре-
анимационные мероприятия без эффекта, диагностирована 
биологическая смерть.

Заключение. Необходима осведомлённость о редком за-
болевании с ранней манифестацией и неблагоприятным про-
гнозом, а также генетическое консультирование родителей 
детей с СП.

* * *

СЛОЖНОЕ КОМОРБИДНОЕ СОСТОЯНИЕ: 
ПЕРВИЧНАЯ ЦИЛИАРНАЯ ДИСКИНЕЗИЯ  
И ЮВЕНИЛЬНЫЙ АРТРИТ С СИСТЕМНЫМ 
НАЧАЛОМ
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Актуальность. Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) 
характеризуется генетически обусловленным нарушением 
структуры ресничек, жгутиков. Нарушение мукоцилиарно-
го клиренса при ПЦД способствует развитию инфекционных 
осложнений, что приводит к хроническому воспалительному 
бронхолёгочному процессу и может являться триггером для 
развития аутоиммунных заболеваний. 

Описание клинического случая. Девочка Н., 15 лет. 
В раннем возрасте отмечались частые эпизоды респира-
торной вирусной инфекции (6 раз в год), рецидивирующе-
го бронхита и пневмонии (2 раз в год), синуситы. В 11 лет 
на фоне обострения бронхолёгочного процесса и антибак-
териальной терапии появилась полиморфная сыпь без от-
вета на антигистаминные препараты. В дальнейшем при-
соединились боль и отёчность в лучезапястных и межфа-
ланговых суставах левой кисти. Несмотря на проводимую 
терапию, сохранялась фебрильная лихорадка. При обсле-
довании исключены первичный иммунодефицит, онкологи-
ческие процессы, аутовоспалительные заболевания. Уста-
новлен ювенильный артрит с системным началом (сЮИА). 
Инициирована терапия преднизолоном 0,5 мг/кг с дальней-
шим присоединением тоцилизумаба 10 мг/кг с положитель-
ным эффектом. Полная отмена преднизолона через 1,5 го-
да. Проведена диагностическая бронхоскопия с последую-
щим морфологическим исследованием: движений ресничек 
не выявлено. На компьютерной томографии: бронхоэктазы, 
обратное расположение органов брюшной полости. Учиты-
вая клинико-анамнестические данные, установлен диагноз: 
ПЦД. Проведено молекулярно-генетическое исследование: 
выявлены нуклеотидные варианты в гене DNAH5, которые 
описаны у пациентов с ПЦД. Учитывая высокий риск раз-
вития инфекционных осложнений, ребёнок был вакцини-
рован против пневмококковой инфекции, непрерывно про-
водилась профилактика пневмоцистной инфекции ко-три-
моксазолом, регулярный мониторинг микробиологического 
исследования мокроты. Отмечались 1–2 эпизода обостре-
ния бронхолёгочного процесса в год, состояние по сЮИА 
оставалось стабильным.

Заключение. Коморбидное течение ПЦД и сЮИА требу-
ет разнонаправленного подхода к терапии: с одной стороны, 
применения иммуносупрессантов, с другой — массивной ан-
тибактериальной терапии. Поэтому для снижения частоты 
обострений бронхолёгочного процесса и своевременной кор-



Russian pediatric journal (Russian journal). 2023; 26. Supplement 1
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2023-26-S1

«SPERANSKY READINGS-2023» (MOSCOW, 15 MARCH 2023)  
50

рекции лечения требуется регулярный микробиологический 
мониторинг мокроты/фаринготрахеального аспирата и про-
филактика инфекционных осложнений.

* * *

НЕФРОБЛАСТОМА У НОВОРОЖДЁННОЙ 
ДЕВОЧКИ

Токенова Д.Н. 
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент С.Т. Кизатова 
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: нефробластома, дети, диагностика

Актуальность. Нефробластома (опухоль Вильмса) — 
одна из наиболее часто встречающихся злокачественных 
эмбриональных опухолей у детей. В структуре злокачест-
венных новообразований у детей нефробластома занимает 
4-е место, уступая гемобластозам, новообразованиям цен-
тральной нервной системы и саркомам мягких тканей. Ча-
стота её встречаемости составляет от 0,4 до 1 случая на 100 
тыс. детей в год. 

Описание клинического случая. Недоношенная но-
ворождённая девочка, 1-й день жизни. Анамнез жизни: ре-
бёнок от 2-й беременности, 2-х срочных родов. Первая бе-
ременность — 2016 г., мальчик, здоров. 1-я половина бере-
менности (в 16 нед) протекала на фоне ОРВИ с повышением 
температуры тела до 38оС — лечилась амбулаторно народ-
ными средствами. Во 2-й половине в сроке 29 нед было обо-
стрение хронического пиелонефрита, получала антибакте-
риальную терапию амбулаторно (цефуроксим 500 мг 1 табл.  
2 раза в день 7 дней). Анамнез заболевания: 21.04.2022 на 
акушерском УЗИ во II–III триместре (в 35 нед) выявили об-
разование в брюшной полости у плода. Мегацистис. Диагноз 
матери: Преждевременные оперативные роды 1 в 35 нед +  
2 дня. Признаки внутриутробной гипоксии, требующие меди-
цинской помощи. Безводный период 9 час 51 мин. Выражен-
ное многоводие. Гипоплазия плаценты. Гестационный сахар-
ный диабет. Гидронефроз справа. Хронический пиелонефрит 
в стадии ремиссии. Анемия средней степени. Вертеброген-
ная люмбалгия. Врождённые пороки развития плода. Девоч-
ка, масса тела при рождении 2490 г, длина тела 46 см, оценка 
по шкале Апгар 7/8 баллов. Состояние удовлетворительное. 
После рождения проведено УЗИ почек. Заключение: Обра-
зование в брюшной полости слева, нельзя исключить нефро-
мегалию левой почки. Ребёнок консультирован детским уро-
логом. Предварительный диагноз: Образование в брюшной 
полости слева? Опухоль Вильмса левой почки? Рекомендо-
вано: компьютерная томография (КТ) органов брюшной по-
лости и забрюшинного пространства с контрастированием. 
На 4-й день жизни проведена КТ. Заключение: КТ-картина 
образования левой почки, больше данных за опухоль Вильм-
са II стадия. Ребёнок транспортирован в Научный центр кар-
диологии г. Астаны для оперативного лечения. 

Заключение. При опухоли Вильмса прогноз зависит от 
своевременной диагностики, возраста больного в момент уста-
новления диагноза, стадии заболевания, гистологической диф-

ференцировки нефробластомы. В нашем случае прогноз был 
неблагоприятный.

* * *

ВРОЖДЁННАЯ АПЛАЗИЯ КОЖИ, 
АССОЦИИРОВАННАЯ С БУЛЛЁЗНЫМ 
ЭПИДЕРМОЛИЗОМ

Толеген А., Сарсенбек М.Ж., Ибраева Л.Е. 
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Ключевые слова: дети, врождённая аплазия кожи, 
диагностика

Актуальность. Врождённая аплазия кожи является ред-
ким врождённым заболеванием. Заболеваемость составляет 
от 1 до 3 на 10 000 рождений. При этом обычно поражается 
кожа головы, реже туловище или конечности. Заболеваемость 
и смертность зависят от площади поражения и размера де-
фекта. Основной риск — заражение, кровоизлияния и тром-
бозы в случае дефекта кожи головы с подлежащим костным 
дефектом, обнажением мозговых оболочек и верхнего сагит-
тального синуса. 

Описание клинического случая. Ребёнок от 2-й беремен-
ности, от 2-х самопроизвольных родов. Первая половина бе-
ременности протекала без особенностей, вторая половина — 
на фоне анемии лёгкой степени. УЗИ плода без патологии. 
В крови матери TORCH-инфекции не выявлены. Родители: 
мать 19 лет, отец 27 лет, соматически здоровы. Сибсы: девоч-
ка, 2 года, здорова. Семейный анамнез не отягощён. Масса 
тела при рождении 2850 г, длина тела 45 см, оценка по шкале 
Апгар 8/9 баллов. Состояние ребёнка при рождении средней 
тяжести за счет врождённого порока кожи. При осмотре от-
мечены участки аплазии кожи, подкожной жировой клетчат-
ки, на поверхности которой визуализируются сосуды; про-
цесс распространённый, мономорфный, локализован на пра-
вой верхней конечности: в области лучезапястного сустава с 
переходом на тыльную поверхность кисти; нижних конечно-
стях: на правой голени, с поражением тыльной и подошвен-
ной поверхностей правой стопы, на левом колене, внутрен-
ней поверхности левой голени с поражением тыльной и по-
дошвенной поверхностей левой стопы. На волосистой части 
кожи головы в правой теменной области, задней поверхно-
сти шеи с переходом на затылочную область верхней части 
головы, пупочной-кольцевой области, ягодичной, лучеза-
пястных областях отмечаются эрозивные поверхности с се-
розным отделяемым. Заключение дерматовенеролога: Врож-
дённый буллёзный эпидермолиз. Аплазия кожи. Соблюдался 
бережный уход, местная терапия. На фоне проведённого ле-
чения наблюдалась положительная динамика. Ребёнок выпи-
сан домой на 10-й день жизни, были даны рекомендации по 
уходу и вскармливанию, консультация генетика.

Заключение. Аплазия кожи чаще является изолированным 
заболеванием, однако оно может быть связано с другими ано-
малиями, такими как синдром Адамса–Оливера, ассоциация 
с папирусным плодом. В нашем случае аплазия кожи ассоци-
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ирована с буллёзным эпидермолизом, что требует молекуляр-
но-генетического анализа.

* * *

МЕДИКО-БИОЛОГИЧЕСКИЕ АСПЕКТЫ 
ФОРМИРОВАНИЯ ВРЕМЕННОГО ПРИКУСА  
У ДЕТЕЙ

Томасова Н.А.
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Ключевые слова: дети, прикус, формирование

Актуальность. Процесс прорезывания временных зубов 
служит косвенным показателем физического развития ребён-
ка, отражает состояние здоровья на 1-м году жизни.

Цель: определить влияние медико-биологических факто-
ров риска и показателей состояния здоровья на прорезывание 
временных зубов у детей.

Материалы и методы. Проведён анализ анкетных дан-
ных, оценка стоматологического статуса (состояние слизи-
стой оболочки полости рта, твердых тканей зубов, распо-
ложение и форму уздечек верхней и нижней губы, языка)  
212 детей в возрасте от 3 мес до 3 лет. Первую группу соста-
вили 55 детей, относившихся к 1-й и ко 2-й группам здоровья. 
Во 2-ю группу вошли 152 ребёнка с различными соматически-
ми заболеваниями. Обследование проведено на базе детских 
поликлиник, параметры физического развития в динамике и 
данные о заболеваемости детей получены путём выкопиров-
ки из форм № 112/у. Стоматологический статус оценивали по 
данным осмотра. Статистическая обработка выполнялась при 
помощи программы «SPSS v. 19.0». Различия оценивали как 
статистически значимые при р < 0,05.

Результаты. У детей 1-й группы выявлена тесная связь  
(r = 0,98; p < 0,05) между сроками прорезывания 53, 54, 74, 84 
зубов и возрастом матери, острыми инфекциями во время бере-
менности (r = 0,93; p < 0,05), угрозой прерывания беременности 
(r = 0,77; p < 0,05). У детей 2-й группы наиболее сильное влия-
ние на сроки прорезывания 53, 54, 63, 64, 73 и 84 зубов оказыва-
ло перенесённое перинатальное поражение центральной нерв-
ной системы (r = 0,76; p < 0,05). Между сроками прорезывания 
зубов и типом вскармливания ребёнка коэффициент корреляции 
составил r = 0,43 (p < 0,05) в 1-й группе и r = 0,43 (p < 0,05) — 
во 2-й. При оценке стоматологического здоровья установлена 
увеличенная распространённость кариеса с возрастом: от 2,2% 
на 1-м году жизни до 61,4% на 3-м году жизни при возраста-
нии интенсивности кариеса от 0,03 до 0,81. Наличие короткой 
уздечки верхней губы и языка выявлено у 5,5 и 0,9% детей 1-й 
группы, среди детей 2-й группы — у 4,8 и 1,3% соответственно  
(p > 0,05). У детей 2-й группы отмечено нарушение сроков про-
резывания временных зубов, неонатальное прорезывание резцов 
нижней челюсти — 71 зуб прорезался на 9-й день после рождения,  
81 зуб — на 20-й день.

Заключение. Значимое влияние на сроки прорезывания 
временных зубов оказывают отягощённое течение антенаталь-

ного периода, возраст матери на момент беременности (коэф-
фициент корреляции 0,98), перинатальная патология нервной 
системы гипоксического генеза.

* * *

ЧУВСТВИТЕЛЬНОСТЬ МИКРОБИОТЫ  
К АНТИБИОТИКАМ ПРИ ВРОЖДЁННЫХ 
ПНЕВМОНИЯХ У НЕДОНОШЕННЫХ ДЕТЕЙ 

Тягушева Е.Н.
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Актуальность. В последние годы устойчивость к анти-
биотикам быстро распространяется по всему миру и создает 
серьёзные ситуации для выбора антибактериальной терапии 
при врождённых пневмониях у новорождённых детей, осо-
бенно недоношенных.

Цель: провести анализ антибиотикорезистентности ми-
кроорганизмов лабораторного материала недоношенных но-
ворождённых детей с врождёнными пневмониями.

Материалы и методы. Проведено 123 микробиологиче-
ских исследования 4 локусов микробиоты (трахея, мокрота, 
кровь, содержимое желудка) новорождённых детей с диагно-
зом «врождённая пневмония». Дети были распределены на  
2 группы: 1-я группа (n = 84) — недоношенные дети, среди ко-
торых были выделены в зависимости от уменьшения массы тела 
при рождении дети с очень низкой массой тела (n = 44) и с экс-
тремально низкой массой тела (n = 40) и 2-я группа (n = 39) — 
доношенные новорождённые.

Результаты. Микробиота новорождённых состояла из 35 
видов микроорганизмов, среди которых было в 2 раза боль-
ше грамположительных бактерий (63%; p < 0,05). Наиболь-
шее количество микроорганизмов было выделено из мокро-
ты: Staphylococcus spp. (24%), Enterococcus faecalis (20%), 
Klebsiella pneumoniae (18%), Еsherichia coli ESB (21%) вы-
делялись в 2 раза больше у недоношенных детей. У недоно-
шенных новорождённых чаще, чем у доношенных, встреча-
лись микст-инфекции (p < 0,01). В отделяемом трахеи были 
выявлены представители семейства S. haemolyticus (44,4%). 
Staphylococcus spp. в больших количествах присутствовал в 
исследуемом материале из мокроты и содержимого желуд-
ка. В крови преобладали S. aureus (10%), преимуществен-
но MRSA (79,0%). Чувствительность коагулазотрицатель-
ных стафилококков максимально проявлялась к гентамици-
ну 80%, несколько меньше — к ампициллину 67%. Klebsiella 
pneumoniae чувствительны к амикацину (86%), менее — к 
ванкомицину (43%) и гентамицину (43%), тогда как чувстви-
тельность E. faecalis в большей степени отмечена к ванкоми-
цину (86%) и амикацину (52%), в меньшей — к ампицилли-
ну (49%). Выявлена 100% чувствительность S. epidermidis, 
Staphylococcus spp., S. haemolyticus к ванкомицину, тогда как 
к препаратам первого выбора — в 46% случаев. Выделенные 
возбудители врождённой пневмонии чувствительны к анти-
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бактериальным препаратам первого и второго выбора: 63,2 
и 22,3% соответственно.

Заключение. У недоношенных новорождённых детей ста-
филококки являются наиболее часто выделяемыми микроорга-
низмами, имеющими чувствительность к ванкомицину (100%), 
ампициллину (46%) гентамицину (56%), что обусловливает 
применение этих препаратов при врождённых пневмониях.

* * *

СЛОЖНЫЙ ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНЫЙ ДИАГНОЗ 
МНОГОФОРМНОЙ ЭКССУДАТИВНОЙ ЭРИТЕМЫ

Усинская О.А.
Научный руководитель:  
д.м.н., доцент А.В. Еремеева 
Первый Московский государственный медицинский 
университет им. И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия 

Ключевые слова: дети, многформная экссудативная 
эритема, диагностика 

Актуальность. Многоформная экссудативная эритема 
(МЭЭ) — это острое воспалительное иммуноопосредован-
ное заболевание кожи и слизистых оболочек. МЭЭ характе-
ризуется чрезвычайным полиморфизмом симптомов, муль-
тифакторностью возникновения, редкостью встречаемости 
среди детей, неспецифической лабораторной диагностикой, 
что делает его крайне трудным в дифференциальной диа-
гностике в числе инфекционных экзантем. 

Описание клинического случая. Девочка, 9 лет, по-
ступила в инфекционное отделение с жалобами на эрозии 
слизистой оболочки рта, гноетечение со слизистой рта и 
глаз, эпизоды фебрилитета до 39оС в течение 2 дней. При 
объективном осмотре были выявлены множественные коль-
цевидные мишеневидные папулы красно-розового цвета с 
пузырьками по центру, на слизистой рта — множествен-
ные эрозии, покрытые белым налётом. При сборе анамне-
за выяснилось, что за неделю до появления первых сим-
птомов девочка переболела респираторной вирусной ин-
фекцией, впервые применяла ибупрофен 4 раза за весь 
эпизод заболевания с жаропонижающей целью. Проводи-
лась дифференциальная диагностика с герпетическим сто-
матитом, синдромом Стивенсона–Джонсона, кожным ва-
скулитом, болезнью Бехчета. На основании жалоб, данных 
анамнеза заболевания, данных осмотра оториноларинголо-
га, офтальмолога, иммунолога, данных лабораторных ис-
следований в виде неспецифической острой воспалитель-
ной реакции крови был выставлен окончательный диагноз 
МЭЭ. Заболевание осложнилось вторичным инфицирова-
нием и электролитными нарушениями. Было начато лече-
ние системными и топическими глюкокортикостероидами, 
симптоматическое лечение алюминия фосфатом в качестве 
полоскания полости рта. Лечение очагов вторичного ин-
фицирования проводилось антибактериальными препара-
тами, для восполнения водно-электролитных потерь были 
применены глюкозо-солевые инфузии. Через 2 дня на фо-
не комплексной терапии был отмечен значительный поло-
жительный эффект — сыпь имела тенденцию к пигмента-

ции, уменьшилось количество эрозий, отмечалась нормо-
термия, покраснение глаз ослабело, водно-электролитный 
дисбаланс восстановился.

Заключение. Тяжёлые формы поражения слизистых обо-
лочек при МЭЭ часто обусловливают серьезные осложнения, 
а также тенденцию к рецидивированию заболевания. В связи с 
этим каждому педиатру необходимо помнить о существовании 
МЭЭ, уметь определять триггерные факторы возникновения 
заболевания, вовремя заметить его отличительные признаки, 
а также знать актуальное лечение и профилактику рецидивов.

* * *

СИНДРОМ «ВЯЛОГО РЕБЁНКА»

Устенко Е.С.
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент С.В. Думова
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет им. Н.И. Пирогова Минздрава 
России, Москва, Россия

Ключевые слова: фенотип новорождённого, миотонии, 
диагностика

Актуальность. Термином «вялый ребёнок» обозначают 
состояние детей при различных формах патологии: инфек-
ционные болезни, гипотиреоз, наследственные заболевания и 
синдромы, миопатии, миодистрофии. Неспецифичность сим-
птомов затрудняет своевременную диагностику патологиче-
ских состояний. 

Описание клинического случая. Ребёнок от матери 
33 лет с эндометриозом в анамнезе, от 2-й беременности, 2-х 
своевременных родов на сроке 41 нед, с массой тела при ро-
ждении 3080 г, длиной тела 50 см, оценкой по шкале Апгар 
8/9. Со 2-х суток жизни отмечалось нарастание симптомов 
дыхательной недостаточности, симптомов угнетения ЦНС 
и интоксикации. Диагностирована внутриутробная двусто-
ронняя пневмония. Несмотря на положительную динамику 
от проводимого лечения, сохранялись вялое сосание, выра-
женные симптомы мышечной гипотонии и мышечной сла-
бости. Обращал на себя внимание фенотип новорождённо-
го: глубоко посаженные глаза, микрогения, короткий ми-
зинец, акромикрия, низкий рост волос, дисплазия ушных 
раковин, сандалевидная щель. При проведении дифферен-
циально-диагностического обследования выявлено несоот-
ветствие биоэлектрической активности головного мозга ге-
стационному возрасту по данным электроэнцефалографии, 
а также эхо-признаки ишемии перивентрикулярных зон при 
нейросонографии. Новорождённому с особенностями фе-
нотипа, синдромом «вялого ребёнка» за счёт центральной 
мышечной гипотонии после проведения молекулярно-гене-
тического исследования был выставлен диагноз: синдром 
Прадера–Вилли. Девочку выписали из стационара в удов-
летворительном состоянии под наблюдение педиатра, гене-
тика, эндокринолога.

Заключение. При выявлении синдрома «вялого ребёнка» 
необходимо идентифицировать топическое происхождение 
мышечной гипотонии, что позволит сузить круг диагности-
ческого поиска. При анализе причин патологического состо-
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яния новорождённого следует придерживаться междисци-
плинарного подхода и привлекать специалистов различных 
направлений — от эндокринологов до врачей лабораторной 
диагностики. Только комплексное обследование и поэтапное 
исключение инфекционных, метаболических, травматических 
и генетических проблем позволит своевременно поставить ди-
агноз и улучшить качество жизни ребёнка.

* * *

ФАКТОРЫ РИСКА РАЗВИТИЯ АРТЕРИАЛЬНОЙ 
ГИПЕРТЕНЗИИ У ДЕТЕЙ

Устюжанина Д.В., Писоцкая Ю.В., Аширова Л.Э., 
Богачева С.М.
Научный руководитель:  
д.м.н, проф. А.В. Бурлуцкая 
Кубанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Краснодар, Россия

Ключевые слова: дети, артериальная гипертензия, 
диагностика

Актуальность. Артериальная гипертензия (АГ) остается 
актуальной проблемой современной медицины. Отмечается 
рост как высокого нормального артериального давления (АД), 
так и АГ (как формы патологии) среди детей и подростков.  
В значительной степени это относится к подросткам, у кото-
рых АГ верифицируется в 22% случаев. 

Цель: определить структуру факторов риска эссенциаль-
ной АГ у школьников Краснодарского края.

Материалы и методы. Проведен анализ историй болезни 
76 детей (5 (69%) юношей и 23 (31%) девушки) в возрасте 12–
17 лет (медиана возраста 14,1 ± 1,9 года), находившихся на лече-
нии в отделении кардиологии с диагнозом «эссенциальная АГ». 

Результаты. Среди факторов риска (ФР) АГ отягощён-
ный наследственный анамнез выявлен у 62 (81,5%) обследо-
ванных, избыточная масса тела (ИМТ) и ожирение — у 30 
(39,6%), дислипидемия (ДЛП) — у 18 (23,6%). Анализ струк-
туры ДЛП показал преобладание изолированных форм — 
55,5% (n = 10): гиперхолестеринемия — у 33,2%, гипертригли-
церидемия — у 22,3%. Второе место занимают комбинирован-
ные формы ДЛП — 33,4% (n = 6), 3-е место принадлежит 2а 
типу (по Фредриксону) — 11,1% (n = 2). Изолированная аль-
фа-гипохолестеринемия выявлена у 3 (16,7%) детей, гипер-
урикемия — у 4 (5,3%), гиподинамия — у 52 (68,4%), вред-
ные привычки (курение) — у 13 (17,1%). 

Заключение. Среди ФР АГ у школьников лидирующее ме-
сто занимает отягощённый семейный анамнез по сердечно-со-
судистым заболеваниям (81,5%). Второе место занимает гипо-
динамия (68,4%), 3-е место — ИМТ и ожирение (39,6%). Ана-
лиз показал широкое распространение ДЛП (23,6% случаев).  
В структуре ДЛП преобладают изолированные формы (55,5%). 
Наши данные свидетельствуют о широком распространении 
ведущих ФР АГ в детской популяции. Не может быть сомне-
ний в том, что активная профилактика АГ должна начинать-
ся с детского возраста, и это будет значительно эффективнее, 
чем профилактика, проводимая у взрослых.

* * *

ОСОБЕННОСТИ МУЛЬТИМОДАЛЬНОЙ 
АНЕСТЕЗИОЛОГИЧЕСКОЙ ЗАЩИТЫ  
ПРИ ХИРУРГИЧЕСКОМ ЛЕЧЕНИИ КИШЕЧНОЙ 
НЕПРОХОДИМОСТИ У ДЕТЕЙ

Файзиев О.Я., Юсупов А.С.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. Э.А. Сатвалдиева
Ташкентский педиатрический медицинский институт, 
Ташкент, Республика Узбекистан

Ключевые слова: дети, анестезиологическое пособие, 
хирургия кишечной непроходимости 

Актуальность. В алгоритмах диагностики, предопера-
ционной подготовки и послеоперационного ведения боль-
ных с экстренной абдоминальной хирургической патологи-
ей отсутствуют аспекты междисциплинарного подхода, что 
затрудняет введение анестезиологического пособия при кор-
рекции кишечной непроходимости (КН) у детей. В связи с 
этим нами разработан мультимодальный подход, включаю-
щий реализацию мультимодальной антиноцицепции (ММА) 
в анестезио логическом обеспечении и ускоренной реабили-
тации в хирургии. Данная методика не только обеспечивает 
длительный анальгетический профиль, но и стимулирует вос-
становление перистальтики кишечника, снижает послеопера-
ционные осложнения. 

Цель: определить эффективность использования ММА 
при хирургической коррекции КН у детей.

Материалы и методы. Обследовано 25 детей в возрасте 
3–17 лет, которые были оперированы по экстренным показа-
ниям для коррекции различных форм КН. Все дети были рас-
пределены на 2 группы. В 1-й, контрольной группе 12 детям 
проводилась нейролептаналгезия традиционным методом.  
В основной, 2-й группе 13 пациентам проводилась ММА в со-
четании с эпидуральной анальгезией (ЭА) бупивакаином. При 
проведении анестезии у всех обследованных детей монитори-
ровались основные параметры центральной гемодинамики. 

Результаты. Установлено, что комбинированная ММА 
в сочетании ЭА эффективно повышает качество обезболива-
ния, о чём свидетельствует динамика снижения интенсивно-
сти боли при анальгезии. У больных 1-й группы изменения 
центральной гемодинамики соответствовали гиподинамиче-
скому типу кровообращения. Комбинированная ММА эффек-
тивно повышает качество обезболивания. При этом выявле-
ны преимущества использования бупивакаина как компонен-
та ЭА у больных 1-й группы по сравнению с больными 2-й 
группы, позволяющие выполнить экстубацию трахеи в более 
ранние сроки. В процессе анестезии детей 2-й группы выяв-
лено, что нарушения гемодинамики обусловлены преимуще-
ственно недостаточной антиноцицептивной защитой во вре-
мя абдоминальных операций, что формирует стрессорную пе-
рестройку кровообращения. 

* * *
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Актуальность. Синдром Штурге–Вебера относится к 
группе факоматозов — это гетерогенная группа наследствен-
ных нейрокожных заболеваний, отличительной чертой ко-
торых является поражение производных эктодермы — ко-
жи и её дериватов, нервной системы, сетчатки, висцераль-
ных органов.

Описание клинического случая. Ребёнок от 2-й беремен-
ности, протекавшей на фоне угрозы прерывания, диффузно-
го нетоксического зоба I степени и хронического токсоплаз-
моза. Роды 2-е срочные, масса тела при рождении 2510 г, 
длина тела 48 см. Из роддома переведён в отделение для но-
ворождённых детей, где был установлен диагноз: Множе-
ственные врождённые пороки развития. Ангиоматоз Штур-
ге–Вебера, аномалии развития головного мозга — гипопла-
зия левого полушария мозжечка, червя, мозолистого тела. 
Арахноидальная киста задней черепной ямки. Неоваскуляр-
ная глаукома, ангиоматоз сетчатки. Церебральная ишемия  
I степени, гипертензионный синдром, синдром двигатель-
ных нарушений на фоне синдрома врождённых пороков 
развития, натальной травмы шейного отдела позвоночни-
ка — нестабильность СI–CII тел позвонков. Задержка вну-
триутробного развития II степени, по диспластическому ва-
рианту. На данный момент ребёнку 13 лет. Физическое раз-
витие среднее гармоничное. Беспокоят жалобы на головные 
боли пульсирую щего характера в височной области, наруше-
ние мелкой моторики, неусидчивость, рассеянное внимание, 
деформацию осанки, боли в позвоночнике и нижних конеч-
ностях, усиливающиеся при физической нагрузке. С взрос-
лением ребёнка пятна винного цвета приобрели оттенок кож-
ных покровов, но при проявлении признаков агрессии, воз-
будимости мать отмечает посинение элементов высыпания. 
На данный момент ребёнок состоит на диспансерном учёте 
у ряда специалистов: офтальмолога (OS-врождённая глауко-
ма, дистрофия роговицы, микрокорнеа, непостоянное содру-
жественное косоглазие), невролога (расстройства вегетатив-
ной нервной системы с дизрегуляцией по смешанному типу 
и последствия перинатального поражения нервной систе-
мы (аномалия развития головного мозга)), ортопеда (лево-
сторонний сколиоз I степени грудопоясничного отдела по-
звоночника, комбинированное двустороннее плоскостопие 
2 степени). Ребёнок постоянно проходит курсы дневного 
стационара в детской поликлинике, физиотерапии (массаж 
шейно-воротниковой зоны, лечебная физкультура), регуляр-
ные занятия с логопедом, курсы медикаментозной терапии 
ноотропными препаратами, анксиолитическими средства-
ми, веществами, улучшающими метаболизм головного моз-
га, нейролептиками.

Заключение. Оценивая динамику заболевания, можно го-
ворить о неблагоприятном течении патологии в связи с высо-

кой вероятностью развития осложнений. Благоприятный про-
гноз могут иметь лишь варианты течения синдрома, сопрово-
ждающиеся изолированными пятнами на коже.

* * *

ДИАГНОСТИЧЕСКАЯ ЗНАЧИМОСТЬ УЗИ ЛЁГКИХ 
ПРИ COVID-19 У ДЕТЕЙ

Фрайфельд Т.А.
Научные руководители:  
д.м.н., доцент Ю.Б. Хаманова,  
асс. Ю.Ю. Севостьянова
Уральский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Екатеринбург, Россия

Ключевые слова: дети, коронавирусная инфекция, 
диагностика

Актуальность. Ультразвуковое исследование (УЗИ) лёг-
ких имеет высокую диагностическую значимость при опреде-
лении степени поражений лёгких при новой коронавирусной 
инфекции (COVID-19) и анализе тяжести состояния ребёнка. 

Цель: определить диагностическую значимость измене-
ний ультразвуковой картины лёгких при сочетании с различ-
ными клиническими проявлениями НКВИ у детей.

Материалы и методы. Под наблюдением находилось  
30 детей, госпитализированных в инфекционное отделение с 
диагнозом COVID-19.

Результаты. Лёгкое течение заболевания наблюдалось 
у 53% детей, у 36% оно протекало в среднетяжёлой форме, 
у 11% в тяжёлой. Средний возраст пациентов составил 1 год 
1 мес (3 мес–3 года 8 мес). Клиника характеризовалась сле-
дующими симптомами: лихорадка (31% больных), кашель 
(24%), насморк (18%), слабость (13%), интоксикация (5%), 
рвота (5%), диарея (2%), одышка (2%). Все УЗИ лёгких вы-
полнялись в «красной зоне» инфекционного отделения с по-
мощью ультра звуковых систем «General Electric Logic E». 
Анализ эхо-картины изменений в лёгких показал, что при лёг-
ком течении заболевания 25% пациентов имели интерстици-
альные изменения, утолщение плевральной линии (1а); при 
среднетяжёлой форме у 33% больных распространённость 
интерстициальных изменений была больше, но изменений 
при рентгенографии выявлено не было. При тяжёлом течении 
COVID-19 эхографическая картина изменений в лёгких под-
тверждалась данными копьютерной томографии, которые со-
впадали по распространённости процесса и характеру струк-
турных изменений. 

Заключение. Изменения по данным УЗИ лёгких при 
COVID-19 у детей при лёгкой форме составили 25%, при 
среднетяжёлой — 33%. УЗИ лёгких имеет большое значение 
для диагностики COVID-19 благодаря своей безопасности, 
доступности, отсутствию лучевой нагрузки. По данным УЗИ 
лёгких у детей можно выявить наличие интерстициальных из-
менений, которые в условиях пандемии COVID-19 могут быть 
расценены в пользу коронавирусной пневмонии.

* * *
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СТРУКТУРНЫЕ ОСОБЕННОСТИ СЕТЧАТКИ  
У ДЕТЕЙ С РЕТИНОПАТИЕЙ НЕДОНОШЕННЫХ 

Хлопкова Ю.С., Горбачева Н.В., Иванова Д.И.
Научный руководитель:  
д.м.н., доцент С.И. Макогон
Алтайский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Барнаул, Россия

Ключевые слова: ретинопатия недоношенных, 
структура сетчатки, диагностика 

Актуальность. В мире около 50 000 детей являются слепы-
ми в результате ретинопатии недоношенных (РН), которая пред-
ставляет собой тяжёлое вазопролиферативное заболевание глаз 
недоношенных детей, связанное с нарушением нормального, не 
завершённого к моменту преждевременного рождения васку-
логенеза сетчатки. Структурное состояние макулы, формирова-
ние которой у недоношенных детей изменяется вследствие не-
завершённого эмбриогенеза сетчатки и вазопролиферативного 
процесса при РН, является определяющим показателем в раз-
витии остроты зрения. Спектральная оптическая когерентная 
томография (ОКТ) является современным неинвазивным мето-
дом визуализации, который позволяет выявить структурные из-
менения сетчатки и проанализировать состояние всех её слоев. 

Цель: определить структурные особенности макулярной 
зоны сетчатки у детей с РН в отдалённом периоде.

Материалы и методы. Обследовано 75 детей в возрас-
те 6–15 лет с РН. Были проведены стандартные офтальмо-
логические обследования и ОКТ макулярной зоны сетчатки. 

Результаты. Установлено значимое увеличение толщины 
центральной зоны сетчатки у детей с РН в сравнении с деть-
ми без РН сопоставимого возраста (p ≤ 0,01). Данная особен-
ность сетчатки в большинстве случаев (68,12% детей с РН) 
была обусловлена наличием внутренних слоев сетчатки в цен-
тре фовеа, которые в норме отсутствуют, и увеличением тол-
щины наружного ядерного слоя сетчатки, который содержит 
ядра фоторецепторов. Выявлено также, что чем меньше ге-
стационный возраст и масса тела при рождении ребёнка с РН, 
тем больше толщина сетчатки в центре фовеа (r = –0,80) и вы-
ше вероятность наличия внутренних слоев сетчатки в центре  
(r = 0,7) и больше толщина наружного ядерного слоя (r = 0,56). 

Заключение. У детей с РН в большинстве случаев выяв-
ляются изменения макулярной зоны сетчатки в виде увеличе-
ния толщины сетчатой оболочки в центре за счёт сохранения 
её внутренних слоёв и увеличения толщины наружного ядер-
ного слоя. Выявленные изменения свидетельствуют о нару-
шении процессов дифференцировки макулы вследствие преж-
девременного рождения ребёнка и последующего развития 
РН. Установленные нами структурные особенности сетчат-
ки при РН следует учитывать для правильной интерпретации 
данных ОКТ. Необходимо дальнейшее динамическое наблю-
дение данной категории детей для определения особенностей 
развития ретинальной патологии на фоне имеющихся струк-
турных изменений. 

* * *

ЗНАЧЕНИЕ МОЛЕКУЛЯРНО-ГЕНЕТИЧЕСКОГО 
ИССЛЕДОВАНИЯ ПРИ ПОДОЗРЕНИИ  
НА МУКОВИСЦИДОЗ 

Хубиева М.У., Победоносцева Э.Я. 
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. О.И. Симонова 
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, муковисцидоз, диагностика

Актуальность. Муковисцидоз (МВ) — наследственное 
заболевание с поражением всех экзокринных желез — оста-
ётся важной медико-социальной проблемой из-за малой про-
должительности жизни детей, ранней инвалидизации, доро-
гостоящего лечения. 

Описание клинического случая. Девочка, 15 лет, впер-
вые поступила в отделение. Жалобы на кашель, одышку в по-
кое, отставание в весе, отсутствие аппетита. Из анамнеза из-
вестно, что неонатальный скрининг не проводился. Жалобы 
появились в возрасте 5 мес: одышка, сухой кашель. Подо-
зревался диагноз — бронхиальная астма. Перенесла 8 рент-
геновски подтверждённых пневмоний. В 12 лет был заподо-
зрен МВ, потовая проба — отрицательная. Фекальная эластаза  
117 мкг/г. Диагноз «хронический бронхит» с частыми тяжёлы-
ми обострениями по пневмоническому типу (до 6 раз в год). 
Однако молекулярно-генетическое исследование не проводи-
лось. При поступлении состояние тяжёлое, одышка в покое, 
кашель с большим количеством мокроты, масса разнокалибер-
ных влажных хрипов в лёгких. Деформация концевых фаланг 
пальцев рук и ног по типу «барабанных палочек» и «часовых 
стёкол» 2+. При компьютерной томографии органов грудной 
клетки описание соответствовало МВ: картина хронического 
обструктивного бронхита, двусторонних цилиндрических и 
мешотчатых бронхоэктазов. Мукостаз. Признаки диффузно-
го пневмофиброза левого лёгкого, воспалительная инфиль-
трация лёгочной ткани. Субплевральные буллы S2 право-
го лёгкого. Однако потовый тест на аппарате «Нанодакт» —  
60 ммоль/л, результат сомнительный. Панкреатической недо-
статочности нет (фекальная эластаза 472 мкг/г), полипозного 
риносинусита и изменений со стороны печени не выявлено. 
В посеве мокроты обильный рост синегнойной палочки и ки-
шечной палочки. Таким образом, диагноз МВ вызывал сомне-
ния. Выполнен повтор потовой пробы по методу Гибсона–Ку-
ка, хлориды пота 21 ммоль/л (норма). Иммуноглобулины: IgG 
— 18,03 г/л, IgМ — 1,58 г/л, IgА — 3,58 г/л. МВ и иммуно-
дефицитное состояние были исключены. Данные молекуляр-
но-генетического исследования получены посмертно, через 
2 мес, при секвенировании полного генома выявлены 2 мута-
ции: c.2052dup (I класс, тяжёлый фенотип) и c.3718-2477C > 
(V класс, мягкий фенотип). 

Заключение. Данный пример демонстрирует многообра-
зие клинической картины МВ и нередко противоречивые ре-
зультаты обследований. Несмотря на отрицательный потовый 
тест, который ранее считался золотым стандартом диагности-
ки заболевания, сегодня точным методом диагностики МВ яв-
ляется молекулярно-генетическое исследование.

* * *
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ПОСТКОВИДНЫЙ СИНДРОМ У РЕБЁНКА  
С ПЕРВИЧНОЙ ЦИЛИАРНОЙ ДИСКИНЕЗИЕЙ
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Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, 
коронавирусная инфекция, диагностика

Актуальность. В условиях пандемии COVID-19 пред-
метом особого интереса являются отдалённые последствия 
COVID-19 у детей с хроническими заболеваниями лёгких 
(ХЗЛ). 

Описание клинического случая. Мальчик, 7,5 года, на-
блюдается в Центре в течение 2 лет с хроническим бронхитом 
на фоне первичной цилиарной дискинезии (ПЦД). Диагноз 
установлен впервые в возрасте 5 лет, обострения заболевания 
3–4 раза в год, хронический высев Pseudomonas aeruginosa, ре-
гулярно получал курсы антибактериальной, муколитической, 
бронхолитической терапии. Первая госпитализация: состоя-
ние среднетяжёлое, обострение бронхолёгочного процесса по 
бронхитическому типу, получал парентерально цефтриаксон, 
ингаляционно: муколитик в комбинации с антибиотиком (ти-
амфеникол), гипертонический раствор, бронхолитик с положи-
тельным эффектом. При компьютерной томографии (КТ) лёг-
ких — картина хронического бронхита, локального поствос-
палительного пневмофиброза средней доли правого лёгкого, 
цилиндрических бронхоэктазов S8-10 нижней доли левого лёг-
кого. Плановые госпитализации 1 раз в 6 мес. В декабре 2020 
г. перенёс ПЦР-подтверждённую инфекцию COVID-19, полу-
чал амбулаторное лечение, отмечались явления бронхообструк-
ции, фебрильная лихорадка, рентгенография/КТ органов груд-
ной клетки не проводились, антибактериальная терапия амок-
сициллина клавуланатом, затем к терапии в связи с высевом 
Pseudomonas aeruginosa был добавлен ингаляционно тобра-
мицин. При госпитализации через 6 мес отмечалось умерен-
ное снижение показателей флоуметрии (ФЖЕЛ с 80 до 65%Д, 
ОФВ1 с 90 до 78%Д), отрицательная динамика картины КТ лёг-
ких (нарастание области пневмофиброза, перибронхиальных из-
менений и количества патологического секрета в дистальных 
отделах бронхов). Состояние ребёнка оценено через 1 год после 
COVID-19 по опроснику ISARIC, отмечены стойкие симптомы 
после COVID-19: утомляемость, снижение физической актив-
ности и аппетита, слабость, головные боли. Увеличилась часто-
та обострений основного заболевания до 6 раз в год. Родители 
оценивают здоровье ребёнка в целом хуже, чем до COVID-19 
(85 против 70 баллов по 100-балльной шкале, где 0 — наихуд-
шее, а 100 — наилучшее возможное состояние здоровья), и не 
считают его полностью восстановившимся от инфекции. 

Заключение. У детей с ПЦД могут длительно отмечаться 
значимые изменения клинико-функциональной картины и са-
мочувствия после перенесенного COVID-19, что требует тща-
тельного наблюдения клиницистов.

* * *

НОВООБРАЗОВАНИЕ (ШВАННОМА)  
В СРЕДОСТЕНИИ У РЕБЁНКА

Чурикова В.О.
Научный руководитель: к.м.н. А.С. Задвернюк
Первый Московский государственный медицинский 
университет им. И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия

Ключевые слова: дети, опухоли, диагностика

Актуальность. Шваннома — доброкачественное инкапсу-
лированное образование, развивающееся из периферических 
и симпатических нервных стволов или краниальных нервов, 
имеющих оболочку Шванна. Это гомогенные опухоли, со-
стоящие только из шванновских клеток. Опухолевые клетки 
всегда остаются на внешней стороне нерва, но сама опухоль 
может оттеснять нерв в сторону и/или прижимать к костной 
структуре (вызывая повреждение). Шванномы относительно 
медленно растут. По еще не выясненным причинам шванно-
мы в основном доброкачественные. Массы опухоли обычно 
содержатся в капсуле, их хирургическое удаление часто быва-
ет успешным. Расположение нейрогенных опухолей в среднем 
средостении с поражением бронхиального дерева — редкий 
случай. Важнейшими задачами хирурга являются радикаль-
ное иссечение нейрогенной опухоли и сохранение максималь-
ного количества прилегающих органов и тканей.

Описание клинического случая. Девочка, 7 лет, предъ-
являет жалобы на кашель, одышку при физической нагруз-
ке с 4,5 года. В течение нескольких месяцев ребёнок полу-
чал лечение по поводу туберкулёза. В дальнейшем тубер-
кулёз был исключён. В феврале 2020 г. ребёнок поступил в 
отделение торакальной хирургии ДГКБ им. Н.Ф. Филатова. 
При осмотре состояние средней тяжести, без активных жа-
лоб. Кожные покровы чистые. Сердечно-лёгочная деятель-
ность удовлетворительная. Живот мягкий, безболезненный. 
По данным инструментальных исследований выявлена пол-
ная непроходимость левого главного бронха и ателектаз ле-
вого лёгкого вследствие обструкции объёмным образовани-
ем. Было принято решение об оперативном вмешательстве в 
объёме сегментарной резекции левого главного бронха. Для 
меньшей травматичности был выполнен торакоскопический 
доступ. Далее для полной визуализации опухоли проведена 
левосторонняя заднебоковая торакотомия. Образование раз-
мером 4 × 4 см вместе с бронхом отделено от трахеи. Нало-
жен анастомоз конец в конец между трахеей и левым проме-
жуточным бронхом, что позволило избежать пневмонэкто-
мии. Вентиляция левого лёгкого хорошая, оставлен дренаж. 
Удалённое образование отправлено на гистологическое ис-
следование. Послеоперационный период протекал без ос-
ложнений. Плевральный дренаж удалён на 5-е послеопера-
ционные сутки. При контрольной бронхоскопии — проходи-
мость левого промежуточного бронха удовлетворительная. 
На контрольной рентгенограмме грудной клетки отмечается 
положительная динамика: восстановление воздушности па-
ренхимы левого лёгкого. По данным патоморфологического 
исследования — шваннома. Ребёнок был выписан из стацио-
нара на 7-е сутки. Катамнез составил 2 года, при этом само-
чувствие ребёнка хорошее. Пневматизация лёгких при ком-
пьютерной томографии удовлетворительная. 
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Заключение. Уникальность данного случая заключается в 
том, что выполнена органосохраняющая операция с радикаль-
ной резекцией большого нейрогенного образования с после-
дующим восстановлением функции органа.

* * *

СОВРЕМЕННЫЕ МЕТОДЫ ДИАГНОСТИКИ 
ТУБЕРОЗНОГО СКЛЕРОЗА

Шакирзянова Г.Р., Багаутдинова А.Р.
Научный руководитель:  
д.м.н., проф. С.Я. Волгина
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия 

Ключевые слова: туберозный склероз, дети, 
диагностика

Актуальность. Туберозный склероз (ТС) — это генети-
чески детерминированное заболевание, при котором развива-
ются множественные опухоли в различных органах, включая 
мозг, сердце, кожу, глаза, почки, лёгкие и печень. Распростра-
нённость ТС — 1 : 10 000 человек, среди новорождённых — 
1 : 6000.

Описание клинического случая. Пациент, 8 лет, с диагно-
зом ТС. Симптоматическая фокальная эпилепсия, фармакоре-
зистентная форма. Органическое расстройство личности. Ати-
пичный аутизм с умственной отсталостью. Моторная алалия. 
Обратился для коррекции лечения с жалобами на интеллекту-
альную недостаточность, отсутствие активной речи и наруше-
ние внимания. Из анамнеза известно, что пренатально на УЗИ 
в 34 нед у плода были выявлены множественные рабдомиомы. 
Ребёнок от 2-й беременности, протекавшей на фоне кандидо-
за, 2-х родов. Роды на сроке 40 нед. Масса тела при рождении  
3862 г, длина тела 54 см, оценка по шкале Апгар 6/8 баллов. 
Перенесённые заболевания: ветряная оспа, ОРВИ. При осмо-
тре обращают на себя внимание гипопигментные пятна на спи-
не размером 30 × 44 мм и седая прядь волос. Неврологический 
статус: эмоционально лабилен, расторможен, внимание неу-
стойчивое, зрительного контакта с врачом нет. Просьбы не вы-
полняет, активной речи нет. МРТ головного мозга — множе-
ственные туберсы с 2 сторон размером 9 × 18 мм, в том числе в 
центральных, теменных, височных и лобных отделах. При эхо-
кардиографии выявлено объёмное образование правого желу-
дочка размером 18 × 10 мм, сократительная функция сердца не 
нарушена. При УЗИ почек — немногочисленные кисты и ан-
гиомиолипома правой почки размером 10 × 20 мм. В 2-летнем 
возрасте проведено секвенирование полной кодирующей по-
следовательности ДНК генов TSC1 и TSC2. Обнаружена пато-
генная мутация TSC2 и установлен диагноз ТС.

С 4 лет пациент принимает эверолимус в дозе 8 мг/сут 
с положительным эффектом, что проявляется купированием 
эпилептических приступов.

Заключение. Представленный клинический случай де-
монстрирует раннюю пренатальную диагностику ТС и инте-
ресен в связи с редкостью патологии и необходимостью опре-
делённой терапевтической настороженности у врачей детской 
поликлиники. Эверолимус является эффективным средством 
лечения эпилепсии при ТС. После его применения достига-

ется контроль над эпилепсией и улучшается качество жиз-
ни пациентов.

* * *

КАРДИОМИОПАТИЯ, ОБУСЛОВЛЕННАЯ 
ВОЗДЕЙСТВИЕМ ЛЕКАРСТВЕННЫХ СРЕДСТВ, — 
ТАК ЛИ ОЧЕВИДНА ПРИЧИНА? 

Шаронова В.А.1, Сдвигова Н.А.2
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Ключевые слова: дети, кардиомиопатии, диагностика

Актуальность. Антрациклиновые антибиотики являются 
основой многих схем лечения онкологических заболеваний, 
обладают кардиотоксичностью и могут вызывать лекарствен-
но-индуцированную кардиомиопатию (КМП) с частотой 1,5–
48,0%. Установить истинную причину поражения миокарда 
непросто, т.к. клиническая картина первичной генетически 
детерминированной и вторичной, лекарственно обусловлен-
ной, КМП может совпадать. 

Описание клинического случая. Мальчику, 3 года 7 мес, 
диагностирован острый миелобластный лейкоз, начата тера-
пия антрациклином. Через 4 мес на рентгенограмме грудной 
клетки была выявлена кардиомегалия (кардиоторакальный 
индекс 69%), проведена эхокардиография (ЭхоКГ), выявле-
ны дилатация левых отделов — конечно-диастолический раз-
мер левого желудочка (ЛЖ КДР) 38 мм, снижение сократи-
тельной способности — фракция выброса (ФВ) 41%. С 4 лет 
7 мес наблюдается в кардиологическом отделении. При пер-
вичном поступлении состояние тяжёлое за счет клиники хро-
нической сердечной недостаточности (ХСН), объективно — 
расширение границ тупости сердца; тахикардия 125–150 уд/
мин, тоны глухие. По данным ЭхоКГ: камеры сердца расши-
рены (ЛЖ КДР 48 мм), систолическая функция снижена (ФВ 
Симпсон 28%, Тейхольц 25%), недостаточность митрально-
го клапана 2–3 степени. Начата терапия ХСН (дигоксин, фу-
росемид, каптоприл, бисопролол, спиронолактон). После за-
вершения химиотерапии на фоне продолжения лечения ХСН 
размеры полостей и сократительная способность миокар-
да нормализовались. Заболевание расценено как лекарствен-
но-индуцированная КМП. Начата поэтапная отмена медика-
ментозного лечения ХСН, на фоне чего возобновились жало-
бы на утомляемость и одышку, при обследовании — снижение 
ФВ до 53% с ремоделированием по дилатационному феноти-
пу. Проведено молекулярно-генетическое исследование: вы-
явлен нуклеотидный вариант с неопределённой клинической 
значимостью c.3913A > G в гене MYPN, мутации в этом гене 
описаны при различных фенотипах КМП. В связи с вышеиз-
ложенным диагноз пересмотрен — первичная генетически де-
терминированная КМП, дилатационный фенотип, а терапия 
антрациклином, вероятно, была триггерным фактором. Возоб-
новлено базисное лечение ХСН с положительным эффектом. 
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Заключение. Комплексное обследование с применением 
современных методов диагностики, в том числе молекуляр-
но-генетических, и продолжительный период наблюдения 
позволяют установить диагноз, проводить лечение и опреде-
лять прогноз КМП. 

* * *

МЕЗОБЛАСТНАЯ НЕФРОМА У РЕБЁНКА  
1 МЕСЯЦА

Щелева Ю.М., Коломацкая В.В. 
Научный руководитель:  
д.м.н., доцент В.С. Леднева 
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Ключевые слова: дети, мезобластная нефрома, 
диагностика

Актуальность. Врождённая мезобластная нефрома (МБН) 
является распространённым новообразованием почек, диагно-
стируемым в первые 3 мес жизни, и составляет 3–5% новообра-
зований почек у детей. Это новообразование не агрессивное и 
поддаётся хирургическому удалению. Однако легко идентифи-
цируемая подгруппа этих опухолей почек обладает более зло-
качественным потенциалом и способна вызывать опасные для 
жизни метастазы. Врождённая МБН была впервые названа та-
ковой в 1967 г., но за десятилетия до этого была признана фе-
тальной почечной гамартомой или лейомиоматозной почечной 
гамартомой. Врождённая МБН обычно представляет собой об-
разование в брюшной полости, которое обнаруживается вну-
триутробно с помощью ультразвука либо при рождении, либо 
в возрасте 3,8 года (средний возраст ~ 1 мес). Проблема выяв-
ления детей с МБН и установление причин её возникновения 
является актуальной и требует постоянного внимания. 

Описание клинического случая. В возрасте 1 мес при 
проведении планового медицинского осмотра с ультразвуко-
вым исследованием у мальчика выявлено объёмное образова-
ние забрюшинного пространства слева. Ребёнок был госпи-
тализирован в областную больницу для обследования и лече-
ния. Проведен комплекс исследований: гемограмма лейкоциты  
28,2 тыс/мкл, гемоглобин 107 г/л, тромбоциты 38 тыс/мкл. 
Биохимический анализ крови: мочевина 12,6 ммоль/л, уровень 
С-реактивного белка 109 мг/л. Альфа-фетопротеин в крови 651 
МЕ/мл, нейроспецифическая энолаза 10,14 нг/мл. Миелограм-
ма: пунктаты гиперклеточные, полиморфные. Атипичные кле-
точные элементы не обнаружены. При магнитно-резонансной 
томографии брюшной полости определено объёмное образо-
вание забрюшинного пространства слева, вероятно, нефро-
бластома, меньше данных за нейробластому. Минимальный 
асцит. В стационаре проводилась химиотерапия, анальгети-
ческая (трамадол) и симптоматическая терапия, трансфузия 
эритроцитарной массы. На фоне лечения состояние ребёнка с 
отрицательной динамикой за счёт прогрессирования основно-
го заболевания — быстрого роста объёмного образования за-
брюшинного пространства, появление дыхательной недоста-
точности. Ребёнок госпитализирован для определения тактики 
терапии. При поступлении состояние тяжёлое. При гистоло-
гическом исследовании биоптата диагностирована МБН, сме-

шанный тип, гистологически группа низкого риска, локаль-
ная стадия 2. Выполнено оперативное вмешательство: лапа-
ротомия, нефрэктомия слева, резекция левого надпочечника, 
резекция нисходящей ободочной кишки. В настоящее время 
ребёнку 2 года, он проходит обследование и лечение в онко-
гематологическом отделении. 

Заключение. Методы диагностики и лечения МБН сме-
шанного типа постоянно развиваются, что позволило достичь 
значимых успехов. Удаление всей поражённой почки вместе с 
окружающей клетчаткой и прилежащими органами представ-
ляется критически важным для предотвращения рецидивов. 
Исход заболевания зависит от стадии опухоли и возраста ре-
бёнка. Благодаря новым методам диагностики и комбиниро-
ванной терапии выздоравливают 90% больных.

* * *

НЕОНАТАЛЬНЫЕ СУДОРОГИ.  
КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Ыбрай А.А. 
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент С.Т. Кизатова 
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: неонатальные судороги, 
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Актуальность. Неонатальные судороги — это полиэ-
тиологический синдром пароксизмальных мышечных со-
кращений, которые развиваются в первые 28 дней жизни у 
доношенных новорождённых и до 44-й недели гестации у 
детей, рождённых раньше срока. Частота встречаемости не-
онатальных судорог составляет от 1,5 до 3 случаев на 1000 
живорождений.

Описание клинического случая. Новорождённый ре-
бёнок от 3-й беременности, 3-х индуцированных родов на  
42-й неделе, воды мекониальные, в малом количестве. Отя-
гощённый акушерский анамнез: в 1-й половине беремен-
ности мать часто болела острой респираторной вирусной 
инфекцией, 2-я половина протекала на фоне анемии сред-
ней степени, получала ферротерапию с положительным эф-
фектом. Ребёнок родился с массой тела 3690 г и длиной те-
ла 54 см, оценка по шкале Апгар 9/10 баллов. Общее состо-
яние удовлетворительное. В динамике на 3-й день жизни 
отмечались повышение температуры тела до 38,7оС, тони-
ческие судороги со снижением сатурации до 78%. Состоя-
ние ребёнка тяжёлое за счет респираторных и церебральных 
нарушений на фоне реализации внутриутробной инфекции. 
При рентгенографии органов грудной клетки выявлены по-
лисегментарная двусторонняя пневмония и кардиомегалия. 
Проведена нейросонография головного мозга: псевдокисты 
сосудистых сплетений слева. Церебральная ишемия I сте-
пени. Ребёнок консультирован невропатологом. Выставлен 
клинический диагноз: Гипоксическое поражение централь-
ной нервной системы, ранний восстановительный пери-
од. Неврогенная кривошея слева вследствие пареза 11 пар 
черепно-мозговых нервов слева. Неонатальные судороги. 
Ребёнок с 3-х суток находился на искусственной вентиля-
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ции лёгких (ИВЛ), фракция кислорода во вдыхаемой газо-
вой смеси (FiO2) — 30%. Снят с ИВЛ на 5-й день жизни. 
С рождения кормился грудью матери, сосал хорошо. Энте-
ральное кормление по зонду с 3-х суток. Получал паренте-
ральное питание с добавлением электролитов, инотропное 
лечение и противосудорожную терапию. Ребёнок был вы-
писан домой с улучшением, даны рекомендации. 

Заключение: неонатальный период более уязвим в отно-
шении возникновения судорог. В данном случае эпизод судо-
рог обусловлен резкой гипоксией и отёком головного мозга. 
Риск неблагоприятных неврологических исходов у пациентов 
с неонатальными судорогами достаточно высок. Это определя-
ет необходимость своевременной диагностики неонатальных 
судорог и оптимизации терапевтической тактики.

* * *

ЭФФЕКТИВНОСТЬ ПРЕНАТАЛЬНОГО  
И НЕОНАТАЛЬНОГО СКРИНИНГА ВРОЖДЁННЫХ 
ПОРОКОВ СЕРДЦА

Ыбрай А.А.
Научный руководитель:  
к.м.н., доцент С.Т. Кизатова 
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
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Актуальность. Врождённые пороки сердца (ВПС) про-
должают оставаться актуальной медико-социальной пробле-
мой и составляют 47% (12,2 на 10 тыс. родившихся живыми) 
всех причин смерти от пороков развития. Современные дости-
жения в кардиологии и неонатальной кардиохирургии сдела-
ли возможным выживание детей с ВПС, ранее приводившим 
к смерти ребёнка.

Цель: определение эффективности пренатального и нео-
натального скрининга и анализ структуры ВПС у детей.

Материалы и методы. Нами проведён ретроспектив-
ный анализ историй развития новорождённых с ВПС на 
базе регионального акушерского центра за 2018–2022 гг. 
(второй уровень оказания перинатальной помощи). Основ-
ную группу составили 108 новорождённых с ВПС, прохо-
дивших лечение в отделении патологии новорождённых.  
В контрольную группу вошли 60 здоровых доношенных но-
ворождённых. Всем новорождённым с ВПС проводились 
клиническое обследование, консультации кардиолога, ин-
струментальные обследования, электрокардиография, эхо-
кардиография (ЭхоКГ). 

Результаты. По данным пренатального ультразвукового 
скрининга ВПС плода были выявлены в 11,11% случаев. Пост-
натально ВПС обнаружены на 3–4-е сутки жизни у остальных 
новорождённых. По данным ЭхоКГ установлены следующие 
формы ВПС с обогащением малого круга кровообращения: де-
фект межжелудочковой перегородки у 67 (62%) детей, дефект 
межпредсердной перегородки — у 24 (22,2%), открытый ар-
териальный проток — у 10 (9,2%); пороки с обеднением ма-
лого круга кровообращения, такие как стеноз лёгочной арте-
рии, — у 6 (5,5%), а также с наличием препятствия к выбросу 

из левого желудочка — коарктация аорты — у 1 (1%). В анам-
незе у 43,7% матерей был отягощённый акушерский анамнез, 
выявлены медицинские аборты, выкидыши, невынашивание 
беременности, у 48,9% матерей первая и вторая половины бе-
ременности протекали на фоне анемии лёгкой и средней тя-
жести, у 25% матерей диагностирована внутриутробная ин-
фекция, 27% родильниц перенесли острое респираторное за-
болевание в первой половине беременности. 

Заключение. Постнатально ВПС были выявлены на 3–4-е 
сутки жизни у 88,89% новорождённых. В связи с этим необ-
ходимо улучшить показатели пренатального ультразвукового 
скрининга ВПС плода. В структуре ВПС у новорождённых 
детей преобладают пороки с обогащением малого круга кро-
вообращения, значительно реже встречаются пороки с обед-
нением малого круга кровообращения. 

* * *
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Актуальность. Ювенильный анкилозирующий спондило-
артрит — заболевание, при котором поражаются преимуще-
ственно суставы нижних конечностей, а в дальнейшем — осе-
вой скелет; отсутствуют аутоантитела (РФ и АНФ) и существу-
ет сильная ассоциация с HLA-B27. При данном заболевании 
нередко развиваются внескелетные проявления в виде пора-
жений других органов и систем. Сочетание воспалительных 
заболеваний кишечника с поражением позвоночника и суста-
вов представляет насущную проблему для современной ме-
дицины. 

Описание клинического случая. Пациент, болен с 12 лет, 
когда впервые появились жалобы на артралгии. Обследован по 
месту жительства — диагноз артроз. Получил курс нестероид-
ной противовоспалительной терапии, препараты кальция, фи-
зиотерапию, курс лечебной физкультуры — без эффекта. В воз-
расте 14 лет 11 мес впервые поступил в ревматологическое от-
деление. При поступлении жалобы на боли в голеностопных, 
коленных, тазобедренных, височно-нижнечелюстных суста-
вах; утреннюю скованность до 30 мин; нарушение походки; 
ригидность позвоночника; периодически разжиженный стул 
и боли в животе. Лабораторно: гемоглобин 90 г/л, лейкоциты  
10,18 тыс/мкл, тромбоциты 550 тыс/мкл, СОЭ 61 мм/ч, уровень 
С-реактивного белка 92,2 мг/л. По данным инструментальной 
диагностики: синовит левого тазобедренного сустава с призна-
ками неравномерного разрастания синовиальной оболочки, си-
новит коленных суставов. По результатам колоноскопии — аф-
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тозный терминальный илеит, сигмоидит, проктит. Молекуляр-
но-генетическое исследование: выявлен HLA-B27. По данным 
обследования установлен основной диагноз: Ювенильный ан-
килозирующий спондилоартрит, HLA-B27 ассоциированный, 
сопутствующий диагноз — болезнь Крона. Назначена патоге-
нетическая терапия генно-инженерным биологическим препа-
ратом, ингибитором фактора некроза опухоли-α адалимумабом 
(хумира) 40 мг каждые 2 нед в сочетании с иммуносупрессив-
ной терапией метотрексатом 15 мг. На фоне терапии отмечена 
выраженная положительная динамика: купированы суставной 
и кишечный синдромы, отмечается нормализация лаборатор-
ных показателей.

Заключение. Описание этого клинического случая под-
чёркивает значимость своевременной и правильной диагно-
стики ревматических болезней. Сочетание ювенильного идио-
патического артрита с воспалительными заболеваниями ки-
шечника является важной междисциплинарной клинической 
проблемой, которая находится на стыке ревматологии и га-
строэнтерологии. 

* * *
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Актуальность. Хеликобактерная инфекция (Helicobacter 
pylori, Hp) — одна из самых распространённых инфекций в 
мире. Актуальность темы хеликобактериоза обусловлена до-
казанной связью этой инфекции с хроническими, широко 
распространёнными среди населения заболеваниями орга-
нов пищеварения. В обзоре мы использовали материалы баз 
данных PubMed, Medline, EMBASE, Scopus, Google Scholar, 
РИНЦ. Координация научного поиска закономерностей фор-
мирования Hp-ассоциированных форм патологии, непрерыв-
ное совершенствование технологий диагностики и поиск но-
вых средств терапии, периодические хорошо организованные 
международные пересмотры стандартных методов диагности-
ки и лечения Hp-инфекции способствуют созданию эффектив-
ных методов эрадикации Hp, сохранению оптимального со-

става кишечной микробиоты и профилактике резистентности 
к антибиотикам. Для предупреждения осложнений Hp-инфек-
ции особое значение имеют оригинальные алгоритмы диа-
гностики с использованием эндоскопических и молекуляр-
ных технологий до и после эрадикации Hp и определение ве-
дущих факторов, коррелирующих с высоким риском развития 
рака желудка. Согласно консенсусу Маастрихт VI современ-
ная стратегия диагностики Hp — неинвазивное тестирова-
ние. Дыхательный уреазный тест и тест на антиген в кале — 
самые чувствительные и специфичные неинвазивные методы 
для детей и взрослых. Эндоскопия с биопсией (инвазивный 
метод) считается «золотым стандартом». Сложность лечения 
Hp-инфекции — высокая антибиотикорезистентность и на-
рушение микробиоты у больных после терапии. Консенсус  
Маастрихт VI показал целесообразность определения анти-
биотикочувствительности до назначения терапии для опти-
мизации использования антибиотиков. В регионах с низкой 
резистентностью к кларитромицину используется стандарт-
ная тройная терапия или квадротерапия терапия с висмутом. 
В регионах с высокой резистентностью — квадротерапия с 
висмутом или без него. При неудаче в лечении данными схе-
мами проводится терапия с левофлоксацином. При устойчи-
вости к фторхинолонам — комбинация с другими антибио-
тиками. Джозамицин можно рассматривать как альтернативу 
кларитромицину, т.к. имеется положительный опыт его при-
менения для эрадикации Hp. Продолжительность лечения 
должна составлять 10–14 дней. Ингибиторы протонной пом-
пы второго поколения имеют большую эффективность, чем 
первого поколения, из-за их метаболизма, менее зависимого 
от цитохрома Р450. Впервые в VI Маастрихтском консенсусе 
сформулировано заключение об эффективности нового клас-
са антисекреторных средств, таких как калий-конкурентный 
блокатор секреции соляной кислоты — вонопразан. Двойная 
терапия, включающая вонопразан и амоксициллин, обеспечи-
вает самый простой режим эрадикации Hp, повышает её безо-
пасность и переносимость и уменьшает вероятность формиро-
вания устойчивости к антибиотикам или нарушений кишечной 
микробиоты, что так важно в эпоху растущей устойчивости к 
противомикробным препаратам. 

Заключение. Создание новых классов и оригинальных ле-
карственных форм для повышения эффективности эрадикации 
Hp с уменьшением доли антибиотиков и увеличением патоге-
нетически значимых ингибиторов её патогенных факторов не-
обходимо для профилактики побочных эффектов терапии Hp-
инфекции, уменьшения эмпирического применения несколь-
ких антибиотиков и повышения комплаентности к лечению. 

* * *


