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Актуальность. Пневмококковая инфекция признаётся 
одной из самых опасных болезней из всех предупреждаемых 
вакцинопрофилактикой. После внедрения пневмококковых 
вакцин наблюдается рост инфицирования детей невакцин-
ными серотипами, в том числе устойчивыми к антибиоти-
кам. В связи с этим необходим постоянный мониторинг се-
ротипового пейзажа пневмококка для своевременного приня-
тия управленческих решений и оптимизации состава вакцин 
нового поколения.

Цель: определить серотиповой пейзаж и чувствительность 
к антимикробным препаратам назофарингеальных штаммов 
Streptococcus pneumoniae.

Материалы и методы. Проведено ретроспективное ко-
гортное исследование пациентов в возрасте от 6 мес до 5 лет 
11 мес с назофарингеальным носительством пневмококка. Де-
ти обследованы в  2018–2022 гг. Серотипирование проводили 
с помощью специфических пневмококковых антисывороток 
и/или путём молекулярного типирования методом полимераз-
ной цепной реакции. Определение устойчивости к антими-
кробным препаратам выполнено методом микроразведений.

Результаты. В исследование были включены 369 назо-
фарингеальных изолятов пневмококка: 321 (87%) изолят, вы-
деленный от здоровых носителей (дети без признаков острых 
инфекционных заболеваний и обострения хронических забо-
леваний) и 48 (13%) — от детей с острыми бактериальными 
инфекциями (отит и синусит). Выявлены 34 различных сероти-
па пневмококка, из них самыми распространёнными явились 
15ABC, 19F, 6AB, 11A, 23AB. В общей группе детей доля изо-
лятов вакцинных штаммов (в соответствии с 13-валентной по-
лисахаридной вакциной) составила 39,3% (145 образцов), в то 
время как в группе детей с острыми заболеваниями — 62,5% 
(30 образцов). Доля резистентных штаммов к эритромицину 
составила 33,3%, триметоприм/сульфаметоксазолу — 24,4%, 

тетрациклину — 23,1%. Особую настороженность вызвали 
штаммы с множественной лекарственной устойчивостью: от-
сутствие чувствительности к ≥ 3 антимикробным препаратам 
имели 24,7% изолятов. В ходе работы выявлен низкий охват 
вакцинацией от пневмококковой инфекции: в общей группе 
детей лишь 28% имели полную вакцинацию, а в группе бо-
леющих детей охват законченным курсом вакцинации соста-
вил только 18,8%. 

Заключение. Мониторинг актуального спектра серотипов 
пневмококка и чувствительности к антимикробным препара-
там является важнейшей задачей для оптимизации терапии и 
профилактики инфекции.

* * *

МЕКОНИЕВЫЙ ПЕРИТОНИТ  
У НОВОРОЖДЁННОГО РЕБЁНКА  
С МУКОВИСЦИДОЗОМ

Алексеева А.В., Демидова Р.А. 
Научный руководитель: доцент Е.И. Каширская
ФГБОУ ВО «Астраханский государственный медицинский 
университет» Минздрава России, Астрахань, Россия

Ключевые слова: клинический случай; мекониевый илеус; 
мекониевый перитонит; новорождённый; муковисцидоз

Актуальность. Мекониевый илеус является одним из 
специфичных кишечных проявлений муковисцидоза (МВ) и 
нередко осложняется перфорацией кишечника. Диагностика 
внутриутробного перитонита связана с трудностями прена-
тальной диагностики и выбора тактики его лечения. Основ-
ным методом диагностики мекониевого перитонита в антена-
тальном периоде является ультразвуковое исследование (УЗИ).

Описание клинического случая. Мальчик Ц., рождён от 
1-й беременности, 1-х преждевременных родов на 35-й неде-
ле гестации, масса тела при рождении 2390 г, длина тела — 
50 см, окружность головы — 33 см, оценка по шкале Апгар — 
7/8 баллов. Беременность протекала на фоне хронического пи-
елонефрита, острой респираторной инфекции в I триместре. 
При проведении планового УЗИ на 33-й неделе беременности 
выявлены признаки обструкции толстого кишечника плода, 
мекониевый перитонит. На 35-й неделе беременности в связи 
с преждевременным излитием околоплодных вод проведено 
родоразрешение путём кесарева сечения. Состояние мальчи-
ка при рождении тяжёлое, обусловленное дыхательной недо-
статочностью, церебральной депрессией. Ребёнок был пере-
ведён в отделение анестезиологии-реанимации. В неврологи-
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ческом статусе отмечалась симптоматика угнетения. Живот 
выше уровня рёберных дуг, симметричный, при пальпации 
напряжён, отмечены выраженный отёк и гиперемия передней 
брюшной стенки. Отёки в области мошонки. Стул и отделя-
емое по газоотводной трубке отсутствовали. По уретрально-
му катетеру выделялась светло-жёлтая моча. При постанов-
ке желудочного зонда отделялось содержимое жёлтого цвета. 
Учитывая тяжесть состояния ребёнка, проведено оперативное 
лечение в экстренном порядке — дренирование брюшной по-
лости с двух сторон. Интраоперационно эвакуировано 250 мл 
мекония с примесью крови, включениями фибрина.

В послеоперационном периоде ребёнок находился на ис-
кусственной вентиляции лёгких, получал обезболивание фен-
танилом, восполнение белка раствором альбумина, антибак-
териальную терапию, парентеральное питание. На 6-е сутки 
после оперативного лечения респираторная поддержка была 
прекращена, начато трофическое энтеральное питание. В со-
стоянии ребёнка отмечалась положительная динамика, начал 
сосать самостоятельно, питание усваивал в полном объёме, 
явлений кишечной непроходимости не отмечалось, наблюда-
лась положительная весовая кривая. 

Заключение. Представленный случай демонстрирует тя-
жёлое течение мекониевого илеуса как проявление МВ у но-
ворождённых. Характерный симптомокомплекс требует кли-
нической настороженности специалистов с возможной реа-
лизацией диагностического алгоритма для исключения МВ.

* * *

КОФЕИН В ЖИЗНИ СТУДЕНТОВ 

Алиева Н., Королева О.А.
Научный руководитель: доцент Н.Л. Ямщикова 
ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный 
медицинский университет имени И.М. Сеченова» 
Минздрава России (Сеченовский университет), Москва, 
Россия

Ключевые слова: кофеин; студенты; эффекты; 
кофеинсодержащие напитки

Актуальность. Кофеин входит в состав многих популяр-
ных напитков и продуктов, употребляемых ежедневно. Влия-
ние кофеина на организм продолжа ют изучать . 

Цель: определить влияние кофеина на организм и его роль 
в жизни студентов для разработки рекомендаций по правиль-
ному потреблению кофеина.

Материалы и методы. Проведён анализ литературы и 
рандомизированное исследование с помощью анкетирова-
ния среди 151 студента медицинских, гуманитарных и тех-
нических вузов в возрасте до 20 лет. Анкета включала 14 во-
просов и подразделялась н а 3 блока, анализировались эффек-
ты популярных кофеинсодержащих напитков и ощущения 
после их употребления. 

Результаты. Установлено, что 70% опрошенных студен-
тов употребляют напитки с кофеином ежедневно, из них ко-
фе употребляли ежедневно 27,2% испытуемых. При этом вы-
явлено, что 55,9% пьют 1 чашку в день; 37,3% — 2–3 чашки; 
6,8% — больше 3 чашек. Предпочтения в выборе напитков у 
студентов распределились так: 39,1% — чай; 25,8% — вода; 
24,5% — кофе; 7,9% — сладкая газировка. При определении 
нужды потребления кофеинсодержащих напитков было опре-
делено, что 53,6% студентов пьют для удовольствия, 25,2% — 
для повышения работоспособности. Популярным является 

потребление кофе как «привычка и традиция», причём отда-
вался приоритет в потреблении напитков в дневное (30,2%) и 
утреннее (26,2%) время. Анализ эффектов кофеина на орга-
низм студентов показал, что более 50% участников опроса не 
ощущали изменений при употреблении кофеина, 41% студен-
тов чувствовали бодрость, 6% — усталость, 17,2% — прочие 
неприятные ощущения. Большинство опрошенных считают, 
что их состояние не зависит от кофеина, однако 20% выяви-
ли у себя зависимость от напитков, о чём говорит нарастание 
усталости при отказе от кофеинсодержащих продуктов. От-
мечено также, что 21% студентов плохо засыпали, 12% не вы-
сыпались, у 12% отсутствовало ощущение бодрости, у 7% от-
мечался прерывистый сон.

Заключение. Кофеинсодержащие напитки являются не-
отъемлемой частью повседневной жизни студентов. Самым 
популярным напитком является чай. Часть студентов отме-
тила на себе положительные эффекты кофеина, выделяя его 
психостимулирующее воздействие, подъём настроения, по-
вышение выносливости и бодрости, необходимых студенту в 
дневное время. Однако были и те, кто отметили дискомфорт 
и усталость, нарушения сна, ощутили на себе зависимость от 
потребления кофеина.

* * *

ПОСЛЕДСТВИЯ ПОЗДНЕЙ ДИАГНОСТИКИ 
ГИПЕРБИЛИРУБИНЕМИИ

Антонова В.Д.1
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билирубиновая энцефалопатия

Актуальность. Гипербилирубинемия — это любое уве-
личение концентрации билирубина в сыворотке крови сверх 
нормативных значений. Нарушения структуры и функции го-
ловного мозга, обусловленные непрямой гипербилирубине-
мией, называется билирубиновой энцефалопатией (БЭ) или 
ядерной желтухой. При использовании перинатальных техно-
логий БЭ является предотвратимым состоянием. Вероятность 
развития БЭ повышается при следующих факторах риска: не-
доношенность, гемолитическая болезнь новорожд ённого, тя-
ж ёлая врожд ённая и неонатальная инфекция. В последние два 
десятилетия частота БЭ в различных странах находится в диа-
пазоне 0 ,4/100000 до 2 ,7/100000.

Описание клинического случая. Пациент поступил с жа-
лобами на повышение мышечного тонуса по спастическому 
типу, гиперкинезы при насильственных движениях. Ребёнок 
от  7-й беременности, протекавшей с угрозой прерывания. Ро-
ды экстренные на 35-й неделе в связи с фетоплацентарной 
недостаточностью, пут ём кесарева сечения. Масса тела при 
рождении 2400 г. Длина тела 46 см. Состояние ребёнка тя-
жёлое за счёт развития дыхательной недостаточности, невро-
логической симптоматики, задержки внутриутробного разви-
тия. Группа крови матери 0(I) резус-отрицательный, ребёнка  
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0(I) резус-положительный. Только в возрасте 1 мес жизни у 
ребёнка была диагностирована билирубинемия 497 мкмоль/л, 
госпитализирован в стационар в тяжёлом состоянии за счёт 
поражения центральной нервной системы, билирубиновой ин-
токсикации. После поступления на 6-е сутки уровень общего 
билирубина снизился до 26,5 мкмоль/л. После выписки поя-
вились жалобы на периодическую рвоту фонтаном, эпизоды 
«выгибания», задержку развития. Учитывая наличие в анамне-
зе гипербилирубинемии, гиперкинезов различного характера, 
поражение бледных шаров по данным магнитно-резонансной 
томографии головного мозга, отсутствие нарушений обмена 
аминокислот и бета-окисления липидов у ребёнка установлено 
поражение головного мозга вследствие гипербилирубинемии 
в ранний период. Ребёнок наблюдается с диагнозом: детский 
церебральный паралич: спастико-гиперкинетическая форма. 
GMFCS IV. Тяжёлые двигательные и речевые расстройства, 
значительное снижение качества жизни пациента.

Заключение. Представленный клинический случай демон-
стрирует необходимость тщательного сбора анамнеза, анали-
за клинической картины и лабораторных данных для ранней 
диагностики гипербилирубинемии и предотвращения инва-
лидизации таких больных. 

* * *

ТРУДНОСТИ ДИАГНОСТИКИ АУТОИММУННОГО 
ПАННИКУЛИТА

Арсалиева А.Ш.1, Кандрина А.М.2
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Актуальность. Панникулит — группа гетерогенных забо-
леваний воспалительной природы, характеризующихся пора-
жением подкожной жировой клетчатки (ПЖК). Широкое мно-
гообразие клинических и гистологических проявлений приво-
дит к тому, что эти пациенты попадают в поле зрения врачей 
самых разных специальностей.

Описание клинического случая. Впервые изменения на ко-
же в виде розовато-синюшного пятна у мальчика Е., 5 лет, ма-
ма отметила в январе 2022 г. Пятно появлялось после купания, 
располагалось в области грудной клетки по задней подмышеч-
ной линии справа размером до 2,5 см в диаметре, с неровными 
контурами. Мальчик впервые консультирован дерматологом 
в марте 2022 г., когда был установлен диагноз: «Мигрирую-
щая эритема?». Провед ённое лечение не принесло значимо-
го положительного эффекта. Со временем образование уве-
личилось в размерах, стало более плотным, изменило окра-
ску, что послужило поводом к стационарному обследованию 
в специализированном дерматологическом отделении в июне 
2023 г. По данным обследования в крови больного были выяв-
лены эозинофилия (10%) и высокие уровни активности щелоч-
ной фосфатазы (1169 EД). При УЗИ мягких тканей описаны 
эхо-признаки мягкотканного образования в правой лопаточ-
ной области, что стало поводом к проведению консультации 

врача-онколога и последующей госпитализации в хирургиче-
ское отделение. Там по данным гистологического исследова-
ния биоптата была предположена неходж кинская Т-клеточная 
лимфома, после чего было проведено полное удаление пато-
логического образования, что привело к формированию ги-
пертрофического келоидного рубца, ограничивающего объ-
 ём движений плечевого сустава. Образец биоптата был кон-
сультирован в ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева». 
Признаки опухолевого поражения не выявлены, а верифици-
рованы проявления аутоиммунного панникулита. Реб ёнок был 
комплексно обследован в ревматологическом стационаре. На 
фоне проводимой противовоспалительной терапии рецидива 
заболевания аутоиммунного панникулита нет. 

Заключение. Привед ённое клиническое наблюдение иллю-
стрирует объективные сложности и субъективные причины, 
возникающие в педиатрической практике, требующие меж-
дисциплинарных знаний, умения и желания сотрудничать с 
коллегами смежных врачебных специальностей с целью мак-
симально эффективного обследования пациента для полно-
ценной клинической верификации диагноза.

* * *
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ГОМОЦИСТИНУРИИ У МАЛЬЧИКА 11 ЛЕТ
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Актуальность. Гомоцистинурия является редким заболе-
ванием с распростран ённостью 1 : 200 000 случаев. Заболе-
вание связано с нарушением метаболизма метионина вслед-
ствие дефицита цистатион –синтетазы. Диагностика и лечение 
гомоцистинурии требует применения мультидисциплинар-
ного подхода. Несмотря на наличие характерного симптомо-
комплекса, гомоцистинурия часто остается нераспознанной 
и диагностируется на этапах появления осложнений данного 
заболевания у детей, которым не проводился расширенный 
неонатальный скрининг.

Описание клинического случая. Мальчик , 11 лет , обра-
тился в стационар в связи с наличием нарушений речи, бы-
строй утомляемости, снижения остроты зрения, деформаций 
ног и позвоночника. В анамнезе в возрасте 1 года у пациен-
та наблюдалось отставание в речевом развитии. К 3 годам 
ребёнок говорил 5 –6 слов, также появилась агрессия. Про-
водимые курсы ноотропной терапии были неэффективны. 
В возрасте 4 лет при офтальмологическом обследовании был 
выявлен подвывих хрусталика с двух сторон, в связи с чем 
была проведена микроинвазивная ленсвитрэктомия. Ребё-
нок также занимался с логопедом. Гомоцистинурия была за-
подозрена в возрасте 5 лет, после экстренного поступления 
его родного брата в возрасте 9 лет с ишемическим инсуль-
том. Тогда с помощью молекулярно-генетического анализа 
была подтверждена классическая форма гомоцистинурии у 
обоих братьев (компаунд-гетерозиготные мутации с.904G A/ 
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ванных центров, что позволило начать специфическую те-
рапию бисфосфонатами.

Заключение. Представленные случаи позволяют полагать, 
что у врачей  ещё  недостаточна  осведомленность  о ХРМО у 
детей. В большинстве случаев больны х наблюдают  врач и раз-
личных специальностей с ошибочными диагнозами, а ХРМО 
оста ётся нераспознанным в течение длительного времени. Зна-
ние клинической картины, особенностей течения этой пато-
логии у детей, подходов к диагностике позволят своевремен-
но выявлять пациентов и начинать специфическую терапию 
в эффективные сроки. 

* * *

УНИВЕРСАЛЬНЫЙ СКРИНИНГ  
НА ДИСЛИПИДЕМИЮ У ДЕТЕЙ  
ШКОЛЬНОГО ВОЗРАСТА

Беляева Е.В.1, Фадеева А.В.2, Дюсимбаева Д.К.1
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Актуальность. Многие сердечно-сосудистые заболевания 
(ССЗ) (в том числе атеросклероз) берут сво ё начало в детском 
возрасте. Часто дислипидемии клинически никак не проявля-
ются, и только универсальный скрининг позволяет выявить 
детей с нарушениями липидного обмена.

Цель: провести универсальный скрининг на уровень об-
щего холестерина (ОХ) в сплошной выборке школьников в 
возрасте 10 лет, разработать маршрутизацию и алгоритм на-
блюдения детей с гиперхолестеринемией в медицинских уч-
реждениях.

Материалы и методы. Проведено одномоментное клини-
ческое обследование 806 детей, средний возраст 10,2 ± 0,8 го-
да, соотношение мальчиков и девочек 1 : 1. После подписа-
ния добровольного информированного согласия всем участ-
никам проведено анкетирование, антропометрия с оценкой 
по «WHO AnthroPlus» и количественное определение уров-
ня ОХ и липидограммы. За нормальный уровень ОХ принято 
значение менее 4,4 ммоль/л, пограничным считается уровень 
4,4–5,1 ммоль/л, повышенным — более 5,2 ммоль/л. Обследо-
вание проводилось в рамках декретированного профилакти-
ческого осмотра в продолжение реализации стратегии много-
центрового исследования «Российский универсальный скри-
нинг общего холестерина у детей европейской части России 
(РУСИЧ)» на базе Тюменского государственного медицин-
ского университета.

Результаты. У 9% детей было зафиксировано повышение 
уровня ОХ ≥ 5,2 ммоль/л. Эти дети были включены в группы 
риска по раннему развитию ССЗ и направлены в региональ-
ный специализированный «Детский липидный центр». Выяв-
лено, что 33% школьников имеют пограничный уровень ОХ 
(4,4–5,1 ммоль/л), эта группа детей также находится под на-
блюдением специалистов. В ходе анализа установлено, что ги-
перхолестеринемия выявлялась у детей независимо от оцен-
ки физического развития: большее число детей с выявленной 
гиперхолестеринемией (23,2%) имели ожирение или избыток 
массы тела, но нарушения липидного обмена наблюдались в 

с.847G T в гене CBS). При проведении теста на чувствитель-
ность к витамину В6 была установлена пиридоксин-нечув-
ствительная форма болезни. Были назначены бетаин, ацетил-
салициловая кислота, специализированная аминокислотная 
смесь,  даны рекомендации соблюдения низкобелковой дие-
ты. В 7 лет пациент начал обучение в школе инклюзивного 
типа. С 10 лет отмечалось ухудшение речи, стал менее раз-
борчиво говорить. При магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) головного мозга выявлены признаки перенес ённого 
тромбоза сагитального синуса неизвестной давности. Кон-
силиумом экспертов разных специальностей были назначе-
ны антикоагулянты. На повторной МРТ головного мозга не 
выявлено отрицательной динамики. Ребёнок был выписан 
в стабильном состоянии с рекомендациями. Однако стало 
известно, что его родной брат скончался в возрасте 10 лет. 

Заключение. Данный клинический случай подтверждает 
необходимость повышения осведомл ённости врачей о симпто-
мах гомоцистинурии у детей, применении ДНК-диагностики 
у пациентов, не получивших ранее расширенного неонаталь-
ного скрининга для профилактики осложнений.

* * *

ХРОНИЧЕСКИЙ РЕЦИДИВИРУЮЩИЙ 
МУЛЬТИФОКАЛЬНЫЙ ОСТЕОМИЕЛИТ:  
ТРУДНЫЙ ПУТЬ К ДИАГНОЗУ

Безменова М.Д.
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России, Саратов, Россия 

Ключевые слова: клинический случай; дети; хронический 
рецидивирующий мультифокальный остеомиелит; 
бисфосфонаты

Актуальность. Хронический рецидивирующий мульти-
фокальный остеомиелит (ХРМО) — аутовоспалительное за-
болевание, характеризующееся клинически развитием асепти-
ческого воспалительного повреждения костей с пролонгиро-
ванным и флюктуирующим течением.

Описание клинического случая. Проведен анализ 3 слу-
чаев дебюта ХРМО у девочек  в возрасте 8 –12 лет, которые 
имели клиническую картину, различающуюся по дебюту и 
перечню диагностических критериев, что определило труд-
ности первичной диагностики. Эти больные прошли долгий 
путь от появления симптомов до правильного диагноза. Объ-
единяло всех больных то, что у них в анамнезе имелись ука-
зания на травму. Это направляло врачей по ложному пути ле-
чения посттравматической патологии. При этом представля-
ется вероятным влияние травмы как триггерного механизма 
манифестации болезни во всех случаях. Одна из пациенток, 
8 лет, наблюдалась с жалобами на боли в спине и частыми 
переломами. Вторая больная, 9 лет, после травмы страдала 
болью в пяточной кости, которая сменилась нарастающими 
неспецифическими вертебралгиями. У третьей пациентки, 
12 лет, отмечался один из самых частых симптомов — дли-
тельно текущее поражение грудино-ключичного сочленения. 
Однако ХРМО не включался в дифференциально-диагно-
стический поиск. Диагноз у всех больных был установлен в 
значительно отсроченном периоде заболевания только в ус-
ловиях специализированного стационара при участии рев-
матолога и ряда специалистов федеральных специализиро-
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чаев. Частота плацентарных ФР составила 18,3%, преоблада-
ющим среди них была дисфункция плаценты — 16,6% слу-
чаев. Частота плодовых ФР составила 8,5%, при этом среди 
них были распространены врождённые пороки развития — 
4,91% случаев.

Заключение. Среди новорождённых с задержкой внутри-
утробного развития (ЗВУР) преобладают дети с низкой массой 
тела, что обусловлено высокой частотой дисфункции плацен-
ты во время беременности. Влияние на развитие дисфункции 
плаценты могут оказывать обнаруженные нами материнские 
ФР, такие как ГСД и МВП. Своевременная диагностика и ле-
чение этих форм патологии позволят значительно уменьшить 
риск задержки внутриутробного развития у детей.

* * *

ПЕРИОДИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ:  
ТРУДНОСТИ ДИАГНОСТИКИ 

Богачева С.М., Иноземцева Д.А.
Научный руководитель: доктор мед. наук  
А.В. Бурлуцкая 
ФГБОУ ВО «Кубанский государственный медицинский 
университет» Минздрава России, Краснодар, Россия

Ключевые слова: клинический случай; лихорадка; 
аутовоспаление; мутация 

Актуальность. Семейная средиземноморская лихорад-
ка (ССЛ) — аутовоспалительное генетически обусловленное  
аутосомно-рецессивное заболевание, вызванное мутацией ге-
на MEFV. Заболевание характеризуется лихорадкой, рециди-
вирующим серозитом, амилоидозом, суставным синдромом, 
гепатоспленомегалией, болью в животе и в грудной клетке, 
кожными проявлениями.

Описание клинического случая. Девочка , 17 лет , поступила 
в кардиоревматологическое отделение детской краевой боль-
ницы с жалобами на артралгии, боли в животе, периодически 
жидкий стул. Из анамнеза заболевания выявлено: впервые в 
мае 2021 г. был диагностирован геморрагический васкулит, 
смешанная форма (кожно-суставно-абдоминальная форма), 
получала гепарин, выписана с улучшением. До апреля 2022 г. 
было несколько рецидивов кожного синдрома в виде геморра-
гической сыпи. В мае 2022 г. вновь обильная геморрагическая 
сыпь, изменение цвета мочи, кровь в стуле. При обследова-
нии был установлен диагноз: Геморрагический васкулит, сме-
шанная форма, средней тяжести, активная фаза, волнообраз-
ное течение. Капилляротоксический нефрит, активная стадия. 
ХБП  стадия С1. Задержка роста смешанного генеза. Гипер-
трихоз. Для терапии назначены циклофосфан, метипред. Ос-
мотрена эндокринологом — рекомендована консультация ге-
нетика. Было проведено генетическое обследование пациента 
— обнаружен патогенный вариант с.2080А G (p.Met694Val/ p.
M694V) в гетерозиготном состоянии. На основании данных 
молекулярно-генетического обследования и клинической кар-
тины был установлен диагноз: Периодическая болезнь вслед-
ствие мутации гена MEFV (гетерозигот ный генотип р. М694V) 
с рецидивирующим болевым абдоминальным, торакальным, 
суставным, кожным, почечным синдромами с аутосомно-ре-
цессивным типом наследования. Нефропатия с гематурией, 
протеинурией, с сохранением функции почек.  Были назначе-
ны преднизолон и колхицин. В 2023 г. при плановом обследо-
вании и осмотре ревматологом у ребёнка выявлено осложне-
ние основного заболевания — амилоидоз почек, колхицин -ре-

том числе и у детей с нормальной массой тела (9,1% детей) 
и даже с её дефицитом (7%). Среди особенностей семейно-
го анамнеза детей с установленными дислипидемиями зна-
чительно чаще встречались указания на инфаркт миокарда у 
родственников во 2-м поколении по сравнению с детьми без 
нарушений уровней липидов.

Выводы. Проведение первого в регионе универсального 
скрининга позволило установить частоту выявления гипер-
холестеринемии у детей 10 лет — 8,9%. Дальнейшее обсле-
дование детей направлено на дифференциальную диагности-
ку первичного и вторичного генеза дислипидемии. Выявле-
ние целевой группы для коррекции дислипидемии актуально 
для своевременного начала комплексных профилактических 
мероприятий по предотвращению раннего развития болезней 
кровообращения в молодом возрасте.

* * *

ЭТИОЛОГИЧЕСКИЕ ФАКТОРЫ, ОПРЕДЕЛЯЮЩИЕ 
ФОРМИРОВАНИЕ РАЗЛИЧНЫХ ТИПОВ 
ЗАДЕРЖКИ ВНУТРИУТРОБНОГО РАЗВИТИЯ

Бичурина Д.М., Масаева Р.М., Хосроева А.А.
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Актуальность. Одним из распростран ённых факторов по-
сле недоношенности  является задержка внутриутробного раз-
вития (ЗВУР). Этот процесс начинается задолго до рождения, 
поэтому анализ причин недостаточного питания плода имеет 
клиническое значение для снижения частоты нарушений раз-
вития плода и новорожд ённого.

Цель: определить значимые этиологические факторы в 
формировании различных типов ЗВУР плода для проведения 
персонифицированного наблюдения в антенатальном и пост-
натальном период ах.

Материалы и методы. Провед ён анализ 1000 историй раз-
вития новорождённых и родов в перинатальном центре треть-
его уровня. При анализе историй родов были выявлены мате-
ринские и плацентарные факторы риска (ФР), влияющие на 
питание плода. Проведена оценка физического развития ново-
рожд ённых на основе антропометрических данных при рожде-
нии и клинической картины в период адаптации. В результате 
была выделена группа детей с ЗВУР плода. Полученные дан-
ные обработаны статистически с помощью программы Excel.

Результаты. Частота ЗВУР пллода составила 18,7% слу-
чаев. Структура ЗВУР по МКБ Х представлена следующим 
образом: P05.0 (маловесный для гестационного возраста (ГВ) 
плод) — 57,2% случаев, P05.1 (малый размер плода для ГВ) — 
27,3%, P05.2 (недостаточность питания плода без указания на 
маловесие или малый размер для ГВ) — 15,5% случаев. Рас-
пределение нарушений физического развития у доношенных 
детей в зависимости от степени зрелости: ранние доношен-
ные — 23%, истинно доношенные — 54,5%, поздние доно-
шенные — 22,5% случаев. Частота материнских ФР соста-
вила 82,9%, среди которых часто встречались гестационный 
сахарный диабет (ГСД) — 19% и перенес ённые инфекцион-
ные заболевания мочевыводящих путей (МВП) — 17,2% слу-
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зистентный вариант, что в свою очередь является основанием 
для назначения генно-инженерной биологической терапии. 
Инициировано лечение канакинумабом, с хорошей перено-
симостью. Ребёнок был выписан для дальнейшего наблюде-
ния по месту жительства.

Заключение. Данный клинический пример демонстри-
рует эффективность применения канакинумаба у детей с тя-
жёлым течением периодической болезни, резистентным к те-
рапии колхицином.

* * *

РОЛЬ ГЕНОВ I ФАЗЫ ДЕТОКСИКАЦИИ  
И НЕДОСТАТОЧНОСТИ ВИТАМИНА D В 
РЕАЛИЗАЦИИ ПИЩЕВОЙ АЛЛЕРГИИ У ДЕТЕЙ
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Ключевые слова: дети; полиморфизм гена CYP3A4; 
I фаза системы детоксикации; метаболизм витамина D; 
пищевая аллергия 

Актуальность. Цитохром 450-зависимые монооксидазы 
широко известны в осуществлении реакций 1-й фазы детокси-
кации, подсемейство CYP3A4 активно участвует в метаболиз-
ме витамина D. После открытия его плейотропного влияния 
на иммунную систему изучается роль витамина D в развитии 
аллергических болезней. Активность ферментов CYP450 ге-
нетически детерминирована, полиморфизм гена CYP3A4 из-
меняет эффективность транскрипции гена и общую актив-
ность CYP3A4.

Цель: определить взаимосвязи между носительством по-
лиморфизма CYP3A4*1B(-392A>G) гена CYP3A4, метаболиз-
мом витамина D и развитием пищевой аллергии у детей.

Материалы и методы. Проведено одномоментное ис-
следование 20 детей с аллергией к белкам коровьего моло-
ка (АБКМ) в возрасте от 1 до 12 мес (1-я группа) и 20 услов-
но здоровых детей, сопоставимых по полу и возрасту (кон-
трольная группа). У всех детей в сыворотке крови определяли 
витамин D3 (25(OH)D) методом ELISA. Полиморфизмы гена 
CYP3A4*1B изучали методом ПЦР. 

Результаты. Все дети принимали профилактическую до-
зу витамина D (1000 МЕ) согласно Национальной программе. 
Наше исследование показало, что у пациентов с АБКМ уро-
вень 25(OH)D составил 23,85 нг/мл (Me = 23,85 нг/мл, Q1–
Q3: 21,4–26,6 нг/мл), что соответствует недостаточности ви-
тамина D. У детей контрольной группы уровень витамина D 
составил 30,9 нг/мл (Me = 30,9 нг/мл, Q1–Q3: 23,7–34 нг/мл), 
что в 1,3 раза превышало показатели основной группы и со-
ответствовало нормальному уровню витамина D (p < 0,05). 
При сравнении распределения генотипов полиморфизмов 
CYP3A4*1B (-392A>G) выявлено увеличение частоты встре-
чаемости патологического аллеля G у пациентов 1-й группы 
более чем в 4 раза (χ2 Пирсона = 4,375; р = 0,037). При анали-
зе частот генотипов и аллелей у детей 1-й группы установле-
но, что 80% детей с АБКМ являлись носителями патологиче-
ского аллеля G, в контрольной группе патологический аллель 
был выявлен лишь у 20% детей. Критерий χ2 с поправкой Йет-
са составил 12,1 (р < 0,001). Для анализа взаимосвязи между 
содержанием витамина D и носительством патологического 

аллеля G гена СУР3А4 был определён коэффициент корреля-
ции Спирмена, установлена сильная, прямая связь между ис-
следуемыми признаками (r = 0,68; p < 0,05).

Заключение. Развитие пищевой аллергии у детей ассоци-
ировалось с нарушением метаболизма витамина D и носи-
тельством патологического аллеля G, в результате которого 
снижается общая активность CYP3A4. Это может оказывать 
влия ние на метаболизм витамина D и на нарушение процес-
сов 1 фазы детоксикации ксенобиотиков.

* * *

ДИНАМИКА ПОКАЗАТЕЛЕЙ 
ТРОМБОЭЛАСТОМЕТРИИ У НОВОРОЖДЁННЫХ, 
РЕАЛИЗОВАВШИХ КРОВОТЕЧЕНИЕ В ПЕРВЫЕ 
72 ЧАСА ЖИЗНИ

Болдырева А.М.2
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Актуальность. Стандартные тесты, использующиеся для 
диагностики нарушений свертывающей системы у новорож-
дённых, не отражают функциональное состояние гемостаза 
in vivo. Перспективным является метод ротационной тром-
боэластометрии (ROTEM), позволяющий оценить динамику 
сгустка на всех этапах его развития.

 Цель: определить взаимосвязи показателей ROTEM у но-
ворождённых, реализовавших кровотечения различной лока-
лизации, с гестационным возрастом (ГВ), показателями кли-
нического анализа крови, уровнем C-реактивного белка (СРБ) 
и сравнить их со значениями коагулограммы (КГ).

Материалы и методы. В проспективное когортное на-
блюдательное исследование включены 39 новорождённых 
различного ГВ, поступивших в ОРИТ за период с 02.2022 по 
08.2023 гг. и реализовавших кровотечение в первые 3 суток 
жизни. В момент выявления геморрагического синдрома вы-
полнялся рутинный комплекс обследования для исключения 
сепсиса: клинический анализ крови, определение уровня СРБ. 
Также проводился контроль КГ и ROTEM с оценкой внутрен-
него (INTEM), внешнего (EXTEM) путей свертывания и функ-
циональной активности фибриногена (FIBTEM).

Результаты. Нами была обнаружена прямая корреляция 
средней силы ГВ с показателем максимального лизиса сгуст-
ка (ML) в тесте INTEM (p = 0,009), отражающем активность 
фибринолиза. С возрастанием ГВ увеличивалась активность 
фибринолиза. При анализе показателей EXTEM была установ-
лена прямая связь средней силы числа тромбоцитов с макси-
мальной плотностью сгустка (MCF) (р = 0,001) а также обрат-
ная связь со временем формирования сгустка (CFT) (р < 0,001). 
Аналогичные показатели были получены при анализе теста 
INTEM, что свидетельствует о вкладе тромбоцитов в фор-
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мирование сгустка. Обнаружена прямая корреляция средней 
силы числа лейкоцитов с временем свертывания (СТ) в тесте 
EXTEM (p = 0,005) и уровней CРБ с СТ (p = 0,044) в INTEM, 
что может указывать на тенденцию к гипокоагуляции по мере 
возрастания воспалительной реакции. Также была выявлена 
умеренная прямая корреляция числа эритроцитов и степени 
выраженности ML по данным INTEM (p = 0,005) и ЕХТЕМ 
(р = 0,016). У 32/39 детей по данным КГ наблюдалась гипоко-
агуляция, из них 5 детей по данным ROTEM имели нормокоа-
гуляцию (при сравнении с референсными показателями), что 
в 4 случаях позволило избежать переливания плазмы.

Заключение. Метод ROTEM у новорожд ённых детей име-
ет значимые преимущества. Полученные нами корреляции бу-
дут использованы при проведении стратифицированного ис-
следования по определению референсных значений. 

* * *

ЖИДКОСТЬ ДЛЯ РОЗЖИГА КАК УГРОЗА  
ДЛЯ ЖИЗНИ РЕБЁНКА

Борычева А.Р., Гурина А.Д.
Научный руководитель: доцент Р.А. Гудков 
ФГБОУ ВО «Рязанский государственный медицинский 
университет имени академика И.П. Павлова» Минздрава 
России, Рязань, Россия 

Ключевые слова: клинический случай; дети; жидкость 
для розжига; отравление

Актуальность. Углеводороды являются нередкой причи-
ной отравления детей в возрасте до 5 лет, которое, как пра-
вило, имеет благоприятный прогноз. На тяжёлые формы от-
равлений приходится менее 10% случаев, частота летальных 
исходов составляет от 0,3 до 4,3%. Клиническая картина от-
равления жидкими углеводородами складывается из респи-
раторной, неврологической и абдоминальной симптоматики. 
Основную опасность представляет развитие аспирационно-
го пневмонита.

Описание клинического случая. Ребёнок,  2 года, посту-
пил с жалобами на навязчивый кашель, через 2 ч  после про-
глатывания жидкости для розжига. При поступлении в кли-
нику отмечался сухой кашель и проводные хрипы в лёгких, 
ребёнок был в сознании. Через 3 ч  от поступления ухудше-
ние в состоянии за счёт сопора, дыхательной недостаточно-
сти (ДН), фебрильной лихорадки. Рентгеновское обследова-
ние лёгких выявило дву стороннюю инфильтрацию. После 
кратковременной стабилизации состояния на фоне антибак-
териальной, инфузионной и кислородотерапии, с 8-го дня от 
поступления отрицательная динамика за счёт лихорадки, не-
стабильной гемодинамики, ДН. Ребёнок перевед ён на искус-
ственную вентиляцию лёгких (ИВЛ). На 19 -й день на рент-
генограмме выявлены дву сторонние деструктивные измене-
ния в нижних отделах лёгких. В анализе крови выраженные 
признаки воспаления, повышение острофазных белков. Че-
рез 24 дня клиника пневмоторакса справа. При компьютер-
ной томографии (КТ) грудной клетки выявлены множествен-
ные полости с уровнем жидкости. В последующие  3 дня на-
растание признаков полиорганной недостаточности, синдром 
диссеминированного внутрисосудистого свертывания (ДВС) 
и при нарастающем угнетении сердечной деятельности на 
28 -й день госпитализации ребёнок погиб. При патологоана-
томическом исследовании двусторонняя субтотальная аспи-
рационно-токсическая пневмония с множественными оча-

гами гнойно-некротической деструкции л ёгких, фибриноз-
но-гнойный плеврит.

Заключение. Аспирация жидкости для розжига и попада-
ние её в лёгкие может приводить к тяж ёлым деструктивным 
изменениям в паренхиме. Оказание помощи детям с отравле-
нием жидкими углеводородами не должно включать промыва-
ние желудка  для предотвращения возникновения аспирации.

* * *

ТАХИ-ИНДУЦИРОВАННАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ  
У ДЕВОЧКИ С ЛИПОМОЙ ПЕРИКАРДА

Бурыкина Ю.С., Жарова О.П.
Научный руководитель:  
профессор Е.Н. Басаргина
ФГАУ «Национальный медицинский исследовательский 
центр здоровья детей» Минздрава России, Москва, 
Россия

Ключевые слова: клинический случай; липома перикарда; 
предсердная тахикардия; аритмия; кардиомиопатия

Актуальность. Липома перикарда — опухоль из инкапсу-
лированных жировых клеток, может долго протекать бессим-
птомно, однако по мере её роста появляются различные сим-
птомы нарушения кровообращения. Ремоделирование мио-
карда по дилатационному фенотипу может иметь первичный 
характер, а также развиваться на фоне различных форм пато-
логии (аритмий, миокардита, ишемии, пороков сердца). Для 
уточнения генеза кардиомиопатии и адекватного лечения тре-
буется тщательный диагностический поиск.

Описание клинического случая. Девочка , 12 лет , обследо-
вана по месту жительства с жалобами на слабость, ежеднев-
ную рвоту, боли в животе, чувство сердцебиения, при осмо-
тре отмечались отёки век и голеней, одышка в покое, гепа-
томегалия, тахикардия до 180  уд/мин. При эхокардиографии 
(ЭхоКГ)    выявлены  резкая дилатация полостей сердца со сни-
жением сократительной способности с фракцией выброса 
(ФВ) до 15%. Начата терапия хронической сердечной недо-
статочности (ХСН) без значимого эффекта, в связи с чем де-
вочка была переведена в кардиологическое отделение ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России. При обследова-
нии установлено повышение концентраций натрийуретиче-
ского пептида (NTproBNP) в крови до 2300 пг/мл, при элек-
трокардиографии (ЭКГ) выявлена эктопическая нижнепред-
сердная тахикардия до 160 –180  уд/мин, при ЭхоКГ выявлено 
гиперэхогенное образование перикарда до 16 мм, для опре-
деления характера которого выполнена магнитно-резонанс-
ная томография (МРТ) сердца, при которой определена липо-
ма нижней поверхности сердца размерами 92 × 38 × 42 мм с 
истончением прилежащих отделов миокарда обоих желудоч-
ков до 1 –2 мм без признаков злокачественного роста. Боль-
ной был  назначен  антиаритмик амиодарон, начата профилак-
тика тромбообразования, скорректирована медикаментозная 
терапия ХСН, на фоне чего отмечена умеренная положитель-
ная динамика клинически в виде купирования явлений ХСН, 
однако сохранялась тахикардия до 130  уд/мин. Девочка была 
переведена в НМИЦ ССХ им . А.Н. Бакулева, где было прове-
дено этапное хирургическое лечение в объёме частичной ре-
зекции новообразования и абляции очагов аритмии, на фоне 
чего удалось добиться купирования нарушений ритма сердца.

Заключение. Первичные опухоли сердца встречаются ред-
ко с частотой до 0,17%, из них 18% составляют липомы. За-



Russian pediatric journal (Russian journal). 2024; 27(Supplement 2)
https://elibrary.ru/ipbzew https://doi.org/10.46563/1560-9561-2024-27-S2

 V ALL-RUSSIAN PEDIATRIC FORUM OF STUDENTS AND YOUNG SCIENTISTS «VIRTUOSO OF PEDIATRICS»
17

болевание длительно протекает бессимптомно, по мере роста 
образования возможно возникновение аритмий, выпота в по-
лость перикарда, эмболий. Уточнение этиологии ремоделиро-
вания миокарда важно для определения верной тактики веде-
ния и во многом определяет прогноз заболевания

* * *

ДОНОЗОЛОГИЧЕСКИЙ ПОДХОД К ОЦЕНКЕ 
СОСТОЯНИЯ ЗДОРОВЬЯ ШКОЛЬНИКОВ

Быцанев А.А.
Научный руководитель:  
профессор Б.А. Безкаравайный 
ФГБОУ ВО «Луганский государственный медицинский 
университет имени Святого Луки» Минздрава России, 
Луганск, Россия

Ключевые слова: обучающиеся; адаптационный 
потенциал; гармоничность развития

Актуальность. Стабильный рост заболеваний опор-
но-двигательного аппарата у школьников определяет необ-
ходимость разработки новых подходов к сохранению и укре-
плению здоровья обучающихся.

Цель: провести донозологический контроль соматическо-
го здоровья детей в течение учебного года, определить гармо-
ничность развития (ГР) и активность регуляторных систем ор-
ганизма ребёнка. 

Материалы и методы. Обследованы 130 школьников: 
73 (56%) мальчика и 57 (44%) девочек в возрасте 7–8 лет. 
Оценка антропометрических данных проводилась по индек-
сам Кетле, изменения активности регуляторных систем про-
граммно-аппаратным комплексом «Здоровье-экспресс», осан-
ка оценивалась при осмотре ребёнка.

Результаты. При анализе вариабельности сердечного рит-
ма было выявлено, что у мальчиков истощение регуляторных 
систем наблюдается в 27% случаев, состояние неудовлетво-
рительной адаптации (СНА) — в 42%, функциональное на-
пряжение систем (ФНС) выявлено в 31% случаев. Среди де-
вочек истощение регуляторных систем было выявлено в 14% 
случаев, СНА — у 52%, ФНС — у 34%. У мальчиков в воз-
расте 7 лет выявлено больше случаев СНА (48%), а в воз-
расте 8 лет — ФНС (40%). У девочек в 7 и 8 лет преоблада-
ли показатели СНА (56 и 50% соответственно). У мальчиков 
в возрасте 7 лет ГР было выявлено в 42% случаев, дисгармо-
ничное развитие (ДГР) за счёт дефицита массы тела (МТ) — 
в 3%, ДГР за счёт избытка МТ — в 6% случаев. У мальчиков 
в возрасте 8 лет ГР наблюдалось в 38% случаев, ДГР за счёт 
дефицита МТ — в 3%, ДГР за счёт избытка МТ — в 15%. 
У девочек 7 лет ГР отмечается у 44%, ДГР за счёт дефици-
та и избытка МТ — по 4%, у девочек 8 лет ГР наблюдается у 
28%, ДГР за счёт дефицита МТ — у 3%, ДГР за счёт избытка 
МТ — у 14%. Нарушения осанки были выявлены у 32% обу-
чающихся (у мальчиков — 29%, у девочек — 35%): чаще вы-
является у 7-летних мальчиков при ФНС — 16% и при ИМТ 
4 (ГР с отставанием возрастных нормативов) — 12%, у 8-лет-
них при ФНС — 15% и при ИМТ 4 — 8%. У девочек 7 лет на-
рушения осанки чаще встречаются при ФНС — в 20% и при 
ИМТ 5 (ГР) — 24%, у 8-летних при ФНС — 16% и чаще при 
ИМТ 4 — 9% случаев.

Заключение. Все обучающие находятся в состоянии на-
пряжения адапта ционных сил растущего организма. Боль-
шинство детей имеет гармоничное развитие, соответствующее 

возрасту, дисгармоничное — установлено у детей с избыточ-
ной массой тела. Нарушения осанки выявлены у 32% детей. 
Выявлена значимая корреляция между нарушениями осанки 
и истощением адаптационного потенциала.

* * *

СИНДРОМ ДЖЕРВЕЛЛА–ЛАНГЕ–НИЛЬСЕНА  
У РЕБЁНКА 8 ЛЕТ

Валихметова Д.В. 
Научный руководитель:  
профессор А.В. Дубовая
ФГБОУ ВО «Донецкий государственный медицинский 
университет имени М. Горького» Минздрава России, 
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Ключевые слова: клинический случай; дети; синдром 
Джервелла–Ланге–Нильсена; внезапная сердечная 
смерть; интервал QT

Актуальность. Синдром Джервелла–Ланге–Нильсена яв-
ляется одним из самых редких и в  то же время тяжёлых ти-
пов синдрома удлинённого QT-интервала. Несмотря на ред-
кую встречаемость, этот синдром является одной из ведущих 
причин внезапной сердечной смерти у детей.

Описание клинического случая. Ребёнок поступил с жало-
бами матери на приступы потери сознания, эпизодически от-
мечался судорожный синдром, отсутствие слуха. 

Приступы регистрировали в возрасте от 3,5 до 5,5 лет. 
Во время пароксизма ребёнок «обмякал», лежал с «остано-
вившимся взглядом», затем появлял ись мышечная дрожь или 
дрожание подбородка. Несколько приступов сопровождались 
клонико-тоническими судорогами, продолжительностью до 1 –
2 мин. Приступы провоцировались психоэмоциональным воз-
буждением, не сопровождались непроизвольным мочеиспуска-
нием, дефекацией, прикусом языка. Неврологом был установ-
лен диагноз: симптоматическая эпилепсия, средней частоты 
полиморфные пароксизмы. 

С 3- летнего возраста мама стала отмечать снижение слу-
ха у ребёнка. После осмотра сурдологом выявлена тугоу-
хость II –III  степени. В марте 2023 г. при анализе ЭКГ обна-
ружена синусовая аритмия (ЧСС 75 –105  уд/мин) и удлине-
ние QT до 0,472 с. 

Для уточнения диагноза реб ёнок был направлен в отделе-
ние детской кардиологии и кардиохирургии ИНВХ им. В.К. Гу-
сака. Объективно: активная, подвижная в играх с детьми. Носит 
слуховой аппарат. На обращ ённую к ней речь не реагирует, но 
легко отвечает действием, если видит мамино лицо и подсказку 
жестами. Дыхательная аритмия, в V точке аускультации сердца 
выслушивается короткий систолический шум. 

При стандартной ЭКГ регистрируется длительность QTс 
0,472 –0,485 с. При суточном мониторировании ЭКГ ЧСС в те-
чение суток в пределах возрастной нормы. Синусовый ритм. 
Средний корригированный интервал QT за сутки свыше 470 мс  
(79% времени). Средний корригированный QT — 476 мс, во 
время сна  — 480 мс, максимальный корригированный QT — 
540 мс. Увеличение корригированного интервала QT при стан-
дартной ЭКГ и при суточном мониторировании, приступы 
потери сознания, провоцируемые эмоциональными возбуж-
дением, быстрое восстановление сознания, отсутствие сонли-
вости в послеприступный период, отсутствие непроизвольных 
мочеиспусканий, дефекации, прикуса языка; нейросенсорная 
тугоухость II –III  степени позволяют предположить диагноз: 
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синдром Джервелла–Ланге–Нильсена (синдром удлин ённого 
интервала QT, первичный, синкопальная форма, врожденная 
нейросенсорная тугоухость II –III  степени). После установле-
ния диагноза в терапию был включен пропранолол по 15 мг 
4 раза в день под контролем самочувствия, ЧСС и АД, калия 
и магния аспарагинат. Рекомендовано молекулярно-генетиче-
ское обследование реб ёнка, исключение синдрома удлин ённо-
го интервала QT у матери и старшей сестры.

Заключение. Детальный анализ ЭКГ с определением ин-
тервала QT и корригированного QT, тщательно собранный ана-
мнез и динамика клинической симптоматики позволяют свое-
временно диагностировать синдром Джервелла–Ланге–Ниль-
сена и назначить лечение для предупреждения его осложнений.

* * *

ОДНОСТОРОННЯЯ ОФТАЛЬМОПАТИЯ НА ФОНЕ 
ДИФФУЗНОГО ТОКСИЧЕСКОГО ЗОБА  
У БОЛЬНОЙ

Варламова Д.Д.
Научные руководители: доцент Т.В. Варламова, 
доцент О.Ю. Барышева 
ФГБОУ ВО «Петрозаводский государственный 
университет»  Минобрнауки России, Петрозаводск, Россия

Ключевые слова: клинический случай; диффузный 
токсический зоб; аутоиммунная офтальмопатия; 
односторонний экзофтальм

Актуальность. Аутоиммунная офтальмопатия (АО) в 80% 
случаев развивается при формировании диффузного токсическо-
го зоба (ДТЗ), при этом односторонний экзофтальм встречается 
достаточно редко, что затрудняет своевременную диагностику.

Описание клинического случая. Пациентка В., 11 лет, посту-
пила по срочным показаниям в отделение с жалобами на экзо-
фтальм слева в течение 4 мес, чувство песка в глазах, учащённое 
сердцебиение, лёгкий тремор кистей, длительный субфебрилитет, 
быструю утомляемость. Данные жалобы отмечались в течение 
последних 6 мес. При осмотре офтальмологом были выявлены 
спазм аккомодации, ангиопатия сосудов глазного дна, частичный 
птоз верхнего века правого глаза. Назначена терапия эпинефри-
ном 2,5%, без эффекта. Через 1 мес девочка осмотрена эндокри-
нологом: левосторонний экзофтальм неясного генеза. Выпол-
нен анализ содержания гормонов в крови: тиреотропный гор-
мон (ТТГ) 0,02 мМЕ/л, антитела к тиреопероксидазе 61,6 ЕД/мл,  
свТ4 13,4 пмоль/л. При магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) головного мозга: увеличение размеров гипофиза, неод-
нородность его структуры. Была направлена на консультацию и 
по срочным показаниям госпитализирована в Центр детской эн-
докринологии с диагнозом: тиреотоксикоз неуточнённый. Аде-
нома гипофиза (?). Наследственность: у матери узловой зоб.

В стационаре выявлен субклинический тиреотоксикоз (ТТГ 
0,0087 мМЕ/мл, свТ4 11,9 пмоль/л), повышение антител к ре-
цепторам ТТГ — 6,5 МЕ/л. При ультразвуковом исследовании 
щитовидной железы: диффузные изменения паренхимы, узел 
правой доли (THIRADS 2–3). При МРТ головного мозга и МРТ 
ретробульбарной клетчатки орбит патологии не выявлено. Тонко-
игольная пункция щитовидной железы выявила узловой зоб. Па-
циентке был поставлен диагноз: диффузный токсический зоб, 
экзофтальм левосторонний неуточнённый. Назначена терапия 
тимазолом  10 мг/сут. Через 1 мес при контрольном обследова-
нии отмечено значительное улучшении в состоянии пациентки, 
уменьшение экзофтальма, нормализация тиреоидного профиля.

Заключение. С учётом сохранения офтальмопатии прове-
дено повторное контрольное обследование в стационаре че-
рез 2 мес от начала тиреостатической терапии. Клинически 
отмечен регресс экзофтальма. Экзофтальмометрия: OD = 20, 
OS = 22. При МРТ орбит патологических изменений не вы-
явлено. Учитывая положительную динамику в течение оф-
тальмопатии, от терапии глюкокортикостероидами решено 
воздержаться. По данным клинического обследования был 
поставлен окончательный диагноз: ДТЗ. Аутоиммунная оф-
тальмопатия односторонняя. 

* * *

ИЗМЕНЕНИЯ В МЕТАБОЛОМЕ МОЧИ  
ПРИ ОБСТРУКТИВНЫХ УРОПАТИЯХ

Власенко Е.Ю.1, Данилова Е.Ю.1, Кардонский Д.А.1
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Актуальность. Одной из главных проблем в детской уро-
логии является ранняя диагностика различных форм патоло-
гии, когда патологический процесс ещё обратим. Анализ изме-
нений метаболома мочи может позволить установить диагноз 
даже тогда, когда другие методы диагностики ещё отражают 
возрастную норму и клинико-лабораторные проявления отсут-
ствуют, а патологический процесс уже запущен.

Цель: определить метаболический спектр мочи здоровых 
детей и с патологией мочевыделительной системы.

Материалы и методы. Проведён забор образцов мочи у 
22 детей, средний возраст которых составил 5,4 ± 3,1 года. Па-
циенты были распределены на 2 группы: 1-я группа (n = 11) — 
с пузырно-мочеточниковым рефлюксом; 2-я группа (n = 11) — 
без урологической патологии. Исследование метаболома мочи 
проводилось в лаборатории молекулярного моделирования и 
химии природных соединений Научно-технологического пар-
ка биомедицины методом газовой хроматографии с масс-спек-
трометрическим детектированием.

Результаты. Для анализа использовали 23 маркера. При 
изолированном сравнении значений содержания маркеров 
большая часть соединений не позволяла разделять группы. 
В дальнейшем было выделено два соединения с критериями 
различий (р < 0,01) — бис-(2-метилпропил)-эфир-1,2-бензол-
дикарбоновой кислоты и гексадекан. При построении много-
параметрической метаболомной модели группы удалось про-
вести кластеризацию по первым двум компонентам с селек-
тивностью и чувствительностью 81%. Наибольший вклад в 
первые два компонента вносили гексадекан и бензальдегид. 
Данные маркеры показывают, что в почечной паренхиме при-
сутствует патологический процесс. При этом уровни кре а-
тинина в крови были в норме у пациентов в обеих группах.

Заключение. Анализ метаболома мочи — один из важных 
диагностических методов, который может позволить диагности-
ровать урологическую патологию ещё до появления клиниче-
ской симптоматики и изменений уровней креатинина в крови.

* * *
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Актуальность. Пищевая аллергия и управление аллерге-
нами являются глобальными проблемами общественного здра-
воохранения. За последние 10 лет в области изучения пище-
вой аллергии (ПА) произошли значительные изменения, бла-
годаря которым поменялись подходы к диагностике, лечению 
и профилактике IgE-опосредованной ПА.

Цель: провести анализ данных и обобщить информацию 
о диагностике, лечении и профилактике ПА.

Материалы и методы. Электронный поиск PubMed, база 
данных систематических обзоров Cochrane, глубиной 10 лет.

Результаты. Диагноз ПА основан на клинической истории 
и доказательствах специфического для аллергена IgE, активно 
внедряются новые тесты, направленные на определение функци-
ональной активность эффекторных клеток. Золотой стандарт — 
пищевая провокационная проба — остаётся недоступной для вы-
полнения в России. Не существует терапии ПА, избегание ал-
лергенов является основой лечения, при этом в настоящее время 
тестируются иммунотерапия и биологические препараты. Про-
изошёл значительный переход в стратегии профилактики ПА от 
избегания к проактивному введению аллергенов.

Заключение. За последние несколько лет было достигну-
то много впечатляющих достижений в области профилакти-
ки, диагностики и лечения ПА. Профилактика ПА направлена 
на предупреждение сенсибилизации и предупреждения забо-
левания при наличии сенсибилизации. Благодаря имеющим-
ся вариантам терапии и тем, которые находятся в стадии раз-
работки, в настоящее время существуют альтернативы тому, 
как семья может справиться с ПА. Тем не менее несмотря на 
имеющиеся достижения и наличие инновационных диагно-
стических и терапевтических инструментов, лечение ПА всё 
ещё актуально.

* * *

ОПЫТ ПРИМЕНЕНИЯ КОМПЛЕКСНОЙ 
РЕМИНЕРАЛИЗУЮЩЕЙ ТЕРАПИИ  
ПОСЛЕ ОРТОДОНТИЧЕСКОГО ЭТАПА ЛЕЧЕНИЯ

Гара Д.И. 
Научный руководитель: доцент О.А. Жаркова
УО «Витебский государственный ордена Дружбы народов 
медицинский университет», Витебск, Республика 
Беларусь

Ключевые слова: клинический случай; дети; 
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Актуальность. Ортодонтическое лечение — это длитель-
ный процесс, который связан с постоянным присутствием 

конструкции ортодонтического аппарата в ротовой полости у 
больного. Категория пациентов, проходящая ортодонтическое 
лечение, относится к группе риска по возникновению карие-
са. При этом отмечено значительное влияние ионов кальция, 
фторидов и магния на кристаллическую решетку эмали зубов. 
Использование фторидов приводит к образованию на поверх-
ности эмали защитного слоя фторида кальция, что позволя-
ет придать зубной эмали большую кислоторезистентность.

Описание клинического случая. Обследован больной в воз-
расте 17 лет, закончивший ортодонтическое лечение с исполь-
зованием несъёмной техники в области только верхней челю-
сти. Ортодонтическое лечение длилось 1 год и 8 мес. При ос-
мотре было выявлено 23 меловидных пятна на вестибулярной 
поверхности зубов верхней челюсти диаметром 0,1–0,5 мм. 
В области 3 меловидных пятен были отмечены поверхност-
ные дефекты в пределах эмалевой ткани зуба (кариес поверх-
ностный). При обследовании больного фиксировались следу-
ющие клинические индексы: упрощ ённый индекс гигиены по-
лости рта (OHI-S), гингивальный индекс (GI), комплексный 
периодонтальный индекс (КПИ), индекс интенсивности ка-
риеса по Клингману–Порту (КПУ). Для дополнительной диа-
гностики использовали термотест и тест эмалевой резистент-
ности (ТЭР-тест). При этом первичный OHI-S пациента со-
ставил 2,3, что указывает на неудовлетворительный уровень 
гигиены. После проведения ряда мотивационных бесед и осу-
ществления комплексной реминерализующей терапии паци-
енту его OHI-S составил 0,5, что соответствовало хорошему 
уровню гигиены ротовой полости, но требовало мероприятий 
по коррекции и удержанию достигнутого высокого уровня ги-
гиены ротовой полости. После завершения комплексной ре-
минерализующей терапии отмечалось исчезновение меловид-
ных пятен в количестве 6. Имели тенденцию к уменьшению в 
пределах 0,1–0,3 мм в диаметре 13 пятен из 17.

Показатель ТЭР-теста существенно уменьшился с 4,7 до 
2,2 (р < 0,05). После проведённого лечения достигнут высокий 
показатель кариесрезистентности эмали у больного. 

Заключение. Комплексная реминерализующая терапия по-
сле ортодонтического этапа лечения показала высокую кли-
ническая эффективность у подростка. 

* * *

РАННЯЯ ДИАГНОСТИКА ВРОЖДЁННОГО 
ГИПОТИРЕОЗА У НОВОРОЖДЁННОГО  
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ПОРАЖЕНИЕМ ЦНС
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Актуальность. Врождённый гипотиреоз (ВГ) приводит 
к задержке психомоторного и интеллектуального развития 
ребёнка.

Описание клинического случая. Больная С. поступила в от-
деление патологии новорождённых и недоношенных детей в 
возрасте 3 сут. В анамнезе матери: острая респираторная вирус-
ная инфекция (ОРВИ), бактериальный вагиноз, кандидоз, бак-
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териурия. Масса тела при рождении 2650 г, длина тела 48 см, 
оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. Состояние при поступлении 
характеризовалось вялостью, сниженным тургором, иктерично-
стью кожи, частыми срыгиваниями и вздутием живота. Невро-
логическая симптоматика: тремор конечностей, мышечная ди-
стония, угнетение рефлексов орально-спинального автоматизма. 
Анализ капиллярной крови на неонатальный скрининг в воз-
расте 2 сут выявил повышенный уровень тиреотропного гормо-
на (ТТГ): 220 мг/дл (норма 0,00–18,00 мг/дл). При ретестирова-
нии в возрасте 10 сут ТТГ в капиллярной крови 307,5 мкЕД/дл  
(норма менее 9 мЕД/л). Выявлен низкий уровень Т4 свобод-
ного — 5,98 нмоль/л (норма 11,4 — 22,2 нмоль/л. Нормаль-
ный уровень Т3 свободного. Уровень ТТГ составил более  
100 мкМЕ/мл. В общем анализе крови выявлен моноцитоз 
(15%). В анализе крови на кислотно-щелочное состояние отме-
чалась гиперлактатемия (2,24 ммоль/л). В биохимическом ана-
лизе крови — гипербилирубинемия (331,6 мкмоль/л) за счёт не-
прямой фракции. Уровень С-реактивного белка — 6 мг. Основ-
ные клинические диагнозы: врождённый гипотиреоз без зоба; 
недостаточность питания плода без упоминания о «маловес-
ном» или маленьком для гестационного возраста. Сопутствую-
щие клинические диагнозы: внутрижелудочковое кровоизлия-
ние 1-й степени у плода и новорождённого слева; церебральная 
ишемия средней степени, синдром вегетативной дисфункции; 
инфекция, специфичная для перинатального периода: неона-
тальная желтуха, дисбиоз кишечника II степени стафилокок-
ковой и грибковой этиологии. Назначена постоянная заме-
стительная терапия левотироксином натрия 25 мкг/сут, анти-
бактериальная, инфузионная терапия, ноотропные препараты, 
витаминотерапия, биопрепараты. Новорождённый был выпи-
сан домой в возрасте 18 сут в удовлетворительном состоянии.

Заключение. Неблагоприятное влияние на плод оказывали 
ОРВИ, бактериальный вагиноз, кандидоз, бактериурия у ма-
тери, вызывая тяжёлое течение неонатального периода у ре-
бёнка с ВГ и развитием тяжёлой сопутствующей патологии. 
Ранняя диагностика ВГ и заместительная терапии предупре-
ждают развитие умственной отсталости.

* * *

ОСОБЕННОСТИ ТЕЧЕНИЯ ЮНОШЕСКОГО 
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Актуальность. Юношеский артрит (ЮА) — хроническое, 
неуклонно прогрессирующее заболевание, проявляющееся де-
структивно-воспалительными изменениями в суставах и при-
водящее к ранней инвалидизации. Ранняя диагностика и сво-

евременное назначение терапии повышают вероятность бы-
строго достижения стадии неактивного заболевания.

Описание клинических случаев. Пациент № 1. Дебют забо-
левания в возрасте 2 года, в октябре 2009 г., когда после травмы 
появились нарушение походки и отёк в области левого коленно-
го сустава. Ребёнок госпитализирован в стационар травматоло-
гического профиля, где на основании обследования заподозре-
но течение ЮА. Ребёнок переведён в профильное отделение в 
ноябре 2009 г. При поступлении: отёк, ограничение движений, 
боль в коленных, голеностопных, правом лучезапястном суста-
ве, деформация суставов стопы, ускорение скорости оседания 
эритроцитов (СОЭ) до 35 мм/ч, повышение уровня С-реактив-
ного белка (СРБ) до 6 мг/л, по данным магнитно-резонансной 
томографии коленных суставов — синовит, бурсит. Диагноз по-
лиартикулярного ЮА подтверждён, инициирована иммунопо-
давляющая терапия метотрексатом (МТХ) в дозе 15 мг/м2/нед, 
на фоне чего отмечается полный регресс суставного синдрома 
(СС), нормализация СОЭ, СРБ. В настоящее время достигну-
та безлекарственная ремиссия ЮА. 

Пациент № 2. Дебют заболевания в возрасте 5 лет, в июле 
2012 г., когда после травмы наблюдался врачом-травматоло-
гом с жалобами на боли в коленных и тазобедренных суставах. 
Проводилась симптоматическая терапия. В сентябре 2015 г. 
после перенесённой инфекции появился отёк в коленных су-
ставах. При обследовании СОЭ и СРБ в пределах референсных 
значений. По месту жительства установлен диагноз «реактив-
ный артрит», назначались нестероидные противоспалитель-
ные средства курсами, проводилось внутрисуставное введе-
ние глюкокортикоидов с кратковременным эффектом. В июле 
2016 г. госпитализирован в ревматологическое отделение, где 
был установлен диагноз ЮА, назначена терапия МТХ с не-
полным эффектом в виде сохранения СС, в связи с чем в де-
кабре 2016 г. инициирована терапия генно-инженерным био-
логическим препаратом (ГИБП) адалимумабом (АДА), МТХ 
продолжен. На фоне лечения СС купирован, отмечается раз-
витие частых инфекционных заболеваний, пропуски очеред-
ных введений АДА и МТХ, периодические обострения СС. 
В июне 2021 г. в связи с недостижением полного эффекта на 
фоне терапии АДА и МТХ, проведена смена ГИБП на церто-
лизумаб, на фоне чего СС купирован, обострений ЮА до на-
стоящего времени не отмечалось.

Заключение. Своевременная диагностика и начало тера-
пии у пациентов с ЮА позволяет достичь быстрого контроля 
над симптомами заболевания, предотвратить развитие струк-
турных повреждений, контролировать развитие ребёнка и его 
качество жизни.

* * *

ОЦЕНКА ОБЕСПЕЧЕННОСТИ ВИТАМИНОМ D 
ДЕТЕЙ С ПИЩЕВОЙ АЛЛЕРГИЕЙ, 
ПРОЖИВАЮЩИХ В УСЛОВИЯХ ДЛИТЕЛЬНОГО 
ВОЕННОГО КОНФЛИКТА В ДОНБАССЕ

Гудёнова А.С., Пилюшина А.В.
Научный руководитель: профессор А.В. Налётов
ФГБУ ВО «Донецкий государственный медицинский 
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Актуальность. При современных особенностях характе-
ра питания и образа жизни городского населения ребёнок ча-
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сто не получает достаточного количества необходимых ми-
кронутриентов уже с первых месяцев жизни. Низкая обеспе-
ченность детей витамином D может приводить к нарушению 
состояния иммунной системы и повышает риск развития ал-
лергической патологии. Длительный военный конфликт стал 
мощным негативным фактором, повлиявшим на состояние 
здоровья детей Донбасса.

Цель: определить обеспеченность витамином D детей пер-
вого года жизни, страдающих пищевой аллергией (ПА) и про-
живающих на территории Донбасса в условиях длительного 
военного конфликта.

Материалы и методы. Обследованы 145 детей 1-го года 
жизни, проживающих в Донбассе. 105 пациентов с ПА, ди-
агностированной на основании данных анамнеза, объектив-
ного осмотра, лабораторного обследования и результатах ди-
агностической элиминационной диеты, составили основную 
группу. 40 детей без ПА составили контрольную группу. У 
всех детей был определён уровень кальцидиола сыворотки 
крови хемилюминесцентным анализом на микрочастицах ко-
личественным методом с использованием теста ARCHITECT  
25-OH Vitamin D для определения уровня витамина D.

Результаты. Анализ клинических проявлений ПА пока-
зал преобладание диареи, срыгиваний, запора, колик, кото-
рые сочетались в различных комбинациях у детей основной 
группы. У 61 (58,1%) больного гастроинтестинальные при-
знаки сочетались с аллергическими кожными проявлениями. 

Оценка обеспеченности витамином D детей, страдающих 
ПА, показала, что в основной группе преобладали пациенты 
со сниженным уровнем витамина D. Недостаточность вита-
мина D выявлена у 60 (57,1%) пациентов основной группы, а 
в группе контроля — у 5 (12,5%) детей. Адекватный уровень 
витамина D был у 38 (36,2%) и у 34 (85,0%) детей соответ-
ственно (р < 0,001). Дефицит витамина D среди пациентов ос-
новной группы регистрировали у 7 (6,7%) детей, а в группе 
контроля — лишь у 1 (2,5%).

Заключение. Для детей 1-го года жизни, страдающих ПА 
и проживающих в Донбассе в условиях длительного военного 
конфликта, характерным является снижение обеспеченности 
витамином D. Лечение данных пациентов необходимо прово-
дить с учётом выявленных нарушений с дополнительной са-
плементацией препаратами холекальциферола.

* * *

ДЕФИЦИТ АЦИЛ-КOA-ДЕГИДРОГЕНАЗЫ 
СРЕДНЕЦЕПОЧЕЧНЫХ ЖИРНЫХ КИСЛОТ  
У РЕБЁНКА С ПОЗДНИМ ДЕБЮТОМ

Гусейнов А.М., Кубышева А.Е. 
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А.В. Фисун 
ФГБОУ ВО «Саратовский государственный медицинский 
университет имени В.И. Разумовского» Минздрава 
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Актуальность. Дефицит ацил-КоA-дегидрогеназы сред-
нецепочечных жирных кислот — это наследственное заболе-
вание, вызванное мутациями гена ACADM. Этот ген кодирует 
ацил-КоA-дегидрогеназу среднецепочечных жирных кислот, 
расположенную на коротком плече хромосомы 1. Заболева-

ние характеризуется быстро прогрессирующим метаболиче-
ским кризом, который обычно проявляется гипокетотической 
гипогликемией, сонливостью, рвотой, нарушением сознания.

Описание клинического случая. Пациент А., 4 года. Ана-
мнез заболевания: 12.11.2020 дебют инфекционного забо-
левания, протекавшего по типу генерализованной инфек-
ции, находился на амбулаторном лечении. 16.11.2020 рез-
кое ухудшение состояния в виде нарастания общемозговой 
симптоматики. При исследовании ликвора выявлена белко-
во-клеточная ассоциация. При МРТ головного мозга выяв-
лено грубое поражение вещества головного мозга с вовле-
чением серого и белого вещества, подкорковых ядер, ножек 
мозга с последующей заместительной гидроцефалией, кли-
нически сопровождавшееся выраженным спастическим те-
трапарезом, утратой высших корковых функций, судорога-
ми. При тандемной масс-спектрометрии (ТМС) установлено 
повышение уровня аланина до 1004,35 мкмоль/л. Учитывая 
данные ТМС, ребёнку было показано молекулярно-генетиче-
ское обследование крови на выявление частых мутаций ми-
тохондриальной ДНК, лейкоэнцефалопатии, синдрома Ли — 
мутации митохондриальной ДНК не получено. В апреле 2021 
г. был направлен в федеральный центр г. Москвы. С целью 
динамического контроля проведена видео-электроэнцефало-
графия: индекс представленности эпилетиформной активно-
сти в ЭЭГ сна средний 30–50%. Назначена противосудорож-
ная терапия в виде комбинации вальпроевой кислоты с топи-
раматом, с положительным эффектом. В межгоспитальный 
период у ребёнка наблюдались метаболические кризы с пе-
риодичностью 1 раз в 3–4 мес. При молекулярно-генетиче-
ском обследовании 20.12.2021 выявлены следующие мута-
ции: ACADM chr1: 76226888 c.1027G>A p. Glu34Lys, ACADM 
chr1: 76198335 c.937C>T p. Thr42Leu, GLA chrX: 100653420 
c.937G>T p. Asp313Tyr. Неврологический статус: сенсорная 
афазия, экстрапирамидный синдром, спастический тетрапа-
рез D > S, нарушение моторных навыков.

Заключение. Данный клинический случай подчёркивает 
сложности диагностики нарушений обмена жирных кислот. 
Расширенный неонатальный скрининг позволит выявить та-
кие формы патологии у детей в ранние сроки, что позволит 
начать их лечение на доклинической стадии.

* * *

ФЕНОТИПИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ БОЛЕЗНИ 
ВИЛЬСОНА И ЕЁ ИСХОДЫ У СИБСОВ
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Актуальность. Болезнь Вильсона (БВ) — аутосомно-ре-
цессивное заболевание, обусловленное мутациями в гене 
ATP7B и характеризующееся полиморфизмом клинических 
проявлений. В настоящее время убедительных данных о свя-
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зи генотипа и фенотипа при БВ не выявлено, однако подоб-
ных исследований у сибсов не проводилось.

Цель: определить фенотипические особенности течения 
и исходы БВ у сибсов.

Материалы и методы. В рамках ретроспективного иссле-
дования проанализированы клинико-анамнестические данные 
47 детей из 21 семьи. Проведена оценка фенотипов (хрониче-
ский гепатит, острый гепатит, смешанная форма) и исходов БВ 
у сибсов. В работу включ ён 21 пробанд с установленным ди-
агнозом БВ и 26 сибсов, из которых у 19 (73%) также диагно-
стирована БВ и только 7 (27%) сибсов здоровы.

Результаты. Несмотря на аутосомно-рецессивный тип на-
следования, частота встречаемости БВ в 25% случаев выявле-
на только в 1 семье, в то время как в 12 семьях она составила 
100%, в 3 — 50%, в остальных 5 семьях — около 75%. В 12 
(57%) семьях у сибсов наблюдался одинаковый фенотип, из 
них в 11 семьях заболевание протекало в форме хроническо-
го гепатита с разной степенью повреждения печени, и в 1 се-
мье — в смешанной форме БВ. Фенотипическая вариабель-
ность наблюдалась в 3 (14,3%) семьях, из них в 2 семьях отме-
чалось сочетание хронического гепатита с неврологическими 
проявлениями, выявленными у старших сибсов, что, вероят-
но, обусловлено длительным периодом постановки диагноза 
и отсутствием специфической хелаторной терапии, а в 1 семье 
фенотипы сибсов соответствовали хроническому и острому 
гепатиту. Причиной обследования пробандов в 7 семьях стал 
отягощённый наследственный анамнез: из них в 2 — в связи с 
проведённой трансплантацией печени и в 4 — смертью стар-
шего сибса вследствие декомпенсированного цирроза печени 
в исходе БВ, а в 1 случае — в исходе фульминантного гепати-
та. У данной группы пациентов заболевание характеризова-
лось более лёгким течением.

Заключение. Аутосомно-рецессивный тип наследования 
БВ не позволяет предугадать частоту возникновения заболе-
вания в рамках одной семьи. Самой распространённой фор-
мой БВ у детей является изолированный хронический гепатит, 
который при отсутствии адекватной терапии характеризуется 
неуклонным прогрессированием с развитием необратимых из-
менений и летальным исходом. Проведение семейного скри-
нинга на ранних этапах позволяет существенно изменить те-
чение и прогноз заболевания.

* * *

ФАКТОРЫ РИСКА НЕДОСТАТОЧНОСТИ 
ПИТАНИЯ У ДЕТЕЙ С ХИРУРГИЧЕСКИМИ 
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Актуальность. Недостаточность питания (НП) имеет вы-
сокую распространённость среди детей с различными форма-

ми хирургической патологии. Несмотря на то, что НП связана 
с высоким риском неблагоприятных исходов после оператив-
ных вмешательств и длительным пребыванием в стационаре, 
эти вопросы всё ещё недостаточно изучены.

Цель: определить факторы, влияющие на развитие недо-
статочности питания и увеличение сроков госпитализации у 
детей с хирургической патологией.

Материалы и методы. В поперечное исследование вклю-
чены 205 детей в возрасте от 2 мес до 17 лет 9 мес, госпита-
лизированных в хирургическое торакальное (45), хирурги-
ческое абдоминальное (97) и урологическое (63) отделения.  
У всех больных была проведена оценка нутритивного риска с 
помощью валидированной русскоязычной версии скрининго-
вого опросника STRONGkids, соматометрических параметров 
с расчётом Z-scores (масса тела/возраст, рост/возраст, индекс 
массы тела/возраст), биохимических показателей (концентра-
ция в крови общего белка, альбумина, С-реактивного белка), 
продолжительности госпитализации. Больные были распре-
делены на 2 группы — с недостаточностью питания (Z-score 
ИМТ/возраст < –2SD) и без недостаточности питания (Z-score 
ИМТ/возраст > –2SD).

Результаты. При поступлении для оперативного лече-
ния НП была выявлена у 21 (10,2%) пациента. У всех детей 
в данной группе был установлен средний (23,8%) или высо-
кий (76,2%) риски развития НП. У пациентов без НП низкий, 
средний и высокий риски выявлены у 39,1, 37, 23,9% детей 
соответственно. Медиана (Q1–Q3) продолжительности госпи-
тализации детей с НП составила 14 (12,0–20,5) дней, что в 1,4 
раза больше (p = 0,015), чем у детей с адекватным нутритив-
ным статусом — 10 (6–17) дней. Большинство больных с НП 
находились на лечении в отделениях торакальной (57,1%) и 
абдоминальной (38%) хирургии. При этом определены зна-
чимые факторы риска НП у детей: возраст старше 7 лет, жен-
ский пол, торакальное хирургическое вмешательство, хрони-
ческое заболевание, высокий нутритивный риск по опроснику 
STRONGkids, гипоальбуминемия (< 35 г/л), повышение уров-
ня С-реактивного белка в крови.

Заключение. НП у детей с хирургической патологией име-
ет высокую частоту и приводит к увеличению длительности 
госпитализации. Проведение нутритивного скрининга при по-
ступлении в хирургическое отделение необходимо для выяв-
ления детей групп высокого риска, требующих немедленно-
го назначения нутритивной поддержки.

* * *

НЕХВАТКА ДАННЫХ О ДИЕТОТЕРАПИИ  
И АНТРОПОМЕТРИЧЕСКИХ ПОКАЗАТЕЛЯХ  
КАК ПРЕПЯТСТВИЕ ПРИ ИЗУЧЕНИИ БОЛЕЗНИ 
ВОЛЬМАНА

Дроздова А.С., Дорофеева Л.Ю.
Научный руководитель: доцент Н.Г. Звонкова
ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный 
медицинский университет имени И.М. Сеченова» 
Минздрава России (Сеченовский университет), Москва, 
Россия

Ключевые слова: дети; болезнь Вольмана; особенности 
питания; лизосомальная кислая липаза

Актуальность. Болезнь Вольмана (БВ) — заболевание с 
ранним дебютом, яркой клиникой, фатальным дефицитом ли-
зосомальной кислой липазы в результате мутации гена LIPA. 
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Назначение адекватного питания и ферментозаместительной 
терапии (ФЗТ) улучшает состояние больных и увеличивает 
продолжительность их жизни.

Цель: определить недостаточную освещённость вопро-
сов оценки антропометрических данных и диетотерапии у 
детей с БВ.

Материалы и методы. Поиск в ScienceDirect проводился 
с использованием ключевых слов «болезнь Вольмана» и глу-
биной поиска 27 лет согласно рекомендациям PRISMA. На-
бор статей включал исследования с клинической картиной, 
лабораторными, инструментальными данными и антропоме-
трическими характеристиками детей с БВ.

Результаты. Выявлено 11 работ, в которых представле-
ны данные 22 пациентов, из них 45% девочки, 32% мальчи-
ки и 23% случаев без уточнения пола. У 2 детей клиника по-
явилась с рождения, самый поздний дебют был отмечен в 
возрасте 12 мес у 1 больного. Среди всех пациентов 16 умер-
ло, самый ранний возраст смерти 4 мес (n = 3), поздний 27 
мес (n = 1), 6 больных БВ на момент написания статей были 
живы. Только 36,4% пациентов получали ФЗТ. Рост при ро-
ждении не указан у 91%, у 3 составлял 51 см (n = 2) и 50 см 
(n = 1). Данные о массе тела при рождении отсутствовали у 
82%. У 5 детей они варьировали от 2600 г. до 3910 г. У 4 па-
циентов масса к возрасту отвечала норме (Z-scores: 0,55; 0,54; 
1,95; –0,59), у 1 пациента была < –4 SDS. У 3 (13,6%) детей на 
момент поступления отмечалась задержка роста (< –2 SDS).  
У 4 детей показатели роста после терапии соответствовали 
нормальным значениям (Z-scores: 0,59; 0; 0,70; –1,40;). Харак-
теристика питания 45% детей неизвестна. Грудное вскармли-
вание было у 1 больного, после дебюта заболевания назначе-
ны мальтодекстрин, триглицериды со средней длинной цепи, 
жирорастворимые витамины. Низкожировые, соевые или ги-
дролизированные смеси получали 3 детей. На полном парен-
теральном питании находился 1 ребёнок, на частичном с до-
бавлением 20% альбумина — 1 пациент. Низкожировая дие-
та рекомендовалась 6 больным. 

Заключение. Раннее выявление и лечение БВ увеличивает 
продолжительность жизни пациентов. Дети с БВ нуждаются 
в адекватном питании для роста и развития. Данные антропо-
метрии и особенностей питания представлены недостаточно, 
что препятствует комплексной диагностике БВ.

* * *

ГИГИЕНИЧЕСКАЯ ОЦЕНКА РАСПИСАНИЯ 
УЧЕБНЫХ ЗАНЯТИЙ ДЛЯ УЧАЩИХСЯ  
2–4-х КЛАССОВ

Дружинин А.В.
Научный руководитель: М.А. Чайковская 
ГУО «Гомельский государственный медицинский 
университет», Гомель, Беларусь

Ключевые слова: гигиеническая оценка расписания 
учебных занятий для учащихся 2–4-го класса

Актуальность. Изменчивость здоровья детей связана с 
действием различных факторов. Интенсивное увеличение ин-
формационных потоков и модернизация школьного обучения 
обусловливает необходимость его оптимизации. Организация 
образовательного процесса регламентируется нормативно-пра-
вовой базой Республики Беларусь. Основным принципом ор-
ганизации обучения является создание здоровьесберегающей 
среды труда и отдыха детей.

Цель: провести гигиеническую оценку расписания заня-
тий для учащихся 2–4-го классов (на примере УОСО Чаусско-
го района, Могилёвской области).

Материалы и методы. Материалом нашей работы яви-
лись расписания уроков УОСО Чаусского района. Методы — 
текущий и системный анализ с использованием ранговой шка-
лы трудности, который выполнял автор публикации лично, ра-
ботая должности помощника врача-гигиениста в 2022/2023 
учебном году.

Результаты. Установлено цифровое значение ранговой 
шкалы трудности недельной нагрузки в баллах в ГУО «Вол-
ковичская средняя школа»: 2-й класс — 148; 3-й класс — 168; 
4-й класс — 166 баллов. В расписании 3-х и 4-х классов учеб-
ные предметы, требующие большого умственного напряже-
ния, сосредоточенности и внимания, расположены на 1-м и 
4-м учебных занятиях, при рекомендуемом расположении на 
2-м и 3-м. ГУО «Горбовичская средняя школа»: 2-й класс — 
136; 3-й — 145; 4-й — 149 баллов. ГУО «Сластёновская сред-
няя школа»: 2-й класс — 135; 3-й — 163; 4-й — 165 баллов. 
В расписании 3-го класса изучение учебных предметов (ма-
тематика, белорусский (русский) язык, иностранный язык) 
проводится на 5-м учебном занятии, при норме на 2-м и 3-м. 
В ГУО «Средняя школа № 1 г. Чаусы»: 2-й класс — 136; 3-й 
— 167; 4-й — 163 балла в расписании уроков 3-х и 4-х клас-
сов оптимально изучение математики, белорусского (русско-
го) языка и иностранного языка на 1-м и 2-м уроках.

Заключение. Необходимость усиления внимания к опти-
мизации обучения и проведения своевременного комплекса 
профилактических мероприятий будут способствовать сохра-
нению и укреплению здоровья школьников.

* * *

ТРОМБОЭМБОЛИЯ ЛЁГОЧНОЙ АРТЕРИИ  
У РЕБЁНКА С БОЛЕЗНЬЮ КРОНА

Дышева А.И., Тулупова С.А. 
Научный руководитель: доцент Л.Е. Ларина 
ФГАОУ ВО «Российский национальный 
исследовательский медицинский университет имени  
Н.И. Пирогова» Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай; воспалительные 
заболевания кишечника; тромбоэмболия лёгочной 
артерии; пневмония

Актуальность. Воспалительные заболевания кишечника 
(ВЗК), включая язвенный колит и болезнь Крона, — это за-
болевания, при которых повышается уровень цитокинов, по-
вреждается эндотелий, активируется каскад свёртывания кро-
ви. Данные факторы приводят пациентов к высокому риску 
развития жизнеугрожающих тромбозов.

Описание клинического случая. Девочка, 16 лет, наблю-
дается с болезнью Крона, в связи с самостоятельной отменой 
терапии госпитализирована повторно с проявлениями гемо-
колита. При поступлении: тяжёлая анемия (Hb 67 г/л), вы-
сокая воспалительная активность — уровень С-реактивного 
белка в крови 122,5 мг/л. При анализе гемостаза: снижение 
протромбинового индекса (58%). Инструментально выявлен 
пангастрит с геморагическими эрозиями антрального отдела 
желудка, дуоденит, эрозивно-геморрагический панколит, при 
проведении биопсии контактная кровоточивость. Учитывая 
эндоскопическую картину, ребёнку возобновлена терапия ин-
фликсимабом. За период госпитализации у больной отмеча-
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лось присоединение кашля, нарастание воспалительной актив-
ности. По данным рентгенографии лёгких инфильтративные 
изменения в нижних отделах слева. Состояние расценено как 
течение пневмонии, старт антибактериальной терапии на ос-
новании посевов. На фоне терапии — отрицательная динами-
ка в виде появления правостороннего гидроторакса. Проведе-
на компьютерная томография (КТ) органов грудной клетки с 
внутривенным контрастированием: диагностирована тромбо-
эмболия лёгочной артерии (ТЭЛА) — дефект контрастирова-
ния нижнедолевой лёгочной артерии слева, нарастание гидро-
торакса, гидроперикард. Ввиду высокого риска кровотечения 
от тромболизиса было решено воздержаться, начата гепари-
нотерапия 25 ЕД/кг/ч, с достижением целевого значения гипо-
коагуляции. Состояние ребёнка с положительной динамикой, 
отмечается уменьшение воспалительной активности, продол-
жается терапия в отделении гастроэнтерологии.

Заключение. Представленный клинический случай демон-
стрирует тяжёлое течение болезни Крона с развитием жиз-
неугрожающего осложнения — ТЭЛА. У пациентов с ВЗК и 
симптомами поражения органов дыхания необходима насто-
роженность в отношении развития ТЭЛА и проведение соот-
ветствующих методов визуализации — КТ-ангиографии. На-
значение антикоагулянтной терапии у пациентов с ВЗК необ-
ходимо проводить в индивидуальном порядке.

* * *

ОКАЗАНИЕ СТОМАТОЛОГИЧЕСКОЙ ПОМОЩИ 
ДЕТЯМ С ХРОНИЧЕСКИМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ

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

Ключевые слова: дети; стоматологическая помощь; 
хронические заболевания; качество; родители; 
анкетирование

Актуальность. Дети, страдающие тяжёлыми хроническими 
заболеваниями, нуждаются в санации очагов инфекции для про-
филактики возможных осложнений. Оказание своевременной 
стоматологической помощи этим пациентам особенно важно. 

Материалы и методы. Проведён анализ данных историй 
болезни 121 ребёнка с хроническими болезнями, а также ре-
зультаты анкетирования родителей больных о доступности и 
качестве оказания стоматологической помощи детям (исполь-
зована разработанная автором анкета с 22 вопросами).

Результаты. Установлено, что возраст больных, нуждав-
шихся в стоматологической помощи, колеблется от 4 лет 8 мес 
до 12 лет 8 мес (Ме 7 лет 8 мес). Болевой синдром отмечен 
у 34,7% детей, наличие кариозных зубов — у 27,3%, дефек-
ты слизистой полости рта — у 11,5%, разрушение зубов —  
у 10,7%. У больных детей часто встречались кариес зубов — 
38%, зубные наросты — 24%, периодонтит — 19,8%, лишь у 
7,4% детей полость рта была санирована. Анкетирование ро-
дителей показало, что 63,3% из них были частично не удовлет-
ворены, а 30% полностью не удовлетворены качеством оказа-
ния стоматологической помощи детям по месту жительства. 
Среди причин на 1-м месте — длительное ожидание записи к 
специалисту (36,7%), удалённость стоматологической клини-
ки от места жительства (23,3%), 26,6% респондентов отмети-

ли отсутствие необходимой оснащенности стоматологического 
кабинета и низкую компетентность медицинского персонала, 
в 3,3% случаях помощь детям не была оказана ввиду отсут-
ствия врача-стоматолога. Частота обращения за стоматологи-
ческой помощью 1 раз в год выявлена в 36,7% случаев, 1 раз 
в 6 мес — в 36,7%, реже 1 раза в год — 10%, 16,6% не обра-
щались за стоматологической помощью по месту жительства.

Заключение. Основные причины несвоевременного полу-
чения пациентами стоматологической помощи или её отсут-
ствия — длительное ожидание записи к врачу-стоматологу, 
удалённость клиник, низкий уровень квалификации медицин-
ского персонала и недостаточная оснащ ённость стоматологи-
ческого кабинета, в 3,3% случаев — отсутствие врача-стомато-
лога по месту жительства. Развитие системы оказания специа-
лизированной стоматологической помощи детям является 
важной задачей отечественного здравоохранения.

* * *

СПОСОБЫ ХИРУРГИЧЕСКОЙ КОРРЕКЦИИ 
ВАЛЬГУСНЫХ ДЕФОРМАЦИЙ СТОПЫ У ДЕТЕЙ

Евдокимова Ю.
Научный руководитель:  
профессор Г.В. Слизовский 
ФГБОУ ВО «Сибирский государственный медицинский 
университет» Минздрава России, Томск, Россия

Ключевые слова: плосковальгусная деформация; 
органопластика; медицинские материалы; импланты; 
никелид титана; дети

Актуальность. Плосковальгусная деформация стопы яв-
ляется одним из распространённых ортопедических заболева-
ний у детей, требующих комплексного лечения. Своевремен-
ное и эффективное лечение играет важную роль в предотвра-
щении осложнений и обеспечении нормального развития и 
функционирования опорно-двигательной системы у ребёнка. 
Для достижения этой цели доступны различные методы ле-
чения, которые включают как консервативные подходы, так и 
хирургические методы.

Цель: улучшение результатов лечения детей с вальгус-
ной деформацией стопы и оценка эффективности примене-
ния артроэреза подтаранного сустава имплантом из пористо-
го никелида титана.

Материалы и методы. Сформирована группа из 120 де-
тей с вальгусной деформацией стопы. Из них 25 детей прошли 
хирургическое лечение, у 95 детей применялся консерватив-
ный подход. Выбор метода лечения проводился с учётом воз-
раста пациента. Консервативное лечение включало курсы ле-
чебной физкультуры, массаж, индивидуальный подбор ортопе-
дических стелек и специальной обуви. У детей старше 10 лет 
и при наличии показаний применялся авторский хирургиче-
ский метод лечения с использованием имплантов из пористого 
никелида титана. Методика включает коррекцию деформации 
подтаранным артроэрезом с применением имплантов из пори-
стого никелида титана, что в свою очередь позволяет восста-
новить недостающую суставную поверхность и максималь-
но моделировать нормальный свод стопы.

Результаты. При использовании консервативного лече-
ния положительная динамика наблюдалась в 70% случаев. От-
носительными его недостатками являлись невозможность пол-
ного устранения патологии, длительность лечения и ограни-
чения по возрасту. Предложенный авторский хирургический 
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метод с использованием пористого никелида титана показал 
100% эффективность. Положительными сторонами данного 
метода являлись высокая прочность, лёгкость, гипоаллерген-
ность, отсутствие миграции импланта в дальнейшем.

Заключение. Выявлена выраженная положительная дина-
мика после хирургического лечения детей с вальгусной де-
формацией стопы с использованием имплантов из никелида 
титана. Положительными сторонами данного метода лечения 
являются возможность полной коррекции деформации, отсут-
ствие ограничений по возрасту и более быстрое восстановле-
ние функций стопы.

* * *

ГЕНЕТИЧЕСКИ ДЕТЕРМИНИРОВАННАЯ 
КАРДИОМИОПАТИЯ С ДИЛАТАЦИОННЫМ 
ФЕНОТИПОМ

Егоренков А.А.1, Сдвигова Н.А.2, Яснева А.М.1 
Научный руководитель:  
профессор Е.Н. Басаргина1,2

1ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный 
медицинский университет имени И.М. Сеченова» 
Минздрава России (Сеченовский университет), Москва, 
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Актуальность. Дилатационная кардиомиопатия 
(ДКМП) — поражение миокарда, характеризующееся выра-
женным расширением камер сердца со снижением систоли-
ческой функции. Генез заболевания нередко смешанный и в 
20–50% случаях обусловлен мутациями в генах, кодирующих 
саркомерные белки.

Описание клинического случая. У девочки с отягощённой 
наследственностью (сибс из двойни — летальный исход на 1-м 
году жизни, по данным аутопсии — фиброэластоз) дебют за-
болевания — с выраженной клиники сердечной недостаточ-
ности в возрасте 3 мес (мышечная слабость, вялость, отказ 
от еды, бледность кожных покровов с цианозом носогубно-
го треугольника), по тяжести состояния была госпитализи-
рована в реанимационное отделение по месту жительства, по 
данным обследования диагностирована ДКМП. В терапии — 
кратковременная кардиотоническая поддержка, инициирова-
на терапия хронической сердечной недостаточности (ХСН). В 
кардиологическом отделении наблюдается с 1 года 2 мес, при 
поступлении при эхокардиографии выявлена выраженная ди-
латация левых отделов сердца (Z-score конечного диастоли-
ческого размера левого желудочка 10,5), повышенная трабе-
кулярность миокарда, недостаточность митрального клапана 
2–3 степени, фракция выброса 40%. При электрокардиограм-
ме — феномен предвозбуждения желудочков. Уровень моз-
гового натрийуретического пептида (NTproBNP) 1302 пг/мл. 
Была скорректирована терапия ХСН в соответствии с клини-
ческими рекомендациями, что позволило за период наблюде-
ния в течение 6 лет достигнуть стабилизации клинического 
состояния с улучшением самочувствия (физическое развитие 
соответствует возрасту, удовлетворительная толерантность к 
нагрузкам). При этом, однако, сохраняется низкая сократи-

тельная способность миокарда (фракция выброса 36%) и вы-
раженная дилатация левых отделов сердца. При молекуляр-
но-генетическом обследовании выявлена нуклеотидная заме-
на в гене MYH7 в гетерозиготном состоянии.

Заключение. Установление генетической причины ДКМП 
позволяет определить прогноз заболевания и уточнить предик-
торы его тяжёлого течения.

* * *

МИФЫ О ВАКЦИНОПРОФИЛАКТИКЕ СРЕДИ 
ОБУЧАЮЩЕЙСЯ МОЛОДЕЖИ

Ефременко М.Д., Филиппова Д.С.,  
Ефременко Г.Д., Делькин С.Д.
Научный руководитель: Д.С. Филиппова 
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университет» Минздрава России, Тверь, Россия
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Актуальность. Вакцинопрофилактика — одно из ключе-
вых направлений в системе общественного здравоохранения, 
которое помогает предотвратить развитие и распространение 
инфекционных болезней. Несмотря на это, в мире существует 
множество мифов о вакцинопрофилактике. В последние го-
ды всё активнее развиваются общества противников вакци-
нации, которые утверждают, что вакцины опасны и вызыва-
ют серьёзные побочные эффекты. Эти утверждения ошибоч-
ны и не имеют научной доказательной базы. 

Цель: определить распространённые мифы о прививках 
среди подрастающего поколения Твери. 

Материалы и методы. Анализ данных анонимного ан-
кетирования 253 старшеклассников и студентов колледжей 
г. Твери. 

Результаты. На вопрос «Считаете ли Вы, что привив-
ки ослабляют иммунитет ребёнка»? 26 (10,3%) респонден-
тов ответили, что считают данное утверждение верным, 183 
(72,3%) — не согласились, а 44 (17,4%) — затруднились от-
ветить. Согласно этим данным практически треть опрашива-
емых не имеет чётких знаний о значении вакцинации и явля-
ется благоприятной социальной группой для развития мифов 
о прививках. На вопрос анкеты о том, что лучше — перебо-
леть и приобрести естественный иммунитет или сделать при-
вивку, 111 (43,9%) опрошенных ответили, что лучше сделать 
прививку, 64 (25,3%) — лучше переболеть, 78 (30,8%) — за-
труднились ответить. Следовательно, более половины опро-
шенных не понимают опасность инфекционных болезней и 
необходимость своевременной вакцинации. На вопрос анке-
ты о том, является ли вакцинация причиной аутоиммунных и 
аллергических болезней, 55 (15,4%) обучающихся ответили 
положительно, 138 (54,5%) — отрицательно, 77 (30%) — за-
труднились ответить. Таким образом, почти половина опраши-
ваемых не имеет знаний о причинах появления заболеваний, 
аллергических реакций и значении вакцинопрофилактики. 

Заключение. Обучающиеся дети и подростки склонны к 
домыслам и предрассудкам о прививках и не имеют достаточ-
ного уровня знаний о значении вакцинации. Широкое обуче-
ние и организация санитарно-профилактических мероприя-
тий среди учащейся молодёжи внесёт значительный вклад в 
развенчивание мифов о вакцинопрофилактике.

* * *
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Актуальность. Гликогеновая болезнь 1а типа — редкое 
наследственное заболевание, которое связано с дефицитом 
глюкозо-6-фосфатазы и ассоциировано с избыточным накопле-
нием гликогена в печени, почках и слизистой оболочке кишеч-
ника. Заболевание дебютирует в течение первого года жизни 
и манифестирует тяжелым поражением печени, почек, гипо-
гликемией. Степень тяжести, возраст начала симптоматики и 
прогноз заболевания зависят от типа гликогеноза. 

Описание клинического случая. У девочки в  1-е сутки жиз-
ни выявлена гипогликемия до 1,1 ммоль/л, судороги, дыхатель-
ные нарушения. Состояние стабилизировалось на фоне вну-
тривенного введения глюкозы. В дальнейшем амбулаторные 
измерения уровня гликемии не проводились. 

В возрасте 4 мес на фоне присоединения острой респи-
раторной инфекции отмечалось ухудшение состояния, в свя-
зи с чем ребенок был госпитализирован. В стационаре вы-
явлены эпизоды гипогликемии до 0,5 ммоль/л, без клиниче-
ских проявлений. Гипогликемия купирована внутривенным 
введением глюкозы. При осмотре выявлена гепатомегалия + 
3,5 см из-под реберной дуги, спленомегалия + 1,5 см. В био-
химическом анализе крови — признаки умеренного синдро-
ма цитолиза ( аспартатаминотрансфераза до 186  ЕД/л,  аланин-
аминотрансфераза до 80,2  ЕД/л), гиперхолестеринемия 9,8 
ммоль/л, гипертриглицеридемия до 28,4 ммоль/л, повышение 
уровней липопротеидов низкой плотности 3,63 ммоль/л, лакта-
тацидоз. При УЗИ органов брюшной полости были выявлены 
гепатомегалия, диффузные изменения ткани печени по типу 
фиброза, начальные признаки портальной гипертензии. При 
УЗИ почек — увеличение и диффузные изменения паренхи-
мы в обеих почках. Заподозрено наследственное заболевание 
обмена. При молекулярно-генетическом обследовании под-
твержден гликогеноз 1а типа (гомозиготный патогенный вари-
ант c.247C T гена G6PC1). В настоящее время ребенок наблю-
дается в университетской клинике. Получает лечебную смесь 
Nutrilon Пепти Гастро каждые 3 часа, кукурузный крахмал до 
20 г  в день (с добавлением в смесь или прикорм) дробно по 
часам, урсосан 15 мг/кг  в сутки постоянно. Проводится дис-
пансерное наблюдение с использованием системы непрерыв-
ного мониторинга глюкозы FreeStyle Libre, контроль биохи-
мических показателей крови каждые 3 мес.

Заключение. Гипогликемия новорожд ённых должна на-
стораживать педиатра в плане диагностического поиска на-
следственных заболеваний обмена для своевременной их ди-
агностики и коррекции.

* * *

БОЛЕЗНЬ КАВАСАКИ У РЕБЁНКА 15 ЛЕТ
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Актуальность. Болезнь Кавасаки — форма патологии со-
судов, для которой характерно поражение артерий среднего 
и мелкого калибра, развитие деструктивно-пролиферативно-
го васкулита, клинически проявляющееся длительной лихо-
радкой, изменениями слизистых оболочек, кожи, лимфатиче-
ских узлов. Поражение коронарных артерий при болезни Ка-
васаки — основа формирования ишемической болезни сердца, 
что является основной причиной инфаркта миокарда у детей. 
Своевременная диагностика и назначение внутривенного им-
муноглобулина и ацетилсалициловой кислоты до 7–10-го дня 
болезни снижает эту вероятность до 3–9%, а риск летальных 
исходов с 2% до 0,1–0,01%.

Описание клинического случая. Мальчик, 15 лет, наблюда-
ется в отделении с 7 лет, когда впервые при профилактическом 
проведении эхокардиограммы были выявлены аневризмы коро-
нарных артерий вплоть до гигантских. При уточнении анамне-
за стало известно, что в возрасте 1,5 лет у ребёнка отмечалась 
лихорадка в течение 5 нед, неоформленный стул, припухлость 
кистей и стоп, мелкоточечная, а потом пятнистая сыпь над су-
ставами, на спине, внизу живота, в подмышечных впадинах, 
возникли выраженные явления конъюнктивита, отёк век, сто-
матит, увеличение шейных лимфатических узлов. Находился в 
инфекционном отделении с диагнозом ротавирусная инфекция. 
В возрасте 7 лет при мультиспиральной компьютерной томогра-
фии коронарных артерий была выявлена аневризма правой ко-
ронарной артерии (ПКА), признаков тромбоза нет. В возрасте 
9 лет состояние больного существенно не изменилось. Получал 
кардиомагнил 75 мг/сут. При госпитализации в возрасте 11 лет 
отмечена положительная динамика, однако появились носовые 
кровотечения. При госпитализации в возрасте 12 лет у больно-
го выявлены признаки кальциноза стенки гигантской аневриз-
мы среднего сегмента ПКА и участка тромбоза, в связи с чем к 
терапии добавлен варфарин 2,5 мг. В возрасте 15 лет у больно-
го выявлена аневризма ПКА без признаков тромбоза. Отмечена 
регрессия аневризмы огибающей артерии, уменьшение разме-
ров проксимальной аневризмы ПКА, появление пристеночно-
го тромбоза в аневризме среднего сегмента ПКА. При эхокар-
диографии выявлено неравномерное утолщение стенок коро-
нарных артерий на уровне аневризм, возможно наличие старого 
пристеночного плоского тромба, визуализируются кальцинаты. 
Внутрипросветных тромбов не обнаружено. Ребёнок выписан 
в удовлетворительном состоянии домой под наблюдение участ-
кового педиатра и кардиолога, которым в дальнейшем предсто-
ит решить такие вопросы, как контроль состояния коронарных 
артерий, своевременное обнаружение потенциальных тромбов, 
контроль терапии и др.

Заключение. Представленный случай демонстрирует зна-
чимость своевременной диагностики болезни Кавасаки на ран-
нем этапе, что обеспечивает назначение необходимой терапии, 
делая прогноз заболевания благоприятным.

* * *
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Актуальность. Синдром Прадера–Вилли (СПВ) — на-
следственное заболевание, относящееся к болезням геномного 
импринтинга, обусловленное делецией сегмента 15q11.2-q13 
на 15 -й хромосоме отцовского происхождения, материнской 
однородительской дисомии или мутацией центра импринтин-
га (ген SNRPN), характеризуется выраженной мышечной ги-
потонией, задержкой физического и умственного развития, 
гипогонадизмом, ожирением. Трудности коррекции наруше-
ний при СПВ обусловлена отсутствием этиопатогенетиче-
ского лечения.

Описание клинического случая. Обследован мальчик М., 
от 2 -й беременности на фоне многоводия, кандидозного ва-
гинита. Роды в срок, физиологические. Масса тела при ро-
ждении: 2637 г , длина тела 47 см, оценка по шкале Апгар 8/8 
баллов, гипотония, гипорефлексия. Объективно при госпи-
тализации: диффузная мышечная гипотония, угнетение реф-
лексов новорожд ённых, стигмы дизэмбриогенеза (толстые 
альвеолярные отростки, длинная шея, прогнатизм, криптор-
хизм, микропенис, уменьшенные кисти рук и стопы ног). Об-
щий анализ крови и мочи без патологии. При УЗИ сердца: от-
крытое овальное окно. При УЗИ органов брюшной полости: 
гипотония почечного синуса справа, взвесь в мочевом пузы-
ре, деформация желчного пузыря. При УЗИ мошонки: дву-
сторонний паховый крипторхизм. При нейросонографии вы-
явлены постгипоксические изменения головного мозга. При 
электроэнцефалографии патологии не выявлено. На основа-
нии обследований выставлен основной диагноз: перинаталь-
ное гипоксически-ишемическое поражение головного мозга с 
синдромом двигательных нарушений. С уч ётом особенностей 
фенотипа проведено кариотипирование и молекулярно-гене-
тическое обследование реб ёнка. Кариотип: 46, XY, 9ph: муж-
ской кариотип с вариантом нормального полиморфизма (ге-
терохроматиновый участок короткого плеча 9 хромосомы). 
Выявлено отсутствие метилированного аллеля промоторной 
области гена SNRPN 15 хромосомы отцовского происхожде-
ния, что свидетельствует о СПВ. 

Заключение. Проведена ранняя диагностика СПВ у ре-
бёнка в периоде новорождённости. Прогноз для выздоров-
ления у пациента неблагоприятный из-за отсутствия этио-
патогенетического лечения. Ребёнку показано раннее нача-
ло реабилитационных мероприятий (лечебная физкультура, 
контроль нутритивного статуса, занятия с педагогом-дефек-
тологом). Необходимо обследование родителей — секвени-
рование по Сэнгеру «трио» для подтверждения происхожде-
ния данной мутации. 

* * *
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Актуальность. Острый постинфекционный гломеруло-
нефрит с нефритическим синдромом (ОПИГН) у детей может 
привести к развитию угрожающих для жизни осложнений.

Цель: определить прогностически значимые маркеры, 
влияю щие на тяжесть клинических проявлений ОПИГН у 
детей.

Материалы и методы. Комплексно обследованы 79 де-
тей в возрасте 2–17 лет с типичным ОПИГН, проявлявшимся 
отёками, артериальной гипертензией (АГ), гематурией. Для 
оценки клинических проявлений ОПИГН больные были рас-
пределены на 2 группы: со среднетяжёлой формой (n = 39) и 
с тяжёлым течением ОПИГН (n = 40). Критерии оценки сте-
пени тяжести: выраженность, длительность отёчного и моче-
вого синдромов, АГ и наличие осложнений : острое поврежде-
ние почек (ОПП), острая сердечная недостаточность (ОСН), 
ангиоспастическая энцефалопатия (АЭ   ). В группу контроля 
вошли 30 практически здоровых детей 3–17 лет.

Результаты. Среди больных преобладали девочки 
(63,6%). В обеих группах с ОПИГН чаще встречались дети 
в возрасте 7–11 лет (43,6 и 47,5% соответственно). ОПИГН 
в группе со среднетяжёлой формой протекал с выраженным 
нефритическим синдромом: отёки наблюдались в 100% слу-
чаев, АГ в 43,6% случаев была умеренной (130/85–145/90 мм 
рт. ст.), макрогематурия отмечалась у 35 (89,7%) детей в те-
чение 2–5 дней. При тяжёлом течении ОПИГН дебют харак-
теризовался макрогематурией и распространёнными отёка-
ми в 100% случаев. Макрогематурия была продолжительнее 
(10,5 ± 1,5 сут), АГ более высокой. Уровень мочевины и кре-
атинина крови превышал таковой у детей со среднетяжёлой 
формой ОПИГН и группы контроля. При тяжёлом течении 
ОПИГН при УЗИ почек (100%) увеличены размеры почек, 
их паренхима гиперэхогенна. У 6 (15%) детей с высокой ак-
тивностью ОПИГН осложнялся развитием ОСН (15%), ОПП 
(52,5%), АЭ (5%). Выявлено, что у матерей детей с высокой 
активностью ОПИГН значительно чаще, по сравнению с ма-
терями больных со среднетяжёлой формой ОПИГН, наблюда-
лись угроза прерывания во 2-й половине беременности, гесто-
зы и нефропатия беременных (p < 0,005). В анамнезе детей с 
высокой активностью ОПИГН чаще выявлялась недоношен-
ность (p < 0,005). При тяжёлом течении ОПИГН неудовлетво-
рительные жилищно-бытовые условия и низкий уровень обра-
зования родителей встречались достоверно чаще, чем у боль-
ных среднетяжёлой формой ОПИГН.

Заключение. Детей, заболевших ОПИГН, родившихся не-
доношенными; имеющих у матерей угрозу прерывания во 2-й 
половине беременности, гестозы и нефропатии в период бере-
менности; социально неблагоприятные факторы, необходимо 
включать в группу высокого риска тяжёлого течения ОПИГН 
с развитием осложнений. 

* * *
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Актуальность. Заболевание опоясывающим герпесом воз-
никает при эндогенной реактивации вируса Varicella-Zoster, 
пожизненно персистирующего в латентном состоянии в ган-
глиях нервной системы человека, переболевшего ветряной 
оспой. Дети заболевают редко (5,83 на 100 тыс . населения). 
Актуальность клинического случая — ранняя реактивации 
вируса у реконвалесцента ветряной оспы с развитием гемор-
рагического васкулита. 

Описание клинического случая. Девочка , 5 лет, с течени-
ем опоясывающего герпеса, госпитализирована на 9 -е сут-
ки заболевания в инфекционное отделение. Заболела остро 
25.02.2024  после возвращения с отдыха в Египте, фебриль-
ная лихорадка до 38оС, появилась боль в левом ухе, однократ-
ный эпизод необильного носового кровотечения. На 3 -й день 
заболевания консультирована лор-врачом, диагноз отит, на-
значена местная, симптоматическая, антибактериальная те-
рапия, получала капли в уши кандибиотик, отипакс, Зиннат. 
На 4 -й день — при сохранении лихорадки появились элемен-
ты зудящей сыпи на пояснично-крестцовой области — папу-
ло-везикулы. На 7 -й день болезни появился отек и болезнен-
ность левого голеностопного сустава, экхимоз передней по-
верхности стопы, начала щадить левую ногу при ходьбе. Была 
осмотрена врачом травматологом, по рентгенограмме патоло-
гии не выявлено. К вечеру того же дня появилась болезнен-
ность и отек правого голеностопного сустава. На 8 -й день — 
геморрагическая сыпь на голенях, с распространением. На 
9 -й день — от ёк, болезненность, экхимозы в области лучеза-
пястных суставах обеих рук, межфалангового сустава указа-
тельного пальца правой руки, госпитализирована в больницу. 
Из анамнеза известно, что переболела ветряной оспой летом 
2023 г. В ходе обследования выявлены: антистрептолизин О 
468 Е Д/мл, С -реактивный белок 35,9 мг/л, ++++ ДНК Varicella-
Zoster virus. Консультирована ревматологом, диагноз: гемор-
рагический васкулит, кожно-суставная форма, острое тече-
ние, активная фаза. Получала противовирусную, гормональ-
ную, антикоагулянтную и дез агрегантную терапию, на этом 
фоне положительная динамика в виде быстрого купирования 
суставного и кожного синдромов.

Заключение. В данном случае можно полагать, что рез-
кая перемена климата с активной инсоляцией, бактериальная 
инфекция, проявившая себя отитом, на фоне вероятной им-
муносупрессии  могли быть решающими факторами в реали-
зации опоясывающего лишая, на фоне которого развился ге-
моррагический васкулит.

* * *
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Актуальность. На сегодняшний день принято считать, 
что пандемию новой коронавирусной инфекции (COVID-19) 
человечество пережило, однако вопрос о влиянии данной ин-
фекции на состояние здоровья новорождённых остаётся от-
крытым.

Цель: определить клинические особенности и течение 
COVID-19 у новорождённых детей. 

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз выписных эпикризов 100 детей, перенёсших  COVID-19 в 
неонатальном периоде, находившихся на стационарном лече-
нии с апреля 2021 г. по март 2023 г. Статистическая обработ-
ка проводилась с использованием программы «Excel Microsoft 
Office 2010».

Результаты. Преобладали доношенные новорождённые 
(78%), по полу — мальчики (65%), от повторнородящих ма-
терей (59%), рождённые естественным путём (63%). Срок ге-
стации составил 39 ,0 ± 2,8 [25,3; 41,3] нед. С оценкой по шка-
ле Апгар 8 и более баллов на 1-й минуте родились 58% ново-
рождённых, к 5-й минуте данную оценку имели 77% детей. 
У 74% младенцев была выявлена фоновая патология: цере-
бральная ишемия (40%), неонатальная желтуха (51%), ане-
мия (33%). Дебют клинических проявлений COVID-19 у но-
ворождённых отмечался на 12-е сутки жизни. В 37% случаев 
заболевание протекало в лёгкой форме, в 18% — в среднетя-
жёлой, в 7% — в тяжёлой. Сроки госпитализации составили 
18,5 ± 9,1 сут, с тяжёлым течением — 27,0 ± 28,5 сут, средне-
тяжёлым — 19,5 ± 12 ,0 сут, лёгком — 17,0 ± 5,8 сут (p ˂ 0,001). 
В клинической картине у большинства новорождённых отме-
чались назофарингит и ринорея (73% случаев), кашель (14%) 
и ларинготрахеит (5%). Субфебрильная температура была у 
27% младенцев, фебрильная — у 14%. Дыхательная недоста-
точность имелась в 27% случаев. Приступы апноэ регистри-
ровались у 7% детей. При рентгеновском обследовании у 12% 
новорождённых отмечались лёгочные изменения. Примене-
ние CPAP-терапии понадобилось 19 новорождённым, чаще 
недоношенным — 68% (n = 13). На искусственной вентиля-
ции лёгких (ИВЛ) находились 6 новорождённых, 4 из них —
недоношенные.

Заключение. COVID-19 у новорождённых детей часто ма-
нифестирует лихорадкой, ринитом и другими катаральными 
симптомами; значительно реже возникают тахипноэ, тахи-
кардия и гастроинтестинальная симптоматика. Применение 
CPAP-терапии и ИВЛ в большинстве случаев потребовалось 
недоношенным новорождённым.

* * *
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Актуальность. Клиническая значимость болезни Вильсо-
на-Коновалова (БВК) в педиатрической практике определяет-
ся частотой манифестаций именно в детском и подростковом 
возрасте (средний возраст 13 лет). Заболевание является ор-
фанным, поэтому педиатру важно знать варианты его дебю-
та, чтобы своевременно определить тактику лечения и про-
длить жизнь пациента.

Описание клинического случая. В данной работе представ-
лены клинические случаи 3 больных в возрасте 16 лет с БВК 
печ ёночной и смешанной форм.

У пациента Ж. проявления заболевания начались со слу-
чайной находки в анализах крови (тромбоцитопения и лейко-
пения). Помимо этого у больного наблюдались снижение ап-
петита, слабость, вялость, заторможенная речь и замирание во 
время еды. Реб ёнок был обследован и при УЗИ органов брюш-
ной полости были выявлены структурные изменения паренхи-
мы печени, перипортальный фиброз. При офтальмологическом 
осмотре были выявлены кольца Кайзера–Флейшера. Был вы-
ставлен диагноз: БВК, смешанная форма, осложн ённая цирро-
зом печени, портальной гипертензией, варикозным расшире-
нием вен пищевода, синдромом вторичного гиперспленизма, 
тр ёхростковой цитопенией, вторичной коагулопатией. Вторая 
больная К. поступила в гастроэнтерологическое отделение из 
инфекционной больницы, где были выявлены диффузные из-
менения печени, холецистит, асцит; анемия, лейкоцитоз, тром-
боцитопения, выраженная коагулопатия, гипофибриногенемия. 
При сборе анамнеза выяснилось, что в течение месяца отмеча-
ется желтушность кожи и склер, слабость. Также были выявле-
ны кольца Кайзера–Флейшера. Диагноз: БВК, печ ёночная фор-
ма, стадия фульминантного гепатита. Осложнения: вторичная 
коагулопатия, острая печ ёночная недостаточность.

Дебют клинических проявлений у третьего пациента Д. 
начался с резкой желтушности кожи. В инфекционной боль-
нице вирусные гепатиты были исключены, выставлен диагноз: 
гемолитическая анемия. По данным анамнеза последние пол-
года реб ёнка беспокоят симптомы астении и головные боли. 
Диагноз: БВК, печ ёночная форма. Осложнения: Кумбс-нега-
тивная гемолитическая анемия, вторичная тромбоцитопения, 
печ ёночная энцефалопатия, полиорганная недостаточность. У 
всех  3 пациентов изначально были обнаружены вторичные из-
менения в анализах крови, такие как коагулопатия, гемолити-
ческая анемия, тр ёхростковая цитопения. Также присутство-
вал астенический синдром. Именно это послужило поводом 
для дальнейшего обследования и диагностики БВК. Все под-
ростки были направлены на трансплантацию печени.

Заключение. Описанные клинические симптомы и изме-
нения крови в дебюте заболевания позволят облегчить ран-
нюю диагностику БВК у детей.

* * *

АТИПИЧНЫЙ ГЕМОЛИТИКО-УРЕМИЧЕСКИЙ 
СИНДРОМ

Иноземцева Д.А., Богачева С.М. 
Научный руководитель: доцент А.В. Бурлуцкая
ФГБОУ ВО «Кубанский государственный медицинский 
университет», Краснодар, Москва

Ключевые слова: клинический случай; дети; атипичный 
гемолитико-уремический синдром; экулизумаб

Актуальность. Атипичный гемолитико-уремический син-
дром (аГУС) — редкая форма патологии, ассоциированная с 
неконтролируемой активацией альтернативного пути компле-
мента. Установлено, что около 29% детей доходят до терми-
нальной стадии хронической болезни почек или умирает в те-
чение года после манифестации болезни.

Описание клинического случая. В августе 2023 г. у маль-
чика 4 лет, со слов матери, повысилась температура, появи-
лась боль в животе и горле, неоднократная рвота. Мама лечила 
ребёнка самостоятельно симптоматически. В связи с ухудше-
нием состояния реб ёнок был госпитализирован в нефрологи-
ческое отделение. Из анамнеза жизни выявлено, что больной 
наблюдается нефрологом с рождения с диагнозом :  Уретероги-
дронефроз справа. Состояние тяжёлое за счёт цитопеническо-
го синдрома и синдрома почечной недостаточности. В общем 
анализе крови: тромбоцитопения — 86 × 109/л, эритроцитопе-
ния — 2 ,8 × 1012/л, снижение гемоглобина до 88 г/л, ускоре-
ние СОЭ до 23 мм/ч (4 –10 мм/ч). В биохимическом анализе 
крови повышение уровней креатинина до 131 мкмоль/л (21 –
77 мкмоль/л), мочевины до 19 ,9 ммоль/л (1,8 –7,5 ммоль/л). 
В общем анализе мочи повышение содержания белка 2,11 
г/л. Снижена расч ётная скорость клубочковой фильтрации по 
Шварцу до 39 ,38 мл/мин/1,73  м2 (84 ,9 +123 ,9 мл/мин/1,73  м2). 
ПЦР -исследование кала на острые кишечные инфекции, по-
сев кала на патогенную микробиоту — отрицательно. Актив-
ность металлопротеиназы ADAМTS 13 в плазме крови соста-
вила 81% (80 –122 %). Повышение уровня аутоантител к фак-
тору Н — 2137 AU/ мл (менее 1500 AU/ мл). При УЗИ почек и 
мочевого пузыря выявлены признаки правостороннего урете-
рогидронефроза, незначительная дилатация дистального от-
дела левого мочеточника. Выставлен диагноз: атипичный ге-
молитико-уремический синдром (микроангиопатическая ге-
молитическая анемия, тромбоцитопения). Неолигурическое 
острое повреждение почек. Ребёнок заочно консультирован 
в ФГБОУ ВО МГМСУ им. А.И . Евдокимова. По жизненным 
показаниям больной нуждается в назначении комплемент-ин-
гибирующей терапии  экулизумабом. В отделении проведено 
лечение: переливание свежезамороженной плазмы и эритро-
цитарной массы, комплемент-ингибирующая терапия, анти-
бактериальная терапия, парентеральная глюкокортикостеро-
идная терапия. Отмечена положительная динамика, улучше-
ние состояния.

Заключение. Течение аГУС отличается неблагоприятным 
прогнозом, риском внезапных осложнений, поэтому свое-
временная диагностика данного заболевания у пациента  по-
зволила добиться положительной динамики на фоне лечения 
препаратом группы комплемент-ингибирующих антител — 
 экулизумабом.

* * *
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Актуальность. Эпилепсия — это патология головного моз-
га, характеризующееся стойкими эпилептическими приступами 
и соответствующими нейробиологическими, когнитивными, со-
циальными и психологическими последствиями. Заболевание 
характеризуется постоянными рецидивирующими приступами. 
Эпилепсия часто имеет осложнения, причем всегда длительные 
и хронические, пациенты часто подвергаются дискриминации 
в обществе. В результате эпилепсия наносит серь ёзный ущерб 
здоровью и образу жизни пациентов. В настоящее время забо-
леваемость эпилепсией у детей продолжает расти, также как 
среди населения в целом. Кетогенная диета (КД) доказала свою 
эффективность в лечении рефрактерной эпилепсии и частота 
её применения при этой форме эпилепсии увеличивается. Од-
нако механизмы влияния КД при лечении эпилепсии остаются 
ещё неясными. Дальнейшее понимание патогенеза эпилепсии и 
противоэпилептического механизма КД обеспечит новые идеи 
и стратегии профилактики и лечения эпилепсии.

Цель: определить влияние кетогенной диеты на ферро-
птоз гиппокампа и активацию фактора транскрипции (NRF2) 
на каинатной модели эпилептогенеза (КМЭ).

Материалы и методы. Влияние β-гидроксимасляной кис-
лоты (β-ГМК) на ферроптоз и активность NRF2 оценива-
ли in vitro на моделях ферроптоза HT22, индуцированных 
глутаминовой кислотой и эрастином. ML-385 и RSL3 были 
использованы для проверки ключевой роли пути NRF2-GPX4 
в ингибировании ферроптоза кетогенной диетой.

Результаты. КД ослабляла каинатиндуцированную эпи-
лепсию, повышала активность NRF2 и ингибировала ферроп-
тоз (снижение активных форм кислорода и малонового диаль-
дегида, повышение уровня глутатиона, активности суперок-
сиддисмутазы, SLC7A11 и глутатионпероксидазы 4). In vitro 
β-ГМК также ингибировала ферроптоз клеток HT22, которые 
происходят из линий нейрональных клеток гиппокампа, и ак-
тивировала NRF2. Лечение с NRF2 ингибитором ML385 или 
GPX4 ингибитором RSL3 устраняло способность β- гидрокси-
бутирата ингибировать ферроптоз.

Заключение. Ферроптоз в гиппокампе является важным 
механизмом развития эпилепсии, а путь NRF2-GPX4 ( глута-
тионпероксидаза 4) ингибируется при спонтанных рецидиви-
рующих припадках. КД оказывает нейропротекторное и про-
тивоэпилептогенное действие пут ём ингибирования ферроп-
тоза нейронов через путь NRF2-GPX4.

* * *

ТРАВМЫ НАРУЖНЫХ ПОЛОВЫХ ОРГАНОВ  
У ДЕВОЧЕК
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профессор В.И. Морозов
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наружные половые органы

Актуальность. Травмы у детей составляют 4,7% в школь-
ном возрасте и 0,8% случаев в раннем и дошкольном перио-
д ах. Среди всех травм одно из ведущих мест занимают травмы 
наружных половых органов (НПО) у девочек, которые зани-
ма ют 3-е место в общей структуре заболеваемости после ре-
спираторных и сердечно-сосудистых болезней. Травмы НПО 
и промежности по отношению к травмам других локализаций 
у детей могут составлять 3–10%.

Цель: определить особенности травм НПО у девочек за 
последние 5 лет.

Материалы и методы. Проведён анализ 68 историй бо-
лезни девочек в возрасте 2–17 лет, которые находились на ста-
ционарном лечении с повреждениями НПО.

Результаты. В структуре травм НПО у девочек в воз-
расте 3–11 лет (70%)  преобладали механические поврежде-
ния (95%) в результате бытового и уличного травматизма. 
Травмы НПО дети получали в результате падения на тупые и 
острые предметы. 

У 40% девочек в возрасте 3–8 лет чаще выявлялись раз-
рывы промежности I–II степени, у 30% диагностировались 
гематомы больших и малых половых губ, у 30% — ссади-
ны вульвы. У пациентов старшего возраста преимуществен-
но выявлялись изолированные травмы. У девочек в возрасте 
8–17 лет часто определялись гематомы больших и малых по-
ловых губ (50% случаев), разрывы промежности I–II степени 
(28%), разрыв малых половых губ (6%). У 16% больных бы-
ли выявлены ссадины и кровоподтёки в области НПО. В тя-
жёлых случаях травмирования НПО наблюдалось сочетание 
этих видов повреждений. При лечении травм НПО оператив-
ное вмешательство было выполнено в 80% случаев, в осталь-
ных случаях проводилась консервативная терапия. При этом 
длительность госпитализации не превышала период 1–4 сут. 
Осложнений не отмечено. 

Заключение. Установлено увеличение числа обращений 
детей с травмами НПО в стационар за последние 5 лет. Трав-
мы НПО у девочек в возрасте 2–8 лет являются в большин-
стве случаев сочетанной патологией. Поэтому таких паци-
енток должны осматривать не только гинекологи, но и дет-
ские хирурги.

* * *
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Актуальность. Превентивная персонифицированная ди-
агностика полинейропатии у детей с сахарным диабетом 1-го 
типа (СД1) является одной из актуальных задач эндокриноло-
гии. Сложные механизмы формирования диабетической по-
линейропатии (ДПН) обусловливают необходимость поиска 
высокочувствительного и неинвазивного метода мониторин-
га ДПН у детей. Ультразвуковая эластография (УЭ) занима-
ет лидирующие позиции в визуальной оценке перифериче-
ских нервов, позволяя количественно измерить их жёсткость 
и структурные изменения при СД1. Использование УЭ откры-
вает новые возможности анализа морфологических измене-
ний периферических нервов, что может применяться в каче-
стве метода мониторинга.

Цель: определить возможности использования УЭ в ди-
намическом наблюдении изменений периферических нервов 
у детей с СД1. 

Материалы и методы. Комплексно обследованы 213 де-
тей в возрасте 7–18 лет с СД1, из них 54 ребёнка составили 
группу контроля. Всем пациентам было выполнено УЗИ пери-
ферических нервов нижних конечностей (седалищного, боль-
шеберцового, малоберцового) с использованием В-режима, ре-
жима эластографии сдвиговой волны. 

Результаты. Сравнение данных УЭ исследуемых групп 
больных выявило повышение жёсткости (RI) всех указанных 
выше крупных нервов при увеличении площади их попереч-
ного сечения (ППС), значимое увеличение жёсткости бы-
ло зарегистрировано при анализе седалищных и малоберцо-
вых нервов (p < 0,05) у больных с СД1. Полученные данные 
позволили определить коэффициент ультразвуковой оценки 
состояния периферического нерва (УПН) как соотношение  
УПН = RI/ППС, характеризующий морфологические измене-
ния периферических нервов у детей с СД1. Выявлено отсут-
ствие значимых различий коэффициента УПН в группах де-
тей различных возрастов и зарегистрированы более высокие 
значения УПН исследуемых нервов у больных СД1. 

Заключение. C учётом сложностей одномоментной ин-
терпретации ППС и RI нервов, использование коэффициента 
УПН значительно упростит оценку изменений перифериче-
ских нервов у больных детей с СД1. Периферические нервы 
у них характеризуются более высокими значениями жёстко-
сти, включая коэффициент УПН. Отсутствие влияния возрас-
та на УПН открывает новые возможности его использования 
в клинической практике, в связи с чем ультразвуковая эласто-
графия является перспективным методом мониторинга изме-
нений периферических нервов у детей при СД1.

* * *
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Актуальность. Пороки развития мочевыделительной си-
стемы (МВС) часто встречаются при аноректальных маль-
формациях (АРМ) и приводят к формированию и персистен-
ции микробно-воспалительного процесса в мочевых путях, 
увеличивая повреждение почечной паренхимы. Для опреде-
ления динамики развитии прогрессирующего поражения по-
чек у пациентов с АРМ необходим анализ значимых факто-
ров их формирования.

Цель: провести анализ сочетанной патологии МВС у де-
тей с АРМ.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз 300 больных с АРМ, находившихся на клинических ба-
зах кафедры детской хирургии и урологии-андрологии им. 
Л.П. Александрова с 2016 по 2023 г. Пациенты были сгруппи-
рованы согласно Крикенбекской классификации аноректаль-
ных пороков (2005). Анализировали формы АРМ, наличие со-
четанной патологии МВС, нейрогенной дисфункции мочевого 
пузыря, спинальных аномалий, хронического пиелонефрита 
(ХП), значение носительства кишечных стом.

Результаты. Основная клиническая группа включа-
ла больных с промежностным свищом — 75 (25%) паци-
ентов, ректоуретральным свищом — 45 (15%), вестибуляр-
ным свищом — 57 (19%), клоакой — 23 (7,6%), без свища — 
58 (19,3%), анальным стенозом — 7 (2,3%), «прикрытым» 
неперфорированным анусом — 2 (0,6%). Редкие формы бы-
ли представлены такими пороками, как ректальный мешок — 
1 (0,3%) случай, стеноз прямой кишки 4 (1,3%), вагинальный 
свищ 15 (5%), везикальный свищ 8 (2,6%), удвоение прямой 
кишки 3 (1%), Н-образный свищ 2 (0,6%). Выявлено преоб-
ладание свищевых форм у 219 (75,2%) больных, из них рек-
тоурогенитальные соустья — у 151 (50,3%) пациента. Соче-
танная патология МВС была у 108 (36%) больных, чаще при 
везикальном — у 7 (87,5%) и уретральном — у 28 (62,2%) сви-
щах, клоаке — у 14 (60,8%). Вне зависимости от формы АРМ 
в структуре патологии МВС преобладали обструктивные уро-
патии: пузырно-мочеточниковый рефлюкс — у 29 (26,8%) па-
циентов, гидронефроз — у 26 (24%). ХП на фоне патологии 
МВС были у 68 (85%) больных, без сопутствующей патологии 
МВС — у 12 (15%). Нейрогенные нарушения мочеиспуска-
ния встречались у 64 (21,3%) пациентов, чаще при клоаке — 
у 13 (56,5%), везикальном — у 4 (50%), вагинальном — у 5 
(31,2%) и уретральном — у 13 (28,8%) свищах. Спинальные 
аномалии диагностированы у 65 (21,6%) пациентов, преоб-
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ладали агенезия копчика — у 27 (41,5%) и гипоплазия крест-
ца — у 14 (21,5%). На этапе носительства кишечной стомы 
ХП и некупируемая лейкоцитурия были у 22 (52,3%) человек.

Заключение. Патологии МВС у детей чаще обнаружива-
ются с везикальным и уретральным свищами, клоакой. Ней-
рогенная дисфункция мочевого пузыря встречается при этих 
же формах АРМ, а также вагинальном и уретральном свищах. 
Важно, что ИМВП диагностирована при АРМ без свищей у 
13 (18,3%) пациентов. Это определяет необходимость ком-
плексного обследования больных с АРМ для идентификации 
сочетанных пороков МВС и нейрогенных нарушений, разра-
ботки методов диагностики и профилактики ИМВП и хрони-
ческой болезни почек.

* * *
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Актуальность. В настоящее время отмечается увеличе-
ние частоты заболеваемости воспалительными заболевания-
ми кишечника (ВЗК) в детском возрасте. Болезнь Крона обла-
дает полиморфизмом клинической картины, который значи-
тельно затрудняет её диагностику в случае атипичного начала 
и течения. 

Описание клинического случая. У пациента В., 17 лет, в 
мае 2019 г. появились боли в пояснично-крестцовом отделе по-
звоночника, коленных и голеностопных суставах. В сентябре 
2019 г. на фоне усиливающихся болей в спине, тазобедренных, 
голеностопных суставах, утренней скованности, были выяв-
лены пролиферативные изменения в левом грудино-ключич-
ном сочленении, экссудативно-пролиферативные изменения в 
коленных суставах, болезненность при движениях в тазобе-
дренных суставах. Маркеры артритогенных инфекций, HLA 
B27 не выявлены. В дальнейшем в 2019 –2021 гг. обращала на 
себя внимание стойкая лабораторная активность (СОЭ 18 –43 
мм/ч, СРБ 12,5 –33,9 мг/л). С диагнозом: ювенильный идио-
патический артрит (ЮИА), олигоартрит, получал нестероид-
ные противовоспалительные препараты (НПВП), сульфасала-
зин 1500 мг/сутки без эффекта. В 2021 г. по данным магнит-
но-резонансной томографии (МРТ) был выявлен сакроилеит, 
назначен метотрексат 15 мг/неделю, без эффекта. Сохраня-
лась интенсивность болевого синдрома, признаки хронической 
интоксикации, лабораторная активность, мальчик похудел. В 
связи с этим, несмотря на отсутствие жалоб и явных симпто-
мов со стороны желудочно-кишечного тракта, в январе 2022 
г. была проведена колоноскопия с лесничной биопсией, выяв-
лены афты в подвздошной кишке. Верифицирована болезнь 
Крона с внекишечными проявлениями в виде серонегатив-
ной спондилоартропатии (ювенильный спондилоартрит), лег-
кая форма (PCDAI 11 баллов). Назначен месалазин 3,0 г/сут.  
В июне 2023 г. инициировано лечение Адалимумабом по схе-

ме 160-80-40 мг 1 раз в 2 недели. В ноябре 2023 г. при обсле-
довании отмечена значительная положительная динамика. За 
полгода пациент поправился на 10 кг, жалоб на боли в суста-
вах, животе, изменений стула не было. Воспалительные из-
менения в анализах крови отсутствовали, при УЗИ сохраня-
лись признаки структурных изменений стенок кишки в обла-
сти илеоцекального угла. 

Заключение. Демонстрация клинического случая обращает 
внимание педиатров, ревматологов на возможность нетипич-
ного клинического течения ВЗК у детей. Раннее назначение 
эндоскопической диагностики при упорном течении сустав-
ного синдрома повысит вероятность своевременной поста-
новки диагноза болезни Крона.

* * *

СИНДРОМ НАРУШЕНИЯ ИНТЕЛЛЕКТУАЛЬНОГО 
РАЗВИТИЯ С ДИСМОРФИЕЙ ЛИЦА И ПТОЗОМ

Кисурина А.С.
Научный руководитель: доцент А.Ю. Шуткова
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Ключевые слова: клинический случай; синдром 
нарушения интеллектуального развития  
с дисморфиями лица и птозом; врождённые пороки 
развития; стигмы дизэмбриогенеза 

Актуальность. Синдром нарушения интеллектуаль-
ного развития с дисморфией лица и птозом (Intellectual 
developmental disorder with dysmorphic facies and ptosis, 
IDDDFP) — редкое наследственное аутосомно-доминантное 
заболевание, связанное с мутацией в гене BRPF1 на 3 хромо-
соме в локусе 3p25.3 (OMIM 617333) и проявляющееся сни-
жением интеллекта, дисморфиями лица (гипертелоризм, птоз), 
пороками развития головного мозга. В мире описаны 39 слу-
чаев заболевания.

Описание клинического случая. В Детскую городскую кли-
ническую больницу г. Нижнего Новгорода поступил мальчик 
5 мес с жалобами на задержку физического и психомоторного 
развития. Брак близкородственный. Ребёнок от 3-й беремен-
ности на фоне угрозы выкидыша в 20 нед, маловодия, фето-
плацентарной недостаточности. В I триместре при ультраз-
вуковом исследовании плода — высокий риск синдрома Дау-
на, в 30 нед — вентрикуломегалия. Биохимический скрининг, 
неинвазивный пренатальный тест без патологии. Роды в 37 
нед в тазовом предлежании, масса тела при рождении 1300 г, 
длина тела 35 см, окружность головы 27 см, окружность гру-
ди 24 см, оценка по шкале Апгар 7/8 баллов, мышечная гипо-
тония, гипорефлексия. Объективно в возрасте 5 мес масса те-
ла ребенка 3810 г (1 центильный интервал (ЦИ), рост 50 см (1 
ЦИ), окружность головы 33 см (1 ЦИ), окружность груди 36 см  
(1 ЦИ). Подкожный жировой слой распределён неравномер-
но, больше выражен на бёдрах, отмечается тугоподвижность в 
крупных суставах. Множественные стигмы дизэмбриогенеза: 
микробрахицефалия, широкая спинка носа, закруглённый кон-
чик носа, скошенный лоб и затылок, короткая шея, низкопоса-
женные маленькие деформированные уши, короткий фильтр, 
микрогения, короткие конечности, брахидактилия, конусо-
видные пальцы, маленькие, утолщённые стопы, микропения, 
крипторхизм. В неврологическом статусе гиподинамия, сла-
бая реакция на звук, за предметом не следит, голову не удер-
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живает, не гулит, не переворачивается. При КТ головы: диф-
фузная лейкомаляция, краниосиностоз, агенезия мозолистого 
тела, пахигирия, вентрикуломегалия, Молекулярно-генетиче-
ское обследование выявило патогенный вариант нуклеотидной 
последовательности в гене ВRРFІ (Chr3:9745006А>С c.2921-
2A>C) в гетерозиготном состоянии, характерный для IDDDFP.

Значимость. Прогноз при IDDDFP у пациента неблаго-
приятный в связи с высоким риском тяжёлой умственной от-
сталости. Родителям показано секвенирование по Сэнгеру 
методом «трио» для уточнения характера наследования му-
тации у ребёнка.

* * *

РАННИЙ ДЕБЮТ И ТЯЖЁЛОЕ ТЕЧЕНИЕ  
TRAPS-СИНДРОМА
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Актуальность. Периодический синдром, ассоциирован-
ный с рецептором фактора некроза опухоли (TRAPS), орфан-
ное заболевание, которое сложно диагностировать из-за мо-
заичности клинической картины.

Описание клинического случая. Пациентка А., 1 год 9 мес. 
У ребёнка с 2 мес задержка моторного развития регулярно пе-
реносит инфекционные заболевания: кишечные, вирусные, 
орофарингеальный кандидоз. Периодически — эпизоды ли-
хорадки до 38 °С в сочетании с сыпью по типу крапивницы, 
суставным синдромом (отёк, боль, ограничение подвижности 
коленных, голеностопных суставов), лимфаденопатией. При 
компьютерной томографии органов грудной клетки: интер-
стициальные изменения по типу матового стекла задних от-
делов обоих лёгких. При магнитно-резонансной томографии 
головного мозга: перивентрикулярные глиозные изменения, 
гипоплазия каудальных отделов червя мозжечка с умеренным 
расширением ликворного пространства, ассиметричная вен-
трикуломегалия. Данных за гемобластоз нет. Терапия глюко-
кортикостероидами без эффекта. При полноэкзомном секве-
нировании выявлены гетерозиготные мутации в гене SHOC2 
(Нунано-подобный синдром), в гене TLR3 (иммунодефицит, 
тип 83). Госпитализирована в НМИЦ здоровья детей. В общем 
и биохимическом анализах крови: СОЭ — 40 мм/ч, уровень 
С-реактивного белка — 78 мг/л. Иммунофенотипирование 
лимфоцитов: снижение относительного и абсолютного числа 
NK-клеток. При МРТ суставов: синовит плечевых, локтевых, 
тазобедренных, коленных суставов, мелких суставов стоп. 
Умеренная спленомегалия. Воспалительные заболевания ки-
шечника исключены. По данным молекулярно-генетического 
обследования выявлен вариант неопределённого значения в 
гене TNFRSF1А (с.362G>A het). Диагноз: Аутовоспалитель-

ное заболевание — TRAPS-синдром. Первичный иммуноде-
фицит неуточнённый. С целью предотвращения прогрессиро-
вания основного заболевания принято решение об инициации 
терапии off-label ингибитором фактора некроза опухоли-α — 
адалимумабом и селективным иммунодепрессантом — инги-
битором JAK-киназ — тофацитинибом, с заместительной це-
лью — ежемесячно курсы внутривенного иммуноглобулина. 
На фоне терапии состояние с положительной динамикой: ку-
пированы системные проявления, островоспалительные изме-
нения в суставах, нормализовались лабораторные показатели.

Заключение. Клинический случай демонстрирует при-
мер агрессивного дебюта и течения TRAPS-синдрома на фо-
не первичного иммунодефицита у ребёнка раннего возраста, 
что вызвало трудности в диагностике и подборе иммуноде-
прессивной терапии в связи с высоким риском развития ин-
фекционных осложнений.

* * *

ТРИЕНТИН КАК ВТОРАЯ ЛИНИЯ ТЕРАПИИ  
У РЕБЁНКА С БОЛЕЗНЬЮ ВИЛЬСОНА  
И НЕПЕРЕНОСИМОСТЬЮ Д-ПЕНИЦИЛЛАМИНА
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Актуальность. Терапевтические подходы при болезни 
Вильсона (БВ) основаны на восстановлении баланса между 
поступлением меди и ее экскрецией. Основным лечением счи-
тается назначение Д-пеницилламина, непереносимость кото-
рого обусловливает необходимость индивидуального подбо-
ра безопасной и эффективной терапии с целью улучшения те-
чения и прогноза заболевания.

Описание клинического случая. Мальчик М. болен с 6 лет, 
когда впервые при обследовании по поводу носовых кровоте-
чений в биохимии крови было выявлено повышение уровней 
АЛТ  — 185 Е Д/л и АСТ  — 123 Е Д/л, в дальнейшем не сни-
жающихся на фоне 6-месячной терапии урсодезоксихолевой 
кислотой. При дообследовании были установлены: уменьше-
ние в крови уровней церулоплазмина (16 мг/дл), повышение 
экскреции меди с мочой (404 мкг/л), гомозиготная мутация в 
гене ATP7B и установлен диагноз болезнь Вильсона. Начата 
терапия Д-пеницилламином в дозе 500 мг/сутки, на фоне ко-
торой отмечались тошнота, рвота, боли в животе, фебриль-
ная лихорадка и препарат был отменен. При уменьшении до-
зы Д-пеницилламина до 250 мг/сут  было отмечено снижение 
АД до 60/40 мм рт. ст., лихорадка, слабость и головокруже-
ние, Проведена смена терапии на соли цинка. В связи с со-
хранением волнообразной лабораторной активности (АЛТ 
468 –144 Е Д/л; АСТ 196 –60  ЕД/л, медь в моче 152 мкг/сут) на 
фоне 5-летнего приема цинка, больной в возрасте 12 лет по-
ступил в НМИЦ здоровья детей. Учитывая минимальный ци-
толиз (АЛТ  — 94 Е Д/л, АСТ  — 58 Е Д/л), уровень меди в мо-
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че — 56 мкг/сут, терапия цинком сульфатом была продолже-
на. При обследовании через 6 мес., принимая во внимание 
нарастание уровней трансаминаз (АЛТ  — 235 Е Д/л, АСТ  — 
112 Е Д/л) и меди в моче (251 мкг/сут), непереносимость Д-пе-
ницилламина, ребёнку был назначен триентин с постепенным 
увеличением дозы до 20 мг/кг/сутки. Через 3 мес. от начала 
приема препарата отмечена отчетливая положительная дина-
мика в виде снижения цитолиза (АЛТ  — 54 Е Д/л, АСТ  — 30 
Е Д/л) и уровня меди до целевых значений — 163 мкг/сут, так-
же не было зафиксировано аллергических реакций и наруше-
ния обмена железа, что свидетельствует о безопасности и эф-
фективности лечения.

Заключение. Цинка сульфат как препарат второй линии 
малоэффективен у симптоматических больных и требует тща-
тельного врачебного мониторинга, в связи с чем при непере-
носимости Д-пеницилламина в качестве следующей ступени 
терапии показано назначение триентина, который можно счи-
тать безопасной и эффективной альтернативой Д-пеницилла-
мину, в том числе у детей.

* * *

МОРФОФУНКЦИОНАЛЬНАЯ НЕЗРЕЛОСТЬ 
ГОЛОВНОГО МОЗГА НЕДОНОШЕННЫХ ДЕТЕЙ: 
ВЗАИМОСВЯЗЬ МЕЖДУ ТЯЖЕСТЬЮ 
ПОРАЖЕНИЯ И ПЕРИНАТАЛЬНЫМИ  
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Актуальность. Морфофункциональная незрелость голов-
ного мозга (ГМ) недоношенных детей, родившихся с очень 
низкой (ОНМТ — 1000–1499 г) и экстремально низкой (ЭН-
МТ — 500–999 г) массой тела, создаёт предпосылки как к ге-
моррагическим, так и к ишемическим поражениям ЦНС. Ти-
пичными структурными повреждениями ГМ глубоко недоно-
шенных детей являются внутрижелудочковые кровоизлияния 
(ВЖК) и перивентрикулярные лейкомаляции (ПВЛ). 

Цель: определение частоты и тяжести структурных по-
вреждений ГМ, выявляемых у новорождённых с ОНМТ и ЭН-
МТ; оценка перинатальных факторов риска и характеристи-
ка ранних неврологических нарушений с учётом гестацион-
ного возраста (ГВ).

Материалы и методы. В ретроспективное когортное 
исследование включены 366 детей, родившихся с ОНМТ и  
ЭНМТ на сроке беременности < 34 нед и находившихся на вы-
хаживании в перинатальном центре в 2019–2022 гг. В зависи-
мости от ГВ все пациенты были разделены на 3 группы: 1-я 
(n = 59) — 24 0/7–27 6/7 нед; 2-я (n = 210) — 28 0/7–31 6/7 нед; 
3-я (n = 97) — 32 0/7–33 6/7 нед. 

Результаты. При нейросонографии структурные нару-
шения ГМ выявлены у 109 (29,7%) недоношенных детей, при 
этом ВЖК — у 87 (24%), 25 из которых имели признаки ПВЛ. 
Изолированная ПВЛ выявлена у 22 детей. Таким образом, ПВЛ 
диагностированы в 13% случаев. Все недоношенные дети со 
структурными нарушениями ГМ были классифицированы: 
А — ВЖК-1–ВЖК-2 — пациенты с умеренным поражени-
ем ЦНС (7,6%); B — ВЖК-3 — с тяжёлым поражением ЦНС 
(9,3%); C — дети с ПВЛ, в том числе на фоне ВЖК, с край-
не тяжёлым поражением ЦНС (12,8%). Сопоставление детей 
без структурных поражений ГМ с детьми из каждой подгруп-
пы выявило значимые различия в оценке Апгар и массы те-
ла при рождении. Существенные различия по ГВ были уста-
новлены между группами В, С и контролем. Поражения ЦНС 
категории С преобладали у детей ГВ < 28 нед. Следует отме-
тить, что судорожный синдром встречался чаще в группе де-
тей с умеренными структурными поражениями ЦНС, а паре-
зы — у детей с крайне тяжёлыми поражениями ЦНС.

Заключение. Значимыми предрасполагающими фактора-
ми развития тяжёлых и крайне тяжёлых поражений ГМ у не-
доношенных детей являются малый ГВ, низкая масса тела при 
рождении и низкая оценка по шкале Апгар. Ранние невроло-
гические нарушения у глубоко недоношенных детей неспе-
цифичны и зависят от тяжести поражения ЦНС.

* * *

ВРОЖДЁННАЯ ЦИТОМЕГАЛОВИРУСНАЯ 
ИНФЕКЦИЯ
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Ключевые слова: клиничский случай; врождённая 
цитомегаловирусная инфекция; диагностика; 
субклиническая форма

Актуальность. Врожденная цитомегаловирусная инфек-
ция (ВЦМВ) — это инфекционное заболевание из группы гер-
песвирусов, которое развивается вследствие антенатальной 
передачи возбудителя от матери к плоду. Частота встречаемо-
сти варьируется от 0,5 до 2,5% от всех живорожденных детей. 
Клиническая картина ВЦМВ неспецифична, у новорожд ён-
ных преобладают: желтуха, низкая масса тела при рождении, 
гепатоспленомегалия, менингоэнцефалит, кисты и кальцифи-
каты в головном мозге. Поэтому при субклинических формах 
ВЦМВ значимым диагностическим признаком персистирова-
ния вируса является тестирование методом полимеразной цеп-
ной реакции (ПЦР) или посев вирусных культур из биологи-
ческих жидкостей новорождённого.

Описание клинического случая. Пациент К. родился от 4 -й 
беременности, 4 -х срочных родов, на сроке гестации 39 нед , с 
массой тела при рождении 3590 г, длиной тела 53 см и оценкой 
по шкале Апгар 8/8 баллов. Пренатально у ребёнка была за-
подозрена внутриутробная инфекция (ВУИ) плода. При осмо-
тре в отделении патологии новорожденных и недоношенных 
детей выявлены: цианоз кожных покровов, сатурация крови 
Sp О2 93%, слизистое отделяемое при санации носо-ротоглот-
ки. На волосистой части головы, коже лица, груди, спины, в 
шейных складках, за ушами имеются полиморфные элементы, 
частично вскрывшиеся, частично с мутным содержимым. На 
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лице петехиальная сыпь, слизистая рта бледно-розовая, слег-
ка «пенит». Также наблюдалась неврологическая симптомати-
ка (снижение двигательной активности, выраженный тремор 
подбородка, конечностей, гиперестезия, гипорефлексия, сни-
жение мышечного тонуса). На 11 сутки жизни выявлено по-
вышение температуры тела до фебрильных цифр. Далее при-
соединились явления афтозного стоматита. На 15 -е сутки бы-
ло отмечено появление судорог в виде мигания левого глаза, 
тонических судорог в левой руке, тонического напряжения с 
вытягиванием туловища. Проведена люмбальная пункция, с 
помощью ПЦР в ликворе была выявлена ДНК цитомегалови-
руса, повышенный уровень белка и плеоцитоз. Анализы кро-
ви говорили о текущем воспалительном процессе (лейкоци-
тоз с нейтрофилезом, высокий СРБ). При нейросонографии 
были определены признаки вентрикуломегалии, внутрижелу-
дочковое кровоизлияние (ВЖК) 2 степени справа. Учитывая 
воспалительные изменения в ликворе, гемограмме и нараста-
ние гидроцефалии, было показано наложение наружного вен-
трикулярного дренажа правого бокового желудочка. На фоне 
проведения противовирусной терапии препаратами  ганцикло-
вир и  валганцикловир в ликворе не было обнаружено цитоме-
галовирусной инфекции.

Заключение. Для эффективного обследования новоро-
жденных с подозрением на ВЦМВ должна проводиться ПЦР 
диагностика на выявление ДНК цитомегаловируса в любом 
биологическом материале или обнаружение антител к ЦМВ, 
так как возможные субклинические формы врожд ённой ЦМВ 
не исключают отдал ённых последствий в виде: психомотор-
ной и умственной задержки, нейросенсорной тугоухости, на-
рушений зрения. Новорожд ённые дети с подозрениями на 
ВУИ требуют тщательного обследования для своевременно-
го начала терапии и увеличения шансов на здоровую жизнь. 

* * *

АНАЛИЗ ПОТРЕБЛЕНИЯ АНТИМИКРОБНЫХ 
ПРЕПАРАТОВ НА ФОНЕ ПАНДЕМИИ СOVID-19  
У ДЕТЕЙ
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Актуальность. Быстрое распространение SARS-CoV-2, 
частота развития осложнений привели к резкому увеличению 
использования антимикробных препаратов (АМП) во время 
пандемии CОVID-19. Важную роль в процессе контроля ис-
пользования АМП играют фармакоэпидемиологические иссле-
дования. Несмотря на то что методология ATC/DDD является 
золотым стандартом при анализе потребления лекарственных 
средств, высокая вариабельность дозировок препаратов у де-
тей приводит к невозможности корректной оценки потребле-
ния АМП в педиатрии.

Цель: определить влияние пандемии COVID-19 на уро-
вень потребления АМП у детей.

Материалы и методы. Проведён анализ потребления 
АМП в двух педиатрических пульмонологических отделени-

ях многопрофильных стационаров с использованием детской 
методологии ATC/DDD и учётом возрастной структуры про-
леченных больных. Анализируемый период охватывал год до 
пандемии COVID-19 (2019 г.) и 3 года самой пандемии (2020–
2022 гг.). Расчёты проводили с использованием калькулятора 
AMRCalc (www.antibiotic.ru). Итоговые результаты были по-
лучены в 2 вариантах расчёта — по детской и стандартной 
методологии.

Результаты. Несмотря на общую тенденцию показателей, 
при сравнении результатов, полученных при расчёте по стан-
дартной и педиатрической системе, разница между уровнем по-
требления АМП достигала более 40%: в 2020 г. — уровень по-
требления по стандартной методологии — 86,7 DDD/100 к/д, по 
детской — 121,49 DDD/100 к/д (больше на 40,1%); в 2022 г. — 
по стандартной методологии — 88,34 DDD/100 к/д, по дет-
ской — 133,46 DDD/100 к/д (больше на 51,1%). Общий объ-
ём потребления антибактериальных препаратов вырос с 71,65 
DDD/100 к/д в 2019 г. до 121,49 DDD/100 к/д в 2020 г. На фо-
не начала пандемии COVID-19 в 2020 г. по сравнению с го-
дом ранее значительно увеличился объём потребления ма-
кролидов — с 29,48 DDD/100 к/д до 55,06 DDD/100 к/д (в 1,8 
раза), цефалоспоринов — с 8,61 DDD/100 к/д до 14,83 DDD/100 
к/д (в 1,7 раза), пенициллинов — с 23,25 DDD/100 к/д до 
33,47 DDD/100 к/д (в 1,4 раза).

Заключение. Потребление АМП в педиатрических пуль-
монологических отделениях многопрофильных стационаров 
на фоне пандемии COVID-19 увеличилось в 1,7 раза. Наибо-
лее значительно вырос объём потребления макролидов, це-
фалоспоринов и пенициллинов. Использование педиатриче-
ской модификации ATC/DDD методологии позволяет получить 
точное представление об истинном потреблении системных 
АМП у детей.

* * *
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Актуальность. Недоношенные дети часто нуждаются в 
назначении парентерального питания на длительный срок, что 
является фактором риска развития дефицита цинка.

Описание клинического случая. Мальчик, от 1 -й беременно-
сти, 1 -х преждевременных оперативных родов на сроке 31 нед . 
Масса тела при рождении 980 г, длина тела 32 см. С рождения 
находился на полном парентеральном питании в связи с возни-
кавшими нарушениями со стороны желудочно-кишечного трак-
та: некротическим энтероколитом, желудочным кровотечением 
и дискинезией желудочно-кишечного тракта. На 40 -е сутки жиз-
ни отмечено появление изменений на коже в виде везикул боль-
ших размеров на стопах и руках, эрозивных очагов с геморра-
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гическими корками на лице, преимущественно по краю губ, и 
в перианальной области. У ребёнка также наблюдалось сниже-
ние показателей активности щелочной фосфатазы в динамике: 
455, 277, 136 ЕД/л на 4, 41 и 46 -е сутки жизни соответственно. 
При дообследовании выявлено снижение уровня цинка в крови 
до 4,5 мкмоль/л. Начато постепенное наращивание объема эн-
терального питания. С 49 -х суток жизни в парентеральное пи-
тание добавлен комплекс микроэлементов, включающий цинк 
(«Аддамель Н» в дозировке 0,1 мл/кг/сут). С 53 -х суток жизни 
ребёнок начал получать пероральный препарат цинка в дози-
ровке 2 мг/сут . Местно на область эрозий применялись «Бане-
оцин», «Левомеколь», повязки «Бранолинд Н». На фоне про-
водимой терапии отмечалась выраженная положительная ди-
намика в виде исчезновения кожных проявлений. Ребёнок был 
выписан из стационара на 92 -е сутки жизни, на момент выпи-
ски уровень содержания цинка в крови составил 18,1 мкмоль/л, 
что соответствует возрастной норме.

Заключение. Данный клинический случай демонстрирует 
развитие у недоношенного ребёнка симптомов дефицита цин-
ка ввиду его недостаточного поступления в организм. Назна-
чение парентерального питания с учетом потребностей в ми-
кроэлементах необходимо для профилактики подобных со-
стояний у недоношенных детей.

* * *
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УРОВЕНЬ ТРЕВОЖНОСТИ РОДИТЕЛЕЙ 
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Актуальность. Пищевая аллергия (ПА) — потенциально 
жизнеугрожающее состояние, оказывающее негативное вли-
яние на качество жизни пациентов и членов их семей. Одним 
из методов диагностики ПА является проведение провокаци-
онных проб (ПП) с аллергеном. ПП позволяют определить 
переносимое количество пищевого продукта и степень выра-
женности аллергической реакции, что способствует сниже-
нию тревожности у пациентов и их родственников.

Цель: определить влияние проведения ПП на тревожность 
родителей пациентов с ПА.

Материалы и методы. В проспективное интервенционное 
исследование были включены 97 детей в возрасте от 6 мес до 
17 лет, наблюдающиеся по поводу аллергической реакции на 
белок коровьего молока и/или яйца. Перед проведением ПП 
осуществлялось анкетирование родителей пациентов при по-
мощи валидизированного стандартизированного опросника 
«The State-Trait Anxiety Inventory» для оценки степени ситуа-
тивной (СТ) и личностной (ЛТ) тревожности. Алгоритм про-
ведения пробы представляет собой адаптированную версию 
существующих протоколов аллергологических организаций. 
Через 12 мес было проведено повторное анкетирование ро-
дителей для определения изменений уровня тревожности и 
удовлетворённости обследованием. 

Результаты. В ходе повторного анкетирования был уста-
новлен контакт с 72 (74%) пациентами. Из их числа 68 (70%) 
больных расширили свой рацион, среди которых 61 больному 
ввели продукты полностью, 7 — частично. При этом 83% ре-
спондентов отметили, что проведение пробы повлияло на их 
жизнь сильно или скорее положительно, при этом 91% полно-
стью или скорее согласны с необходимостью проведения ПП 
для диагностики ПА. Повторно заполнили опросники по тре-
вожности 30 (31%) участников. Среди них отмечалось сниже-
ние числа родителей пациентов с высокой степенью СТ — с 7 
(23%) до 2 (6%), число участников с низкой степенью тревож-
ности увеличилось с 2 (6%) до 7 (23%). По данным оценки ЛТ 
число родителей с высокой степенью снизилось до 7 (23%) по 
сравнению с 19 (63%) при первичном заполнении опросника. 

Заключение. Проведение ПП способствует уменьшению 
уровня тревожности родителей детей с ПА. Отмечена позитив-
ная тенденция к расширению рациона больных ПА, что ука-
зывает на возможность её внедрения в клиническую практику.

* * *
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Актуальность. Атопический дерматит (АтД) — одно из 
наиболее распространенных дерматологических заболеваний 
у детей. У пациентов с АтД повышен риск развития очаговой 
алопеции (ОА). Дупилумаб — моноклональное антитело, ко-
торое блокирует передачу сигналов ИЛ-4 и ИЛ-13 и исполь-
зуется в терапии тяжёлых форм АтД. 

Описание клинического случая. В марте 2021 г. в отделение 
дерматологии поступил мальчик 11 лет с обострением АтД и 
ОА. АтД дебютировал у ребёнка в возрасте 3 мес, заболевание 
носило рецидивирующий характер, пациент получал курсы то-
пических кортикостероидов, эмолентов и системных антиги-
стаминных препаратов с временным эффектом. Диагноз ОА 
был установлен в возрасте 4 лет после обращения к дермато-
логу в связи с выраженным выпадением волос. В возрасте 6 
лет наблюдался второй эпизод ОА, обострения разрешились 
самостоятельно. Аллергический анамнез больного отягощен: 
бронхиальная астма, аллергический ринит, крапивница, ангио-
отёк на контакт с шерстью собаки и яйцом, пищевая аллергия 
на банан. Наследственность отягощена по кожным заболева-
ниям: у отца — витилиго. При осмотре на коже локтевых и ко-
ленных сгибов, сгибательной поверхности предплечий, тыль-
ной поверхности кистей, задней поверхности голеней и бедер, 
задней и боковой поверхности шеи визуализируются эрите-
матозно-сквамозные высыпания на фоне умеренной лихени-
фикации. Отмечаются складки Денье –Моргана. На коже во-
лосистой части головы — сливающиеся очаги выпадения во-
лос (отсутствует более 40%). Оценка по шкале SALT — 69%, 
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тракционная проба отрицательная. В связи с неэффективно-
стью наружной терапии была инициирована терапия дупилу-
мабом, отмечалась положительная динамика — высыпания 
на коже частично регрессировали, выпадение волос прекра-
тилось, новые очаги не появлялись. Последняя госпитализа-
ция больного в августе 2022 г.: на фоне терапии дупилумабом 
значительно уменьшилась выраженность клинических прояв-
лений — остаются очаги шелушения на лице, лихенификация 
в области локтевых и коленных сгибов, незначительный зуд. 
Рост волос полностью восстановлен.

Заключение. Клинический случай демонстрирует эффек-
тивную терапию АтД и ОА дупилумабом с полным восста-
новлением роста волос. Эффективность терапии обусловле-
на тем, что обе формы патологии имеют схожий патогенез — 
развитие Т-клеточного иммунного ответа 2 типа. Дупилумаб 
может быть препаратом выбора для лечения пациентов с со-
четанием АтД и ОА.

* * *

ВЛИЯНИЕ ВЫРАЖЕННОГО ДЕФИЦИТА 
ХОЛЕКАЛЬЦИФЕРОЛА НА ПОКАЗАТЕЛИ 
ФОСФОРНО-КАЛЬЦИЕВОГО ОБМЕНА  
У НОВОРОЖДЁННЫХ

Косинова С.Р.
Научный руководитель:  
профессор А.Д. Петрушина
ФГБОУ ВО «Тюменский государственный медицинский 
университет» Минздрава России, Тюмень, Россия

Ключевые слова: новорождённые; витамин D; 
гиповитаминоз D; кальций; фосфор; щелочная 
фосфатаза

Актуальность. Витамин D — уникальный прогормон, 
оказывающий своё влияние на всех этапах онтогенеза. Ши-
роко распространённый дефицит витамина D среди беремен-
ных влияет на развитие плода и новорождённого и качество 
его здоровья.

Цель: определить влияние дефицита витамина D на пока-
затели фосфора, общего кальция и щелочной фосфатазы (ЩФ) 
у новорождённых детей.

Материалы и методы. Проведено клинико-анамнестиче-
ское и лабораторно-инструментальное обследование 185 ново-
рождённых. Забор пуповинной крови осуществляли в период 
минимальной инсоляции (с октября по март). Количественное 
определение 25(ОН)D в сыворотке проводили методом имму-
ноферментного анализа; уровни общего кальция, фосфора и 
ЩФ определяли колориметрическими методами. Статистиче-
ская обработка данных проведена с использованием программы 
«SPSS Statistics 26», различия считали значимыми при р < 0,05.

Результаты. Все новорождённые были доношенными, 
из них было 86 мальчиков и 99 девочек (46,5 и 53,5% соот-
ветственно). Средний срок гестации составил 39,5 ± 1,1 нед. 
Преобладали дети, рождённые от повторно беременных по-
вторнородящих матерей — 65,4% (n = 121), через естествен-
ные родовые пути — 61,1% (n = 113). Витаминно-минераль-
ные комплексы, содержащие витамин D в общепринятых про-
филактических дозировках во время беременности принимали 
лишь 87 (47%) матерей. Дефицит холекальциферола был вы-
явлен у 103 (55,7%) новорождённых, из которых у 58 (56,3%) 
отмечался тяжёлый его дефицит (менее 10 нг/мл). Среднее со-
держание 25(ОН) D сыворотки пуповинной крови составило 

20,5 ± 13,7 нг/мл. При этом показатели фосфорно-кальциево-
го обмена у большинства детей с дефицитом холекальциферо-
ла были в референсных значениях: гипокальциемия выявлена 
у 2 (1,1%) детей, гипофосфатемия — у 10 (5,4%), повышение 
активности ЩФ — у 27 (14,6%). В 50% случаев при выяв-
ленных отклонениях новорождённые имели тяжёлый дефи-
цит холекальциферола. Были выявлены высокие прямые зна-
чимые корреляции между материнскими и детскими уровня-
ми обеспеченности витамина D (ρ = 0,872), общего кальция 
(ρ = 0,566), фосфора (ρ = 0,48), ЩФ (ρ = 0,571).

Заключение. Прогнозирование, ранняя диагностика и про-
филактика гиповитаминоза D у новорождённых детей остаёт-
ся актуальной проблемой, требующей мультидисциплинарно-
го подхода в связи с тесными связями между материнской и 
детской обеспеченностью холекальциферолом и показателя-
ми фосфорно-кальциевого обмена.

* * *

ПАРОКСИЗМАЛЬНАЯ НАДЖЕЛУДОЧКОВАЯ 
ТАХИКАРДИЯ НА ФОНЕ МЕТАБОЛИЧЕСКОГО 
СИНДРОМА У РЕБЁНКА 11 ЛЕТ

Кошеленко К.С.
Научный руководитель:  
профессор А.В. Дубовая
ФГБОУ ВО «Донецкий государственный медицинский 
университет имени М. Горького» Минздрава России, 
Донецк, Россия

Ключевые слова: клинический случай; дети; 
пароксизмальная наджелудочковая тахикардия; 
метаболический синдром; диагностика

Актуальность. Метаболический синдром у детей являет-
ся актуальной проблемой педиатрии. В его основе лежит ожи-
рение и инсулинорезистентность, которые способствуют раз-
витию сахарного диабета II типа. Артериальная гипертензия 
увеличивает риск развития сердечно-сосудистых заболева-
ний и нередко приводит к сердечной недостаточности у детей. 

Описание клинического случая. В клинику поступил маль-
чик 11 лет с жалобами на приступы учащенного сердцебие-
ния, одышку при физической нагрузке, головную боль, по-
вышение артериального давления до 135/80 мм рт. ст. За день 
до поступления у ребёнка возник приступ с частотой сердеч-
ных сокращений до 256 в мин. Бригадой скорой помощи при 
электрокардиографии (ЭКГ) была зарегистрирована пароксиз-
мальная наджелудочковая тахикардия, которая была купирова-
на антиаритмическими препаратами. Больной с 7 лет состоит 
на диспансерном учете у кардиолога с диагнозом: пароксиз-
мальная наджелудочковая тахикардия, артериальная гипертен-
зия, наблюдается также у эндокринолога по поводу ожирения 
1 степени. У ребёнка с 6 лет стабильно повышен индекс мас-
сы тела. С первых дней жизни больной был переведен на ис-
кусственное вскармливание. Наследственность отягощена: у 
матери сахарный диабет II типа, у бабушки по материнской ли-
нии гипертоническая болезнь. При объективном осмотре фи-
зическое развитие высокое, дисгармоничное за счет избыточ-
ной массы тела. Жировые отложения в области живота, гине-
комастия, багровые стрии на боковых поверхностях живота, 
бедер. В подмышечных впадинах и на шее наблюдается чер-
ный акантоз. По данным лабораторного обследования: индекс 
НОМА: 2,92 — повышен риск инсулинорезистентности; ко-
эффициент атерогенности: 3,30 — угроза развития атероскле-
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роза. Исключены такие формы патологии, как гипотиреоз, бо-
лезнь Иценко–Кушинга, сахарный диабет, семейная гиперхо-
лестеринемия. Установлен клинический диагноз: нарушение 
ритма сердца: пароксизмальная наджелудочковая тахикардия. 
Метаболический синдром: вторичная артериальная гипертен-
зия, алиментарно-конституциональное ожирение 1 ст епени.

Заключение. Определение влияния метаболических нару-
шений на функционирование сердечно-сосудистой системы у 
детей является необходимым этапом диагностики. Необходи-
мо своевременно внедрять современные методы диагностики, 
лечения и профилактики метаболического синдрома у детей 
для профилактики кардиоваскулярной патологии.

* * *

РЕДКОЕ СОЧЕТАНИЕ НАСЛЕДСТВЕННОЙ 
СФЕРОЦИТАРНОЙ ГЕМОЛИТИЧЕСКОЙ АНЕМИИ 
И ВТОРИЧНОГО НЕФРОТИЧЕСКОГО СИНДРОМА

Кубышева А.Е., Гусейнов А.М.
Научные руководители: доцент О.В. Сидорович, 
Н.А. Кузнецова 
ФГБОУ ВО «Саратовский государственный медицинский 
университет имени В.И. Разумовского» Минздрава 
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нефротический синдром; наследственный сфероцитоз

Актуальность. Наследственная сфероцитарная гемолити-
ческая анемия — генетическое заболевание, характеризующе-
еся дефектом мембраны эритроцитов, приводящим к сфериче-
ской деформации эритроцитов и вызывающее различные по 
степени тяжести симптомы. Сочетание данного заболевания 
с нефротическим синдромом (НС) представляет собой слож-
ную задачу для диагностики и лечения.

Описание клинического случая. Больная А., 11 лет, от 3-й 
беременности, протекавшей на фоне отягощённого акушер-
ского анамнеза. Анамнез заболевания: с 7-месячного возрас-
та наблюдались рецидивирующие инфекции мочевыводящих 
путей. При обследовании выявлены гипоплазия правой почки, 
пиелоэктазия слева; двусторонний пузырно-мочеточниковый 
рефлюкс (ПМР) 2–3 степени, признаки сморщивания правой 
почки. Проведена эндоскопическая коррекция ПМР. В даль-
нейшем наблюдалась эпизодическая протеинурия до 2 г/л. 
В мае 2017 г. дебют НС. С раннего возраста отмечалась ане-
мия средней степени тяжести. В апреле 2018 г. было прове-
дено клиническое секвенирование экзома: выявлена нуклео-
тидная замена в гене LAMA5. В мае 2018 г. был поставлен ди-
агноз: Нефротический синдром, активная стадия. Вторично 
сморщенная правая почка. Артериальная гипертензия нефро-
генного генеза. Наследственная гемолитическая анемия. При 
проведении глюкокортикостероидной (ГКС) терапии выявлен 
стероидрезистентный вариант НС. Назначена комплексная те-
рапия ГКС и селективными иммуносупрессорами, отмечалась 
частичная ремиссия НС. 18.07.2018 проведена лапароскопи-
ческая спленэктомия и правосторонняя нефруретерэктомия. 
Нефробиопсия левой почки: фокально-сегментарный гломе-
рулосклероз, продолжена терапия ГКС и селективными имму-
носупрессорами. В последующем отмечались эпизодические 
подъёмы артериального давления, на фоне медикаментозной 
терапии состояние с положительной динамикой. В возрасте 
8 лет у больной отмечено повышение артериального давле-
ния, судорожный синдром. По клинико-лабораторным дан-

ным диагностирована терминальная стадия хронической бо-
лезни почек, в связи с чем проведены нефруретерэктомия сле-
ва и позднее аллотрансплантация родственной почки в левую 
подвздошную область (правая почка).

Заключение. Данный клинический случай представляет 
собой редкое сочетание нескольких форм патологии, пред-
ставленных НС, артериальной гипертензией и наследствен-
ным гемолизом. Частота данных заболеваний у одной боль-
ной является клинической находкой, представляющей инте-
рес как для врачей.

* * *

ТРОМБОФИЛИЯ И ПАТОЛОГИЯ ПЛАЦЕНТЫ

Кудрявцева Е.С.
Научный руководитель: доцент А.В. Воробьев
ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный 
медицинский университет имени И.М. Сеченова» 
Минздрава России (Сеченовский университет), Москва, 
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Ключевые слова: тромбофилия; предлежание плаценты; 
синдром задержки роста плода

Актуальность. Проблема предлежания плаценты у бере-
менных женщин становится актуальнее, по данным за 2020 г. 
частота предлежащей плаценты с кровотечением и без кровот-
ечения составила 1,66 и 4,33 на 1000 родов соответственно.

Цель: определить связи между особенностями течения бе-
ременности у женщин с аномалиями расположения плацен-
ты и генетической и приобретённой формами тромбофилии.

Материалы и методы. Обследовано 135 женщин с пред-
лежанием плаценты, которые были распределены на 3 груп-
пы: 1-я — 42 пациентки с предлежанием плаценты в анамне-
зе; 2-я — 61 беременная с выявленной аномалией локализа-
ции плаценты в текущую беременность; 3-я — 32 женщины 
с предлежанием плаценты, выявленным во время настоящей 
беременности и предыдущих беременностей. Группу контро-
ля составили 120 беременных, c подтверждённым нормаль-
ным расположением плаценты без отягощённого акушерско-
го анамнеза.

Результаты. Генетическая тромбофилия выявлена у 101 
беременной с аномалиями расположения плаценты: у 31 в 1-й 
группе, у 44 во 2-й группе, 26 в 3-й группе. Из 120 женщин 
контрольной группы генетические формы тромбофилии выяв-
лены у 29 женщин. Максимальное число мультигенных форм 
тромбофилии зарегистрировано у пациенток 3-й группы — 14, 
в 1-й группе — 16 и во 2-й группе — 23, в контрольной груп-
пе — у 16 женщин. Сочетание генетической тромбофилии и 
циркуляции антифосфолипидных антител было определено у 
30 пациенток с аномалиями расположения плаценты: у 8 в 1-й 
группе, у 13 во 2-й группе и у 9 в 3-й группе; в контрольной 
группе таких женщин 8. Признаки задержки внутриутробно-
го развития плода (ЗВУР) были выявлены у беременных жен-
щин во всех группах: у 4 в 1-й группе, у 6 во 2-й группе, у 6 
в 3-й группе, у 6 в контрольной группе, чаще (р < 0,05) ЗВУР 
выявлялась в 3-й группе у беременных с повторным предле-
жанием плаценты. 

Заключение. Наличие генетических или приобретённых 
форм тромбофилии является значимым фактором риска ос-
ложнений беременности, таких как ЗВУР, поэтому анализ па-
раметров гемостаза должен быть обязательным компонентом 
обследования женщин с отягощённым акушерско-гинеколо-
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гическим анамнезом и беременных с акушерской патологией. 
Поскольку существует связь между тромбофилией и аномали-
ями локализации плаценты, мы предлагаем проводить скри-
нинг на предгравидарном этапе на наличие тромбофилии у 
пациенток, входящих в группу риска аномалий локализации 
плаценты, и мониторировать состояние плаценты и плода у 
беременных с предлежанием плаценты для планирования оп-
тимального срока родов. 

* * *

ХАРАКТЕРИСТИКА МЕДИЦИНСКОЙ 
АКТИВНОСТИ СОВРЕМЕННЫХ ШКОЛЬНИКОВ

Кузнецов И.И.
Научный руководитель:  
профессор Е.Д. Лапонова
ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный 
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Минздрава России (Сеченовский университет), Москва, 
Россия

Ключевые слова: дети; здоровье; медицинская 
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Актуальность. На формирование здоровья детей влияют 
такие факторы, как: сниженная двигательная активность, не-
здоровое питание, отставание медицинского обеспечения от 
потребностей здоровья в процессе их обучения. Это свиде-
тельствует о значимости вопросов, связанных с медицинской 
активностью школьников.

Цель: определить медицинскую активность современ-
ных школьников.

Материалы и методы. В онлайн-анкетировании с фор-
мализованными ответами по вопросам медицинской актив-
ности современных школьников приняли участие 82 респон-
дента. Обработка полученных данных проводилась с исполь-
зованием «Microsoft Excel».

Результаты. Установлено, что 40% респондентов источ-
никами получения знаний в области медицины указали газеты, 
журналы, телевидение и интернет; 36,5% получают информа-
цию от медицинских работников; 24,3% обсуждают медицин-
ские вопросы с друзьями и знакомыми. Частота обращений к 
внешкольным медицинским работникам на регулярной ос-
нове составляет 42,6%, по необходимости — 36,5%, для про-
хождения диспансеризации — 20,7%. К школьным медицин-
ским работникам регулярно обращается 3,6% респондентов, 
для диспансеризации — 28%, по необходимости — 68,2%. Бо-
лее половины респондентов считают недостаточной полноту 
информированности о профилактике заболеваний (58,5%) и 
указывают, что в школах должны освещаться вопросы профи-
лактики нарушений осанки (35,5%) и зрения (9,7%), рацио-
нального питания (24,3%), личной гигиены (13,4%). Родите-
ли отметили (62,1%), что осуществляют регулярный контроль 
за режимом дня ребёнка, 32,9% — периодический, 4,8% — 
не осуществляют. Чистку зубов регулярно проводят 63,4% 
детей, но при этом чистят зубы 1 раз в день —32,5%, чистят 
зубы не каждый день — 4,8%. Почти 80% респондентов от-
ветили, что их дети регулярно моют руки, 13,4% — моют не 
всегда, 7,3% — по настоянию родителей. Большинство роди-
телей регулярно проводят контроль за навыками личной ги-
гиены (69,5%), 30,4% — периодически, 12,1% — редко. Прак-
тически 90% респондентов ответили, что их дети проинфор-
мированы о необходимости соблюдения правильной рабочей 

позы во время учебной работы. С повышенным вниманием к 
своему здоровью относятся 19,5% школьников, 6% — безраз-
лично, 74,3% — спокойно. 

Заключение. Проведённая оценка медицинской активно-
сти современных школьников выявила следующие значимые 
вопросы: частое использование неспециализированных источ-
ников информации о здоровье, неудовлетворительное меди-
цинское обеспечение в образовательных учреждениях, недо-
статочность информированности о профилактике школьно-об-
условленных заболеваний. 

* * *

ДЕБЮТ СИСТЕМНОЙ КРАСНОЙ ВОЛЧАНКИ  
У ДЕВОЧКИ ДОШКОЛЬНОГО ВОЗРАСТА

Кузнецов С.В. Гусева Т.А., Петрова М.А.
Научный руководитель: доцент В.В. Мещерякова 
ФГБОУ ВО «Приволжский исследовательский 
медицинский университет» Минздрава России,  
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Актуальность. Системная красная волчанка (СКВ) как 
часто встречающееся аутоиммунное заболевание поражает 
преимущественно девушек и редко начинается у детей в воз-
расте до 5 лет. Подъём заболеваемости отмечается с возраста 
8–9 лет, а пик приходится на возраст 14–25 лет (средний воз-
раст дебюта 11–12 лет). 

Описание клинического случая. Девочка, 5 лет, заболела 
остро: 01.11.2023 — гиперемия кожи щёк (гиперемия ладоней 
двусторонняя с отёком в июле 2022 г.), 04.11.2023 — боли в 
животе, жидкий стул, консультирована хирургом, острая хи-
рургическая патология исключена, 09.11.2023 — повышение 
температуры тела до фебрильных цифр. Госпитализирована 
в инфекционную больницу, где находилась с диагнозом: при-
обретённая микст-герпесвирусная инфекция, вызванная ВЭБ 
и ВГЧ 6 типа, период активации; стафилодермия; анемия тя-
жёлой степени. С 3 лет наблюдается гематологом с диагно-
зом: тромбофилия (гетерозигота по F5_1691, F13A1, ITGB3,  
PAI-1), тромбоз глубоких вен левой нижней конечности. При 
отсутствии положительной клинической динамики на фоне ан-
тибактериальной терапии с сохраняющейся лихорадкой, изме-
нениями на коже, лимфоаденопатией была дообследована на 
аутоиммунные заболевания в педиатрическом отделении мно-
гопрофильного стационара. Клинико-лабораторно (фебриль-
ная лихорадка в течение 3 нед, кожная эритема щек и перено-
сицы, афтозный стоматит, энантема твёрдого неба, капиллярит 
дистальных фаланг кистей рук, скованность движений, артрал-
гии, полилимфоаденопатия, лейкопения 3,1 × 109/л) и повы-
шение уровня аутоантитела к двухцепочечной ДНК в 10 раз 
референсного значения нормы, положительный волчаночный 
антикоагулянт (ВА), низкий C3-комплемент (0,04 г/л), поло-
жительная трижды реакция Кумбса, т.е. при наличии 6 из 11 
критериев SLICC и 5 из 11 критериев ACR (при наличии не 
менее 4 критериев для достоверности диагноза) у девочки ди-
агностирована СКВ, высокой степени активности. Сохранение 
эхографических признаков тромбоза наружной подвздошной и 
общей бедренной вен на фоне антикоагулянтной терапии ри-
вароксабаном в течение 2 лет, обнаруженный положительный 
ВА подтверждает наличие антифосфолипидного синдрома.
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Заключение. Младший возраст детей не исключает де-
бют аутоиммунных заболеваний. Изолированный тромбоз 
глубоких вен ретроспективно можно расценить как возмож-
ный моноорганный вариант дебюта СКВ, утяжеляющий про-
гноз его течения.

* * *

МУКОЗАЛЬНЫЙ ИММУНИТЕТ У ДЕТЕЙ  
С ХРОНИЧЕСКИМ СТОМАТИТОМ
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Актуальность. Защиту организма от воздействия микро-
бов, токсинов, опухолевых клеток и аутоиммунных процессов 
обеспечивает система иммунитета. Функционирование иммун-
ной системы и формирование защитного барьера от вторже-
ния вредных агентов способствуют поддержанию биологиче-
ского равновесия. На молекулярном уровне эта система долж-
на быть способна дифференцировать свое и чужое, сохраняя 
индивидуальность организма.

Цель: определить состояния мукозального иммунитета 
при хроническом стоматите у детей.

Материалы и методы. Обследовано 62 ребёнка в возрас-
те 4–7 лет, обоих полов. Диагноз выставлен на основании жа-
лоб, данных анамнеза и клинического обследования. Дети бы-
ли распределены на группы. Группа А (n = 42) — пациенты с 
хроническим стоматитом в стадии первичного формирования 
слизистой оболочки (4–7 лет). В группу сравнения включены 
здоровые дети в возрасте 4–7 лет (группа С (n = 20)). Группы 
были сопоставимы по полу и возрасту. Иммуноферментный 
и биохимический анализ ротовой жидкости состоял из опре-
деления активности α-амилазы, лизоцима, лактопероксидазы, 
миелопероксидазы, уровней IgM и sIgA.

Результаты. У пациентов группы А уровень лизоци-
ма составил 2,19 нг/мл, тогда как в группе сравнения этот 
показатель достоверно ниже — 0,85 нг/мл (р < 0,03). Уро-
вень лактоферрина составил 11,73 нг/мл, что существен-
но больше, чем в группе контроля — 6,63 нг/мл (р < 0,05). 
Уровень миелопероксидазы составил 361,21 ЕД/л, что значимо 
отличалось от пациентов группы сравнения, где этот покзатель 
равен 198,08 ЕД/л (р < 0,03). Уровень sIgA в ротовой жидкости 
составил 12,46 нг/мл, что было значительно меньше, чем к 
детей группы сравнения, где он равен 8,93 нг/мл (р < 0,01). 
Содержание в ротовой жидкости лактопероксидазы, α-амилазы 
и IgM существенно не отличалось от уровней у детей группы 
сравнения (р > 0,05).

Заключение. Наличие декомпенсированного состояния 
мукозального иммунитета у детей в возрасте 4–7 лет способ-
ствует развитию воспалительных заболеваний слизистой обо-
лочки полости рта (стоматит).

* * *
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Актуальность. Атипичный гемолитико-уремический син-
дром (аГУС) — редкое системное комплемент-зависимое за-
болевание генетической природы из группы тромботических 
микроангиопатий (ТМА). Частота составляет 2–7 случаев на 
1 млн, до 60% заболевших — дети. Экстраренальные прояв-
ления заболевания встречаются в 20% случаев.

Описание клинического случая. Пациентка В., 8 лет, посту-
пила 20.12.2023 в неотложном порядке с проявлениями ТМА. 
Ребёнок с отягощённым генеалогическим анамнезом, от 2-й 
беременности, протекавшей на фоне отягощённого акушер-
ско-гинекологического анамнеза; роды 1-е, оперативные, на 
38-й неделе. С раннего возраста девочка часто переносила ки-
шечные, респираторные инфекции, отставала в физическом 
развитии. Регистрировались стойкие уровни гипоальбумине-
мии, гипопротеинемии, гипогаммаглобулинемии, требующие 
заместительной терапии внутривенным введением иммуногло-
булина. В 2021–2023 гг. ребёнок неоднократно обследован в 
гастроэнтерологическом отделении Областной детской клини-
ческой больницы: данных за протеинтеряющие формы энте-
ропатий, первичный иммунодефицит не получено. Проведено 
полное секвенирование экзома: выявлена мутация гена CD46 
(MCP). Развитию симптомокомплекса ТМА предшествовала 
лихорадка неустановленной этиологии. Зарегистрированы 
признаки микроангиопатического гемолиза (Нb 100 г/л, шизо-
циты 2,3%, лактатдегидрогеназы 3573 ЕД/л), тромбоцитопения 
(12 тыс/мкл), гиперазотемия (мочевина 18,33 ммоль/л, креати-
нин 233 мкмоль/л, рассчитанная скорость клубочковой филь-
трации 10,6 мл/мин/1,73 м2), потребление С3 (67,53 мг/дл),  
протеинурия (3,365 г/л), макрогематурия. Параллельно выяв-
лены гиперхолестеринемия (6,32 ммоль/л), нарушения белко-
вого обмена (общий белок 36 г/л, альбумин 21,5 г/л), повыше-
ние аланин-/аспартатаминотрансферазы (98/427 ЕД/л), ферри-
тина (5560 нг/мл). По данным ультразвукового исследования 
диффузные изменения паренхимы почек, снижение скорост-
ных показателей кровотока в обеих почечных артериях. Диф-
ференциальная диагностика осуществлялась с тромботиче-
ской тромбоцитопенической пурпурой, аутоиммунной гемо-
литической анемией, антительной формой аГУС, вирусными 
и бактериальными инфекциями, системными формами пато-
логии, гемобластозами. В заместительной почечной терапии 
ребёнок не нуждался. Исключение иных форм ТМА, выявле-
ние гомозиготной мутации гена CD46, получение положитель-
ной динамики на фоне проведения антикомплементарной те-
рапии подтвердило течение аГУС. 

Заключение. Представленное клиническое наблюдение 
демонстрирует трудности в диагностике аГУС и необходи-
мость мультидисциплинарного подхода при обследовании и 
лечении таких пациентов. 

* * *
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Актуальность. Нами внедрён новый способ лечения ге-
мартрозов при помощи PRP-терапии (от англ. Platelet Rich 
Plasma — богатая тромбоцитами плазма). Данный метод по-
зволил сократить сроки восстановления при гемартрозах и 
уменьшить риски осложнений.

Цель: определить эффективность лечения пациентов с ге-
мартрозами при авторской терапии.

Материалы и методы. В период с 2023–2024 гг. обследо-
вано 35 больных с травматическими повреждениями коленного 
сустава и формированием гемартроза без повреждения струк-
тур. Каждый из пациентов получал лечение методом PRP-те-
рапии. Для получения и введения аутоплазмы использова-
лись следующие материалы: шприц одноразовый стерильный 
(5 мл) с иглой и без иглы 22G ( 0,7 × 40 мм); игла-бабочка 21G 
(0,8 × 19, 0,8 × 20, 0,8 × 25, 0,8 × 38 мм); игла инъекционная 
однократного применения стерильная 30Gx½ʺ (0,3 × 13 мм); 
игла инъекционная однократного применения стерильная 
21Gx1½ʺ (0,8 × 40 мм); пробирка с гепарином для взятия 
крови (8,5 мл). Плазма заготавливалась непосредственно перед 
введением в сустав на основе собственной венозной кро-
ви больного. Забор венозной крови происходит при помо-
щи иглы-бабочки и пробирки с гепарином для взятия кро-
ви (8,5 мл). Пробирки с кровью больного подвергаются цен-
трифугированию в течение 5 мин при 30 000 об/мин. Далее 
производится забор аутологической плазмы шприцом 22G  
(0,7 × 40 мм). Место инъекции обрабатывается антисептиче-
ским раствором и проводится местная анестезия. Затем про-
изводится введение содержимого шприца в полость коленно-
го сустава. Курс лечения составляет 1 введение аутоплазмы в 
коленный сустав через 7 дней курсом от 3–5 сеансов. 

Результаты. У 28 пациентов с гемартрозом, получав-
ших лечение аутологичной плазмой, обогащённой тромбо-
цитами, были отмечены значительные улучшения функции 
коленного сустава: уменьшение боли и разгибательной кон-
трактуры, улучшение качества ходьбы и физической актив-
ности пациентов.

Заключение. Лечение методом PRP-терапии при гемар-
трозах коленного сустава даёт эффективный результат и спо-
собствует быстрой регенерации и улучшению функциональ-
ной способности коленного сустава. 

* * *

ГИГИЕНА РУК В СИСТЕМЕ ПРОФИЛАКТИКИ 
ЛЯМБЛИОЗА У ДЕТЕЙ

Лапина А.В.
Научный руководитель: доцент Л.П. Мамчиц
УО «Гомельский государственный медицинский 
университет», Гомель, Республика Республика Беларусь

Ключевые слова: дети; лямблиоз; гигиена рук; 
профилактика

Актуальность. В Беларуси суммарная заболеваемость 
протозоозами составляет в среднем 12–15 на 100 тыс. насе-
ления. На долю лямблиоза приходится до 98% от общего чис-
ла инвазированных патогенными простейшими. Повсемест-
ное распространение, разнообразие клинических проявлений, 
сложность лабораторной диагностики — всё это затрудняет 
постановку диагноза и требует анализа распространения лям-
блиоза среди населения. 

Цель: определить влияние соблюдения личной гигиены 
и гигиены рук на распространение лямблиоза среди детей.

Материалы и методы. Для работы использовали данные о 
заболеваниях лямблиозом, подтверждённых лабораторно, ана-
лизы периферической крови, зафиксированных в журналах в 
2015–2023 гг. При обработке материала использовали пакет 
компьютерных программ Microsoft Office Exсel.

Результаты. Выявлено 86 случаев лямблиоза, что на 25% 
меньше, чем за предыдущий период, отмечается тенденция к 
уменьшению заболеваемости в период пандемии COVID-19. 
Большинство заболевших — дети в возрасте 4–8 лет, что мож-
но связать с вниманием к гигиене рук и должным медико-ги-
гиеническим воспитанием в детских коллективах. Число паци-
ентов, направленных на обследование, и больных с подтверж-
дённым диагнозом «лямблиоз» в период пандемии COVID-19 
значительно снизилось, что в большей мере можно объяснить 
усилением профилактических мер.

Заключение. Мытьё рук является ключевым компонен-
том в снижении риска развития лямблиоза. Соблюдение пра-
вил гигиены рук во время COVID-19 значительно связано 
с уменьшением кишечных инфекций. Профилактика лям-
блиоза у детей требует выявления и лечения бессимптом-
ных паразитоносителей и цистовыделителей. Привитие детям  
гиги е нических навыков, использование кипячёной воды для 
питья и мытья фруктов и овощей, проведение противоэпиде-
мических мероприятий в детских учреждениях играет важную 
роль в предупреждении случаев лямблиоза. В детских учреж-
дениях и местах общего пользования должны быть специаль-
ные мыльницы, индивидуальные полотенца. Также, учитывая 
устойчивость цист лямблий к хлорсодержащим препаратам, 
для уборки следует применять мыльно-содовые растворы или 
моюще-дезинфекционные средства, что позволит улучшить 
качество проведённой уборки.

* * *
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Актуальность обусловлена высокой распространённо-
стью герпесвирусных инфекций. Установлено, что до 90% дет-
ского населения планеты инфицировано герпесвирусами, при-
чём у 50% из них отмечают манифестное течение заболевания.

Цель: определить эпидемиологические особенности ин-
фекционного мононуклеоза (ИМ) у детей в течение послед-
них 10 лет.

Материалы и методы. Использован эпидемиологиче-
ский метод анализа показателей заболеваемости ИМ у детей 
в 2014–2023 гг. 

Результаты. Выявлено значимое уменьшение показа-
теля заболеваемости ИМ среди совокупного детского насе-
ления. Если в 2014 г. он равнялся 47,4% на 100 тыс. населе-
ния, то в 2023 г. составил 18,8% на 100 тыс. населения. Ана-
лиз многолетней динамики заболеваемости ИМ показывает, 
что условно можно выделить 3 периода роста. В первом пе-
риоде показатель заболеваемости находился в пределах 45,0–
47,5% на 100 тыс. населения; во втором — данный показатель 
увеличился и составил 49,9% на 100 тыс. населения; в треть-
ем периоде отмечено значимое уменьшение этого показате-
ля с 35,5 до 18,8%. Уменьшение заболеваемости ИМ у де-
тей обусловлено миграцией населения, в том числе детей, а 
также возможными нарушениями учёта всех случаев ИМ на 
фоне пандемии COVID-19. В эти периоды число детей в об-
щей численности населения к 2015 г. составило 15,9%, в 2016 
г. — 15,6%, в 2017 г. — 16,5%, в 2023 г. — 15,5%. Среди осо-
бенностей ИМ у детей 1-го года жизни следует считать мень-
шую частоту регистрируемой заболеваемости. В пользу это-
го свидетельствуют следующие показатели: в 2014 г. — 29,7% 
(12 случаев), в 2018 г. — 17,7% (7), в 2022 г. — 28,1% (143) на 
100 тыс. населения.

Заключение. Динамика заболеваемости ИМ у детей в 
2014–2022 гг. неоднородна и характеризуется как периодами 
подъёма, так и снижением показателей, что указывает на не-
обходимость эпидемиологического мониторинга ИМ.

* * *

УРОВЕНЬ ОСВЕДОМЛЁННОСТИ НАСЕЛЕНИЯ  
И МЕДИЦИНСКИХ РАБОТНИКОВ О СПОСОБАХ 
ВАКЦИНОПРОФИЛАКТИКИ ГНОЙНЫХ 
МЕНИНГИТОВ У ДЕТЕЙ
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Актуальность. Гнойные менингиты — актуальная про-
блема патологии нервной системы у детей, которая имеет эф-
фективные способы иммунопрофилактики.

Цель: определить уровень осведомлённости населения и 
медицинского персонала о способах вакцинопрофилактики 
гнойных менингитов у детей.

Материалы и методы. Специальной анкетой-опросником 
проанкетировано 102 респондента, родителей — 66 человек 
(женщин — 61, мужчин — 5), медицинских работников — 36.

Результаты. Анализ ответов родителей на вопросы ан-
кеты показал, что более половины респондентов (56,1%) уве-
рены в своих знаниях Национального календаря профилакти-
ческих прививок; треть участников (33,3%) не знают о части 
прививок; каждый десятый (10,6%) родитель не знает о су-
ществовании данного документа; 56,1% опрошенных строго 
следуют срокам Национальному календарю в вопросах вакци-
нации детей, 42,1% родителей делают прививки выборочно. 
Менее трети (31,8%) прошедших опрос, знают, что такое ме-
нингит. Каждый 5-й (21,2%) респондент не знает причин воз-
никновения менингита, среди них 16,7% считают, что ребёнок 
может заболеть менингитом из-за прививки. Почти каждый 
третий (30,4%) респондент знает, что от гнойного менинги-
та защищает вакцина Менактра, но только 8,7% опрошенных 
включили в список прививок от гнойных менингитов препа-
рат Превенар 13 и 1,4% — вакцину Пентаксим. В опросе в 
большей степени принимали участие врачи-педиатры (50%), 
среди других медицинских специальностей представлены: 
акушеры-гинекологи (16,7%), медицинские сестры (11,1%), 
в равной степени инфекционисты, неврологи, терапевты, га-
строэнтерологи (5,6%). Анализ их ответов показал, что почти 
все врачи полностью уверены в своих знаниях Национально-
го календаря профилактических прививок, неуверенность ис-
пытывают лишь некоторые акушеры-гинекологи (5,6%), при 
этом делают прививки избирательно также они (11,1%). Про-
шедшие опрос медицинские сёстры не знают, что такое ме-
нингит. Менее половины врачей (44,4%), в том числе только 
половина (55,5%) педиатров могут точно назвать частых воз-
будителей гнойных менингитов у детей. Отмечен также не-
достаточный уровень знаний врачей о сроках вакцинации и 
об используемых иммунопрепаратах.

Заключение. Установлен низкий уровень осведомлённо-
сти населения о гнойных менингитах у детей и неудовлетво-
рительный уровень знаний родителей о вакцинопрофилакти-
ке менингитов. Настороженность вызывает также недоста-
точная компетентность врачей в проведения иммунизации 
детского населения. 

* * *
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Актуальность. Нутригенетика является наукой о влиянии 
генетических вариаций на пищевое поведение и роли пита-
тельных веществ и биологически активных пищевых соеди-
нений на состояние организма. Информация о генетических 
особенностях позволяет получить новые знания, направлен-
ные на лучшее понимание взаимодействий питательных ве-
ществ и генов с конечной целью разработки персонализиро-
ванных стратегий питания для оптимального здоровья и про-
филактики заболеваний у детей.

Цель: определить нутригенетические особенности у де-
тей с расстройством аутистического спектра (РАС). 

Материалы и методы. Проведён анализ пищевой перено-
симости на основании нутригенетического тестирования 32 
пациентов с РАС в возрасте 15–18 лет (средний возраст 16,2 ± 
1,2 года), прошедших процедуру полногеномного секвениро-
вания (ПГС). Изучался полиморфизм генов STAT6 (аллергия 
на молоко), HLADRB1*0301 (переносимость глютена), AMY1 
(переносимость крахмала), MCM6 (переносимость лактозы), 
C11ORF30/LRRC32 (пищевая аллергия). Также изучался ген 
FGF21, ответственный за влечение к сладкой пище.

Результаты. При ПГС патогенные варианты выявлены 
у 12 (38%) пациентов в следующих генах: KMT2A, FGFR3, 
CUX2, NSD1, PTEN, SHANK3, ANKPD11, ARID1, WDR26, 
PHF6, DDX3X, MECP2. При анализе нутригенетического те-
ста установлено, что нормальная переносимость глютена опре-
делялась у 27 (84%) детей, у остальных 5 детей был выявлен 
полиморфизм гена DRB1*0301. В 41% случаев была опреде-
лена предрасположенность к непереносимости молока (по-
лиморфизм гена STAT6), в 91% выявлена непереносимость 
крахмала (полиморфизм гена AMY1). Предрасположенность 
к непереносимости лактозы составила 84% (полиморфизм ге-
на MCM6). У 63% больных была выявлена предрасположен-
ность к пищевой аллергии. У 69% пациентов выявлена ге-
нетическая предрасположенность в употреблении сладких 
продуктов, в 99% случаев эти пациенты предпочитали упо-
треблять сладости. В 12% случаев было определено наличие 
предпочтения и в 19% отсутствие потребностей в употребле-
нии сладких продуктов. 

Заключение. При анализе нутригенетического статуса у 
детей с РАС выявлена предрасположенность к пищевой аллер-
гии, непереносимости лактозы, крахмала, молока и в меньшей 
степени глютена. Установлена взаимосвязь между употребле-
нием сладкой пищи и генетической предрасположенностью к 
сладкому. Определение нутригенетических особенностей при 
РАС у детей способствует разработке персонализированного 
подхода к составлению лечебных схем и оптимизации пита-
ния больных.

* * *
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Актуальность. Илеоколоноскопия (ИКС) является од-
ним из ключевых методов диагностики болезни Крона (БК), 
которая может поражать любой отдел желудочно-кишечного 
тракта. Однако визуализация проксимальных отделов тонкой 
кишки (ПОТК) с помощью ИКС затруднена, для этих целей 
была разработана видеокапсульная энтероскопия (ВКЭ). Она 
является малоинвазивным, но дорогостоящим методом диа-
гностики, в связи с чем её применение у детей ограничено и 
требует определения показаний к её проведению.

Цель: определить состояние проксимальных отделов тон-
кой кишки с помощью илеоколоноскопии у детей с БК для от-
бора пациентов на проведение ВКЭ.

Материалы и методы. Проанализировано 84 истории 
болезни детей с БК, находившихся на госпитализации, кото-
рым была проведена ВКЭ и ИКС. В зависимости от уровня 
поражения кишечника на ИКС больные были распределены 
на 4 группы: 1 — с изолированным поражением терминаль-
ного отдела подвздошной кишки (ТОПК), 2  — с изолирован-
ным поражением толстой кишки, 3 — при сочетании пораже-
ний ТОПК и толстой кишки, 4 — при отсутстви и патологии. 
Для прогнозирования поражения ПОТК провед ён расч ёт от-
ношения шансов (ОШ) и 95%  доверительного интервала (ДИ).

Результаты. Изменения ПОТК по данным ВКЭ были вы-
явлены у 56 (66,7%) больных. Среди всех провед ённых ИКС у 
21 (25%) пациента было обнаружено изолированное поражение 
ТОПК, у 4 (16%) — толстой кишки, у 23 (27,4%) — всех отде-
лов кишечника, а у 8 (9,5%) больных отмечалась эндоскопиче-
ская ремиссия. Полученные данные указывают на высокий риск 
обнаружения изменений в ПОТК при наличии изолированного 
поражения ТОПК (ОШ 3,6; 95% ДИ 1,1 –11,8 ; p = 0,029), а так-
же илеоколита (ОШ 4,2; 95% ДИ 1,3 –13,7 ; p = 0,014). Напро-
тив, отсутствие патологического процесса или локализация его 
только в толстой кишке уменьшает шанс выявления активно-
го воспаления в ПОТК в 0,2 (95% ДИ 0,1–0,6 ; p = 0,003) и 0,3 
(95% ДИ 0,1 –0,8 ; p = 0,010) раза соответственно.

Заключение. Наличие изменений в ТОПК у детей с БК 
может указывать на возможное поражение вышележащих от-
делов тонкой кишки и является показанием для проведения 
ВКЭ. Оценка объёма патологического поражения кишки яв-
ляется необходимым для назначения своевременной медика-
ментозной терапии, коррекции симптомов и уменьшения ри-
ска развития осложнений.

* * *
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Актуальность. Заболевания органов дыхания у детей еже-
годно занимают лидирующую позицию в структуре заболевае-
мости. По данным ВОЗ, на 2019 г. от пневмонии скончалось 
14% детей в возрасте до 5 лет, атипичное течение заболевания 
отмечается у 50% больных, госпитализированных в стационар.

Цель: определить особенности течения внебольничных 
пневмоний у детей. 

Материалы и методы. Проведён анализ 148 историй бо-
лезни детей, госпитализированных в стационар с сентября 
2023 г. по январь 2024 г. с диагнозом «Внебольничная пнев-
мония (ВП)».

Результаты. Значимых особенностей в половой струк-
туре заболеваемости детей ВП не выявлено. При этом 43% 
больных имели сопутствующие заболевания. Острое начало 
ВП было у 55% больных. Признаки дыхательной недостаточ-
ности 1–2 степени наблюдались у 50% респондентов, умерен-
ный интоксикационный синдром — у 20%, респираторный 
синдром беспокоил 100% детей. У 70% госпитализированных 
пациентов присутствовали признаки бронхообструктивного 
синдрома: сухие свистящие или дистанционные хрипы. Ох-
ват вакцинацией больных ВП составил лишь 70% детей, что 
связано с отказом родителей от проведения прививок детям и 
отсутствием вакцин в поликлиниках. Кроме того, у 83% боль-
ных ВП данные микробиологического анализа слизи с задней 
стенки глотки на аэробную и факультативно-анаэробную ми-
кробиоту были отрицательными, лишь у 53% детей биомар-
кёры воспалительного ответа были положительными (увели-
чение концентраций С-реактивного белка было выявлено в 
38% случаев, лейкоцитоз со сдвигом лейкоцитарной форму-
лы — в 15% случаев). 

Заключение. Современные особенности течения ВП у де-
тей характеризуются преобладание в клинической картине бо-
лезни бронхообструктивного и респираторного синдромов над 
интоксикационным синдромом и низкой активностью биомар-
кёров воспалительной реакции в большинстве случаев. Вы-
явлены негативные тенденции снижения охвата вакцинации 
детского населения, что способствует росту и распространён-
ности ВП, требующих усиления мер по проведению специфи-
ческой профилактики. 

* * *
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Актуальность. Первичная кишечная лимфангиоэкта-
зия — очень редкое генетическое заболевание, проявляю-
щееся гиперплазией лимфатических сосудов тонкой кишки, 
экссудацией лимфы в просвет кишечника. Характерно нали-
чие гипоальбуминемии, гипопротеинемии, отечного синдро-
ма, синдрома мальабсорбции. Диагноз верифицируется на ос-
новании данных биопсии кишечника и изменений лаборатор-
ных показателей. 

Описание клинического случая. Ребенок от I беременности 
(токсикоз в 1 триместре), I срочных родов. Масса тела при ро-
ждении 3800 г, длина тела 52 см. В 1 мес — При УЗИ органов 
брюшной полости в возрасте 1 мес  была выявлена гепатоме-
галия. В возрасте 8 мес. отмечено отчетливое вздутие живота.  
В лабораторных анализах: эритроциты — 5,21 × 1012/л 
(N < 4,9); лейкоциты — 4,6 ×109/л (N > 6,6); нейтрофилы — 
47,1 (N < 28); лимфоциты — 34,6 (N > 50); моноциты — 
11,2 (N:2-8). В возрасте 1 год: эритроциты — 5,42  × 1012/л; 
лейкоциты — 6,6  × 109/л; тромбоциты — 592  × 109/л (N < 494); 
нейтрофилы — 67; лимфоциты — 16,5; моноциты — 15; ани-
зоцитоз смешанного типа с преобладанием микроцитов, пой-
килоцитоз — мишеневидные эритроциты. При дополнитель-
ном проведении УЗИ были выявлены долихосигма, гипотонус 
толстой кишки. Исключена целиакия. Наблюдались отёки век, 
периорбитальный цианоз, значительное вздутие живота. При 
пальпации живот мягкий, безболезненный, край печени эла-
стичен, из-под реб ёрной дуги не выступает. Стул кашицеобраз-
ный, с зеленоватым оттенком, жирным блеском. Лаборатор-
но: гемоглобин — 92 г/л (N > 110); тромбоциты — 421 ×109/л; 
лейкоциты — 6,2 ×109/л; гипоальбуминемия до 17 г/л (N > 28); 
гипопротеинемия до 32 г/л (N > 56). Содержание кальпротек-
тина в крови: 267 мкг/г (N < 50). При проведении эзофагога-
стродуоденоскопия (ЭГДС) выявлена лимфангиоэктазия две-
надцатиперстной и тощей кишки. Получал диетотерапию, га-
стро- и гепатопротекторную терапию. В динамике лабораторно 
сохраняется гипоальбуминемия, гипопротеинемия. Содержа-
ние IgM в крови — 0 ,17 г/л; IgG — 0,0. Уровень кальпротекти-
на — 465 мкг/г. Получал инфузии пентаглобина в стационаре, 
по месту жительства терапия не проводилась. В связи с ухуд-
шением состояния госпитализирован в возрасте 1  год 6 мес. 
При колоноскопии: лимфангиоэктазия подвздошной кишки, 
илеит, распростран ённый колит. При анализе биопсии выяв-
лена лимфангиоэктазия двенадцатиперстной и тощей кишки. 
Больной получал заместительную терапию иммуноглобули-
нами, альбумином, ферментами, антибактериальную терапию 
с положительным эффектом.

В дальнейшем регулярно госпитализировался для прове-
дения инфузий.
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Последняя госпитализация в возрасте 8 лет 5 мес. При 
ЭГДС выявлены: антральный очаговый гастрит. Бульбит. Мел-
кие лимфангиоэктазии двенадцатиперстной кишки. При УЗИ 
органов брюшной полости: диффузные изменения печени и 
поджелудочной железы. Получал гепато- и гастропротектор-
ную, инфузионную терапию. На фоне лечения — выраженная 
положительная динамика. Нормализация уровня гемоглобина, 
альбумина, общего белка, IgG. Терапия была пролонгирована. 

Заключение. Демонстрация подобных наблюдений с уч ё-
том опыта успешного применения заместительной, инфузион-
ной и диетотерапии повышают вероятность ранней верифика-
ции диагноза и назначения своевременного лечения.

* * *
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Актуальность. Митохондриальная патология — группа 
наследственных заболеваний, вызванных дисфункцией ми-
тохондрий, ведущих к нарушениям энергетического обме-
на и поражению энергоёмких органов. Из-за полиморфизма 
симптоматики возникают трудности в постановке диагноза.

Описание клинического случая. Больной 16 лет c мито-
хондриальной патологией — носитель нуклеотидного вари-
анта в гене MSTO1. В возрасте 3,5 мес при эхокардиографии 
(ЭхоКГ) было выявлено открытое овальное окно. В возрас-
те 11 мес у больного отмечалась рвота без повышения темпе-
ратуры. При рентгенографии грудной клетки — выраженная 
кардиомегалия, пневмония. После перелёта больного для го-
спитализации в стационар состояние ухудшилось, появился 
гемипарез слева в связи с нарушением мозгового кровообра-
щения в бассейне средних мозговых артерий с двух сторон. 
При ЭхоКГ выявлена дилатация левых отделов сердца. За-
стойные явления в малом круге кровообращения по данным 
рентгенографии. В крови выявлен повышенный уровень лак-
тата. Обследован на частые мутации синдрома MELAS — не 
обнаружены. В возрасте 2 лет при ЭЭГ был выявлен очаг эпи-
лептиморфной активности в левой лобно-центрально-темен-
но-височной области. В возрасте 3 лет у больного был диагно-
стирован нефротический синдром. В связи с лактат-ацидозом, 
поражением сердца, перенес ённым инсультом, нефротиче-
ским синдромом проводился диагностический поиск этиоло-
гического фактора. Были исключены инфекционные, иммун-
ные заболевания, аминоацидопатии, органические ацидурии 
и дефекты митохондриального β-окисления липидов. В воз-
расте 7 лет больному был проведён сиквенс митохондриаль-
ного генома, обнаружены мутации: в гене NC_012920.1 (MT-
ND1): c.9101T  >C — 4216Т >C , в гене NC_012920.1 (MT-ND2): 

c.488А >G — 4917A >G. При полноэкзомном секвенировании 
— установлен патогенный вариант с.661G >T в гене MSTO1 в 
гетерозиготном состоянии с аутосомно-доминантным насле-
дованием. У матери были выявлены аналогичные мутации с 
незначительной трабекулярностью левого желудочка и у се-
стры с некомпактным миокардом. Отец здоров. Ребёнок на-
блюдается у кардиолога с диагнозом: кардиомиопатия неклас-
сифицируемая, повышенная трабекулярность миокарда левого 
желудочка; у невролога с постинсультной эпилепсией и дви-
гательными нарушениями в виде левостороннего гемипаре-
за, получает терапию, в том числе метаболическую, рекомен-
дованную при митохондриальной патологии, с положитель-
ной динамикой по клинической картине.

Заключение. Представленный клинический случай интере-
сен разнообразием клинических проявлений митохондриаль-
ной патологии в целом и в частности, связанных с мутациями 
в гене MSTO1 661G >1 в гетерозиготном варианте.

* * *
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Актуальность. Ростостимулирующая терапия девочек с 
синдромом Шерешевского–Тернера (СШТ) вызывает актив-
ный интерес у специалистов. Терапия рекомбинантным гор-
моном роста (рГР) была одобрена для лечения низкорослости 
у девочек с СШТ и активно применяется во всём мире, одна-
ко ответ на терапию значительно варьирует. Нет рекоменда-
ций относительно возраста инициации терапии рГР у боль-
ных с СШТ, поэтому необходим анализ динамики ростовых 
показателей во время ростостимулирующей терапии в зави-
симости от сроков её начала.

Цель: определить эффективность применения рГР у де-
вочек с СШТ.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз историй болезни 17 девочек с СШТ. Всем пациенткам с 
целью ростостимулирующей терапии был назначен рГР в рас-
чётной дозе 0,056 мг/кг в сутки ежедневно подкожно вечером. 
В качестве критериев эффективности терапии использовали 
динамику скорости роста и SDS роста.

Результаты. Среди 17 девочек с СШТ было выявлено 7 
(41,2%) больных с полной утратой Х-хромосомы (45X0) и 10 
(58,8%) пациенток с мозаичным вариантом. Средний возраст 
пациенток при постановке диагноза составил 8,7 ± 4,5 года, 
возраст старта терапии всей группы 10 ± 4 лет. Скорость ро-
ста до старта терапии в среднем равнялась 2,4 см/год, при этом 
костный возраст на момент начала лечения в среднем отставал 
от биологического на 4 года. К концу 1-го года терапии сред-
няя скорость роста пациенток увеличилась с 2,4 до 3,5 см в 
год (p = 0,04). На 2-м году лечения средняя скорость роста в 
общей группе составила 5,6 см в год, что превысило скорость 
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роста до начала терапии в 2 раза (р = 0,02). До начала лече-
ния средний показатель SDS роста в общей группе больных 
составил –2,69, через 24 мес данный показатель увеличил-
ся до –1,85 (р = 0,005), а разница между костным и биологи-
ческим возрастом сократилась до 2 лет. Таким образом, дли-
тельная ростостимулирующая терапия рГР у девочек с СШТ 
позволяет увеличить конечный рост пациенток сверх генети-
ческого потенциала.

Заключение. Ростостимулирующая терапия рГР у дево-
чек с СШТ в расчётных дозах 0,056 мг/кг в сутки значитель-
но увеличивает скорость роста и улучшает ростовые показа-
тели. Ранний старт лечения низкорослости рГР оказывает зна-
чимый эффект и способствует увеличению конечного роста 
больных сверх генетического потенциала.

* * *
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Актуальность. Вспомогательные репродуктивные тех-
нологии (ВРТ) являются современным методом лечения бес-
плодия, что привело к росту числа детей, зачатых с помощью 
данных методик. Однако всё ещё неясно, есть ли различия в 
показателях здоровья детей, зачатых естественным путём и с 
помощью ВРТ, на фоне их усовершенствования. 

Цель: определить особенности физического развития и 
течения неонатального периода у новорождённых, зачатых 
естественным путём и с помощью методик ВРТ, и выявить у 
них частоту патологических состояний и врождённых поро-
ков развития.

Материалы и методы. Проведён анализ медицинской до-
кументации 1156 детей, зачатых естественным путём и с по-
мощью ВРТ, в период с 2019 по 2023 г. включительно. Все де-
ти были распределены на 2 группы по 578 человек: 1-я — де-
ти, зачатые с помощью ВРТ; 2-я — дети, составившие группу 
контроля, зачатые естественным путём.

Результаты. Установлено, что сроки гестации в 1-й и 
2-й группах — 38,61 ± 1,9 и 38,51 ± 2,25 нед соответствен-
но — существенно не различались. Число недоношенных де-
тей в 1-й группе составило 5,3% (n = 31), во 2-й — 9,16% (n 
= 53). Средние показатели массы и длины тела при рождении 
у детей 1-й группы были равны 3212,25 ± 595,37 г и 51,68 ± 
3,38 см, у детей 2-й группы — 3179,36 ± 689,82 и 51,42 ± 3,84 
соответственно. У недоношенных детей 1-й группы отмеча-
лись ишемические изменения головного мозга в 83,87% слу-
чаев (n = 26), респираторный дистресс-синдром — в 9,67% 
(n = 3), анемия недоношенных — в 32,25% (n = 10), бронхо-
лёгочная дисплазия — в 6,45% (n = 2). У недоношенных детей 
2-й группы ишемические изменения головного мозга выявля-
лись в 66,03% (n = 35) случаев, респираторный дистресс -син-
дром — в 54,71% (n = 29), анемия недоношенных — в 43,39% 
(n = 23), бронхолёгочная дисплазия — в 13,20% (n = 7). Раз-

личия между группами значимы (p < 0,05) по ряду заболева-
ний. Частота врождённых пороков сердца у детей 1-й группы 
составила 8,8% (n = 31) и у детей 2-й группы 12,97% (n = 75) 
существенно различалась (p < 0,05). Частота врождённых по-
роков развития мочеполовой системы у детей 1-й и 2-й групп 
составила 4,32% (n = 25) и 4,84% (n = 28) и существенно не 
различалась (p > 0,05).

Заключение. Дети, зачатые с помощью ВРТ, имеют значи-
мые различия по сравнению с детьми группы контроля. При 
этом частота возникновения респираторного дистресс-син-
дрома, анемии недоношенных и врождённых пороков сердца 
меньше у детей, зачатых с помощью ВРТ.

* * *

НОВЫЙ ПОДХОД В ЛЕЧЕНИИ ПЕРВИЧНОЙ 
АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ У ДЕТЕЙ

Миронова А.Е.
Научный руководитель: доцент Ю.В. Науменко
ФГБОУ ВО «Донецкий государственный медицинский 
университет имени М. Горького» Минздрава России, 
Донецк, Россия

Ключевые слова: дети; витамин D; артериальная 
гипертензия; качество жизни 

Актуальность. В последние годы клинические испытания 
показали, что витамин D играет регулирующую роль в инги-
бировании активности ренин-ангиотензин-альдостероновой 
системы. В связи с тесной корреляцией между витамином D 
и артериальной гипертензией (АГ) терапия добавками вита-
мина D может стать новым подходом к лечению АГ.

Цель: улучшение качества жизни детей с первичной АГ 
путём совершенствования лечебно-реабилитационных меро-
приятий с помощью включения в терапию холекальциферола.

Материалы и методы. Обследовано 68 подростков с пер-
вичной лабильной АГ, которые были подразделены на груп-
пу воздействия (43 пациента) и группу сравнения (25 боль-
ных). Контрольную группу составили 42 условно здоровых 
сверстника. Определение уровня 25(OH)D в сыворотке крови 
осуществляли с помощью иммуноферментного анализа. Ком-
плексную оценку качества жизни (КЖ) детей с первичной ла-
бильной АГ проводили с помощью опросника.

Результаты. Установлены значимые различия содержания 
кальцидиола в сыворотке крови у подростков основной и кон-
трольной групп: дефицит 25(ОH)D — 38,2 ± 5,9 и 7,1 ± 4,0% 
соответственно (р < 0,001). У всех детей основной груп пы на-
блюдалось повышение артериального давления. При оценке 
КЖ детей с первичной АГ обнаружено, что у 31 (45,6 ± 6,0%) 
подростка показатель КЖ составил 31–66% (умеренно сни-
женное КЖ) и у 18 (26,5 ± 5,4%) выявлено значительное сни-
жение КЖ. Установленные закономерности явились основани-
ем для включения холекальциферола в комплекс лечения АГ. 
Препарат назначали по 1500 МЕ/сут в течение 3 мес, при со-
хранении низких показателей кальцидиола дозу витамина D 
увеличивали до 2000 МЕ/сут в течение ещё 3 мес. Значимая 
нормализация уровня кальцидиола в сыворотке крови через 
6 мес от начала лечения наблюдалась у всех пациентов груп-
пы воздействия, в то время как в группе сравнения — у 28,0 ± 
9,0% детей (p < 0,001). Улучшение КЖ наблюдалось у 95% де-
тей группы воздействия, что было значимо чаще, чем в груп-
пе сравнения, — 56% детей. Повышение артериального дав-
ления чаще наблюдалось у 68% пациентов группы сравнения.
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Заключение. Включение холекальциферола в комплекс-
ную терапию лечения первичной АГ доказало свою эффек-
тивность, улучшив КЖ у 95,3% подростков и нормализовав 
артериальное давление у всех пациентов.

* * *

КЛИНИКО-ЛАБОРАТОРНАЯ КАРТИНА ДЕБЮТА 
СИСТЕМНОЙ КРАСНОЙ ВОЛЧАНКИ У ДЕТЕЙ

Мочалова А.Д., Бондаренко Е.А.
Научный руководитель: Р.К. Раупо
ФГБОУ ВО «Санкт-Петербургский государственный 
педиатрический медицинский университет» Минздрава 
России, Санкт-Петербург, Россия

Ключевые слова: дети; системная красная волчанка; 
характеристика дебюта

Актуальность. Системная красная волчанка (СКВ) — ге-
терогенное, аутоиммунное заболевание, которое характеризу-
ется поражением многих органов и систем и непредсказуемым 
течением. Длительность постановки диагноза, тяжесть его те-
чения, выбор тактики лечения — ведущие факторы, влияю-
щие на исход заболевания.

Цель: определить клинико-лабораторную характеристи-
ку дебюта СКВ у детей.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз 158 карт стационарных больных (134 (86%) девочки и 24 
(14%) мальчика) с диагнозом СКВ, которым на момент по-
становки диагноза было до 17 лет. Пациенты проходили ле-
чение или получали консультации в клинике в течение 18 лет 
(c 01.06.2005 по 06.10.2023). Проанализированы клинико-ла-
бораторные показатели дебюта СКВ, активность заболева-
ния определяли по шкале SLEDAI 2К, которая состоит из 24 
параметров. 

Результаты. Средний возраст дебюта СКВ у обследо-
ванных больных — 12,4 ± 2,6 года. В среднем диагноз уста-
навливался через 8,2 ± 8,6 мес от начала клинических про-
явлений, лечение назначалось через 10,1 ± 8,2 мес. Самыми 
частыми клиническими проявлениями в дебюте СКВ были 
поражение кожи и слизистых оболочек — 82,3% (n = 130), 
суставной синдром — 73,4% (n = 116), лихорадка — 57,6% 
(n = 91). Другие поражения: центральной нервной системы 
— у 62 (39,2%), миокардит — у 17 (10,8%), поражения глаз 
— у 15 (8,6%). Гепатомегалия была обнаружена у 36 (22,8%) 
пациентов, спленомегалия — у 35 (22,4%). Среди серозитов 
часто встречались перикардит — у 26 (16,5%) и плеврит — у 
18 (11,4%). Люпус-нефрит был диагностирован у 50 (31,6%) 
пациентов. Среди гематологических нарушений самым ча-
стым была анемия — у 97 (61,4%). Тромбоцитопения отме-
чалась у 61 (38,6%) пациента, а лейкопения — у 62 (39,2%). 
Большинство больных были позитивны к антинуклеарному 
фактору (86,1%; n = 136). В 102 (64,6%) случаев обнаружен 
повышенный титр антител к ДНК, антитела к кардиолипину 
у 32 (20,3%). Гипокомплементемия выявлена у 51 (32,3%). 
При оценке уровня активности и течения патологического 
процесса по шкале SLEDAI 2К среднее значение составило 
16,6 ± 7,9 балла, что соответствует высокой степени актив-
ности заболевания.

Заключение. Наличие поражений кожи, суставов, ли-
хорадки в совокупности с гематологическими нарушения-
ми (анемия, лейкопения) у девочек подросткового возраста 
должно настораживать в отношении СКВ. Большинство де-

тей имеют высокую степень активности заболевания на мо-
мент дебюта.

* * *

СИНДРОМ MELAS У РЕБЁНКА ДЕСЯТИ ЛЕТ

Муленкова А.В.
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Ключевые слова: дети; митохондриальные болезни; 
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Актуальность. Синдром MELAS (митохондриальная эн-
цефаломиопатия с лактат-ацидозом и инсультоподобными при-
ступами) относится к редким митохондриальным болезням с 
выраженными клиническими и генетическими особенностя-
ми. Самой распространённой является мутация в гене MT-TL1. 
Частота встречаемости составляет 1 : 15 000. Характерно ран-
нее начало и прогредиентное течение. Ведущими неврологи-
ческими симптомами являются непереносимость физических 
нагрузок, мышечная слабость, снижение мышечного тонуса, 
судороги, мозжечковый синдром. Значимыми патоморфоло-
гическими признаками синдрома при биопсии мышц боль-
ных являются аномальные скопления митохондрий и рваные 
красные волокна.

Описание клинического случая. Пациент С. в возрасте 
10 лет поступил в отделение психоневрологии НМИЦ здо-
ровья детей с жалобами на мышечную слабость, наруше-
ния зрения, пароксизмы тонического напряжения, сниже-
ние памяти, низкую массу тела. Реб ёнок от 1-й беремен-
ности с угрозой прерывания, от преждевременных родов 
(32-я неделя) путём кесарева сечения. При рождении масса 
тела 1500 г, длина тела 47 см. Вскармливание искусствен-
ное с рождения. В возрасте 5 мес ребёнку была проведена 
пластика дефектов межжелудочковой и межпредсердной пе-
регородок. Анамнез болезни: болен с рождения, задержка 
моторного и физического развития. Состоял на учёте у не-
вролога с перинатальным ишемически-гипоксическим по-
ражением головного мозга. В отделении у больного выявле-
на характерная для синдрома мутация гена MT-TL1, постав-
лен на диспансерный учёт с диагнозом: Синдром MELAS. 
Назначены базисная противосудорожная терапия, метабо-
лические препараты. На 13-й день госпитализации у боль-
ного появились рвота, жидкий стул, гипертермия, в связи 
с чем был оформлен перевод в инфекционное отделение  
ДГКБ № 9 им. Г.Н. Сперанского. На фоне развившейся ки-
шечной инфекции у ребёнка появились жалобы на голов-
ную боль и нарушения зрения. При компьютерной томогра-
фии головного мозга выявлены значимые признаки ише-
мических изменений в кортико-субкортикальных отделах 
затылочной доли головного мозга. В крови — лактатаци-
доз. Ребёнок экстренно переведён в профильное отделение 
для лечения ишемического инсульта. 

Заключение. У представленного больного ишемический 
инсульт индуцирован острой кишечной инфекцией на фоне 
проводимой терапии, что указывает на прогрессирующее те-
чение синдрома MELAS. Это необходимо учитывать при опре-
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делении объёма лечения и профилактики ишемических нару-
шений у детей с MELAS-синдромом. 

* * *

ОСЛОЖНЕНИЯ ПОСЛЕОПЕРАЦИОННОГО 
ПЕРИОДА БОЛЕЗНИ ГИРШПРУНГА

Мурадова Н. Намиг кызы
Научные руководители: профессор  
А.И. Аминова, доцент Б.О. Мацукатова 
ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный 
медицинский университет имени И.М. Сеченова» 
Минздрава России (Сеченовский университет), Москва, 
Россия 

Ключевые слова: дети; болезнь Гиршпрунга; 
послеоперационное лечение; осложнения

Актуальность. Болезнь Гиршпрунга (БГ; синоним: аган-
глиоз) — аномалия развития толстой кишки врождённой этио-
логии, приводящая к нарушению иннервации фрагмента киш-
ки (врождённый аганглиоз), которая проявляется упорными за-
порами. У новорождённых клиническая картина БГ связана 
с протяжённостью и высотой расположения (по отношению 
к анальному отверстию) зоны аганглиоза. Чем протяжённее 
зона аганглиоза и чем выше она расположена, тем острее и  
ярче проявляются симптомы БГ. БГ проявляется 1 раз на  
5000 рождений и имеет общее мужское преобладание 4 : 1. 

Цель: определить характер послеоперационных осложне-
ний после хирургического лечения БГ у детей. 

Материалы и методы. Было проанализировано 164 вы-
писки из историй болезней пациентов с БГ (117 мальчиков и 
47 девочек).

Результаты. Ранние осложнения после оперативного ле-
чения БГ наблюдались в 46% случаев: Гиршпрунг-ассоции-
рованный энтероколит (HAEC) — 25% случаев; аганглиоз — 
58%; нарушения функционирования илеостомы в послеопера-
ционный период — 9%; наличие повторных операций после 1 
операции при ранних осложнениях — 36%. Среди поздних ос-
ложнения выявлены: дисфункция стомы — 6% случаев; сви-
щевые ходы — 22,7%; воспаление (колиты, парапроктиты) — 
5%; ахалазия внутреннего анального сфинктера — 6,7%; сте-
ноз анастомоза — 8%; аганглиоз остаточный — 31%; запоры, 
отсутствие стула — 17%; недержание кала — 14% случаев. 
Среди отдалённых осложнений отмечены: HAEC — 23% слу-
чаев; наличие каломазания/энкопрез — 25,5%; наличие свище-
вых ходов — 10%; наличие проктитов/парапроктитов и дру-
гих гнойных затёков — 5,7%.

Заключение. БГ является тяжёлой врождённой патологией,  
однако пациенты могут излечиваться и поддерживать хорошее 
качество жизни с помощью хирургического лечения, т. к. оно 
имеет хорошие результаты, хотя имеется риск развития после-
операционных осложнений.

* * *

ОТ АТОПИЧЕСКОГО ДЕРМАТИТА  
ДО БРОНХИАЛЬНОЙ АСТМЫ 

Огай Т.А., Лебедев А.И.
Научные руководители: профессор  
Г.И. Смирнова, профессор А.А. Корсунский 
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Россия
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Актуальность. Атопический дерматит (АтД) является са-
мым частым и ранним проявлением аллергии у детей.

Описание клинического случая. Девочка, 10 мес, ребёнок 
от 1-й беременности, протекавшей на фоне токсикоза в 1-й 
половине и хламидиоза — во 2-й. Роды патологические на  
39-й неделе. При рождении масса тела 2720 г, длина тела 48 
см, оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. Наследственность отя-
гощена — у отца АтД. У девочки в возрасте 2 мес после пе-
ревода на искусственное вскармливание выявлены первые 
проявления АтД. Лечение без эффекта. В возрасте 3 мес поя-
вились микровезикулы, мокнутье, на коже туловища и конеч-
ностей распространённая сыпь, зуд, следы расчёсов. Лечение 
аллерголога с незначительным улучшением. Ухудшение по-
сле антибиотикотерапии. Госпитализирована в Детскую кли-
ническую больницу № 9 им. Г.Н. Сперанского. При осмотре 
на коже лица, туловища, конечностей пятнисто-папулёзная 
сыпь на эритематозном фоне, микровезикулы, мокнутье, рас-
чёсы, сухость кожи и шелушение, зуд. В крови уровень общего 
IgE — 200 МЕ/мл, специфические IgE — коровье молоко +3, 
козье молоко +2, куриное яйцо +3, шерсть кошки +3, клещ до-
машней пыли +2. Поставлен диагноз: АтД, младенческая ста-
дия, экссудативная форма, тяжёлое течение, пищевая, эпидер-
мальная, бытовая аллергия, нарушение микробиоты кишечни-
ка. Назначено лечение: смесь «Неокейт LCP», «Цетиризин», 
«Линекс для детей», ванны с гелем CuZn, кремы «Элоком», 
«Элидел», «Атодерм». Выписана под наблюдение педиатра 
и аллерголога с рекомендациями: строгая элиминационная  
диета, гипоаллергенный режим, ванны с гелем CuZn, пита-
тельный крем «Атодерм». Рекомендации выполнялись не в 
полном объёме: дома коллекторы пыли, кошка, нарушения ди-
еты. У больной в возрасте 2 лет 6 мес на фоне острой респи-
раторной вирусной инфекции развился первый приступ брон-
хиальной астмы. В стационаре проведено аллергологическое 
обследование: уровень общего IgE — 400 МЕ/мл, специфиче-
ские IgE — коровье молоко +2, куриное яйцо +2, пыльца бе-
резы +3, лещины +2, шерсть кошки +4, клещ домашней пыли 
+3. Учитывая проявления АтД с 2 мес, наследственную отя-
гощённость, данные обследования, поставлен диагноз: брон-
хиальная астма, приступный период, АтД, ремиссия, полива-
лентная аллергия.

Заключение. Представленный случай демонстрирует вза-
имосвязь атопических заболеваний с наследственной предрас-
положенностью. Для снижения риска обострений необходимо 
строгого соблюдать элиминационные мероприятия и контро-
лировать влияние факторов окружающей среды.

* * *
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МОЖНО ЛИ ПАЦИЕНТАМ С САХАРНЫМ 
ДИАБЕТОМ ПРИНИМАТЬ СИРОПЫ  
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Актуальность. Выбор лекарственных препаратов для 
лечения интеркуррентных заболеваний при сахарном диабе-
те ограничен: сахаросодержащие лекарства повышают гли-
кемию (необходимы действия по её снижению), а некоторые 
«без сахара» могут содержать вещества, ложно распознавае-
мые глюкометром вместо глюкозы (ошибка в определении гли-
кемии = ошибочные действия пациента). Для глюкометров до-
казано отсутствие интерференции ибупрофена и парацетамо-
ла, но не изучены бронхолитики и вспомогательные вещества.

Цель: определить, как сиропы антипиретиков и бронхо-
литиков влияют на точность работы глюкометра.

Материалы и методы. Глюкометр «Контур Плюс Уан», 
тест-полоски и контрольные растворы (КР) «L» и «H» (кон-
центрация глюкозы 2,0–2,7 и 18,0–23,4 ммоль/л) к нему; об-
разцы сиропов антипиретиков без сахара ибупрофен, нурофен 
и сахаросодержащий парацетамол; растворов и сиропов «без 
сахара» бронхолитиков бромгексин и лазолван. Все сиропы, 
кроме бромгексина, содержат глицерол.

Результаты. Смешивание КР с сиропами антипиретиков 
приводило к завышению результата (Me (min–max)) незави-
симо от наличия сахарозы в сиропе: ибупрофен — 3,4 (2,9–
3,7) и 27,3 (25,1–28,8) ммоль/л; нурофен — 3,2 (3,1–3,3) и 26,4 
(25,3–26,6) ммоль/л; парацетамол — 5,5 (4,1–8,5) и 25,6 (24,9–
26,8) ммоль/л для КР «L» и «H» соответственно.

Смешивание КР с раствором и сиропом бромгексина при-
водило к одинаковому пограничному завышению результа-
та: раствор — 2,7 (2,7–2,8) и 23,2 (22,7–23,8) ммоль/л; си-
роп — 2,7 (2,6–2,8) и 23,2 (23,0–23,4) ммоль/л (вероятна ин-
терференция бромгексина, а не вспомогательных веществ). 
Смешивание КР с раствором лазолвана не искажало резуль-
тат: раствор — 1,9 (1,6–2,1) и 20,6 (19,4–20,9) ммоль/л; а с си-
ропом — повышало 2,6 (2,4–2,7) и 23,4 (22,7–25,5) ммоль/л.

Заключение. Применение антипиретиков и муколитиков в 
форме сиропа нежелательно у пациентов с сахарным диабетом 
(даже если сироп не содержит глюкозы и сахарозы), т. к. вхо-
дящие в состав сиропа вещества (глицерол) могут ложно за-
вышать значения гликемии, определяемые глюкометром. Ис-
пользование растворов более безопасно.

* * *
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Актуальность. Вскармливание недоношенных детей 
адаптированной молочной смесью по сравнению с грудным 
молоком (ГМ) повышает риск формирования некротическо-
го энтероколита (НЭК). В условиях отсутствия донорского 
ГМ стандартный режим энтерального питания (ЭП) включа-
ет в себя достаточно большой объём адаптированной молоч-
ной смеси. Есть предположение, что ЭП исключительно ма-
теринским молоком без дотации смеси на 1-й неделе жизни 
будет способствовать профилактике НЭК, не оказывая нега-
тивного влияния на параметры роста. 

Цель: определить параметры роста недоношенных ново-
рождённых детей при ЭП исключительно грудным (материн-
ским) молоком на 1-й неделе жизни по сравнению со стан-
дартным режимом вскармливания. 

Материал и методы. Пилотное исследование, включав-
шее 56 новорождённых гестационного возраста < 33 нед, без 
пороков развития, которые при поступлении в отделение ре-
анимации и интенсивной терапии новорождённых были ран-
домизированы в 1-й час жизни: группа вмешательства (n = 27) 
получала ЭП только ГМ в первые 7 дней жизни. При недоста-
точном объёме ГМ нутритивные потребности покрывались па-
рентеральным питанием (ПП). Контрольная группа (n = 29) 
получала ГМ + адаптированную молочную смесь при недо-
статке ГМ. Всем новорождённым проводилось ПП по едино-
му протоколу. Оценивали параметры роста («Intergrowth-21») 
при рождении и в 34 нед постконцептуального возраста (ПКВ), 
длительность ПП, частоту НЭК и летальных исходов. 

Результаты. Группы были сравнимы по гестационному 
возрасту, антропометрическим данным при рождении и спосо-
бу родоразрешения. При сравнении параметров роста в 34 нед 
ПКВ значимых различий не выявлено, разность перценти-
лей в 34 нед ПКВ и при рождении составила: Δ% массы тела  
Me = –18,6 (Q1; Q3 –34,0; –8,6) vs Ме = –14,8 (–28,5 -2,35), p = 
0,3; Δ% окружности головы Me = –28,5 (–51,8; –0,3) vs Ме = 
–4,1 (–36,9; –10,2), p = 0,17, в группе вмешательства vs кон-
троль. Длительность ПП была выше в группе вмешательства 
(Me = 11 vs 10 сут в группе контроля; р = 0,015). В группе кон-
трольной отмечено 5 случаев НЭК и 4/29 летальных исхода vs 
0/27 случаев в группе ГМ (p = 0,052; p = 0,11). 

Заключение. Вскармливание недоношенных новорождён-
ных исключительно ГМ в раннем неонатальном периоде не 
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оказывает негативного влияния на параметры постнатально-
го роста новорождённых по сравнению со стандартным режи-
мом вскармливания (дотация смеси при недостаточном объёме 
молока). Исключительно ГМ, по-видимому, оказывает профи-
лактическое влияние в отношении НЭК, несмотря на увели-
чение длительности ПП. 

* * *
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Актуальность. Недоношенные новорождённые относят-
ся к уязвимой когорте детей по развитию респираторного дис-
тресс-синдрома недоношенных (РДСН), вследствие количествен-
ного дефицита сурфактанта. Для купирования симптомов ды-
хательной недостаточности у таких пациентов используется 
эндотрахеальное введение сурфактанта. Однако перинатальное 
инфицирование способно поражать лёгочную ткань и утяжелять 
течение РДСН у недоношенных, снижая эффективность лечения.

Описание клинического случая. Мальчик М., от 3 -й бере-
менности, 2 -х оперативных родов на 33 -й неделе гестации от 
матери с отягощённым соматическим анамнезом (хрониче-
ский бронхит с обострением в  III триместре). Масса тела при 
рождении 1910 г, длина тела — 44 см. Оценка по шкале Ап-
гар 5/6/7/7, по шкале Даунса 6 баллов. Соответствовал геста-
ционному возрасту по шкалам Intergroth 21 th. Тяжёлое тече-
ние респираторных расстройств обусловило проведение ре-
спираторной поддержки в виде спонтанного дыхания под 
положительным давлением (СРАР). После введения сурфак-
танта в родильном зале в дозе 189 мг/кг был переведён в от-
делении реанимации и интенсивной терапии (ОРИТ). На  2-е 
сутки больной был интубирован и переведён на аппаратную 
вентиляцию в триггерном режиме (пиковое давление вдо-
ха 21 см вод. ст., фракция кислорода 0,35). При рентгеногра-
фии выявлено усиление л ёгочного рисунка за счёт интерсти-
циальных теней диффузного характера. Уровень С-реактив-
ного белка (СРБ) в крови на 2 -е сутки жизни с нарастанием 
(6,3 мг/л→20,2 мг/л). Изменения на рентгенограмме и отри-
цательная динамика маркеров воспаления обусловили поста-
новку диагноза: врожд ённая пневмония. В крови обнаружена 
ДНК Candida albicans, выявленная также в родовых путях у 
матери. Начата противогрибковая терапия флуконазолом. За 
время нахождения в стационаре ребенок получал также ан-
тибактериальную, инфузионную, гемостатическую терапию. 
Проведена профилактика апноэ недоношенных. Питание ча-
стично парентеральное. Лабораторные маркеры воспаления на 
фоне проведенной терапии с улучшением: нормализация чис-
ла лейкоцитов, СРБ 2,3 мг/л с снижением. Экстубирован на 7 
сутки жизни, отлучен от респиратоной поддержки на 8 -е сут-
ки жизни, кислородозависимость 10 сут . На 11 -е сутки жиз-
ни переведён в отделение патологии недоношенных. Объ ёмы 

энтерального питания с постепенным расширением, полное 
энтеральное питание с 18 -х суток жизни. При нейросоногра-
фии на 12 -е сутки жизни имелись признаки гипоксически-и-
шемических повреждений головного мозга 1 –2 степени. Вы-
писан домой на 28 -е сутки жизни.

Заключение. Представленный случай свидетельствует о 
значимости расширения диагностического поиска для выяв-
ления пневмонии, при отсутствии положительной динамики 
состояния пациентов с РДСН после введения сурфактанта.

* * *

ОПЫТ ПРИМЕНЕНИЯ СОМАТОТРОПИНА  
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Актуальность. В структуре генетически-обусловленных 
вариантов ожирения синдром Прадера–Вилли (СПВ) занима-
ет лидирующую позицию. Применение рекомбинантного гор-
мона роста (р-ГР) у больных СПВ является важным компо-
нентом лечения и реабилитации. 

Описание клинического случая. Пациент Л., 3 года, от 
4-й беременности в 36 лет, 3-х родов. При рождении в сро-
ке 38,5 нед с массой тела при рождении 2810 г, длиной тела 
52 см. Со слов матери, сразу не закричал, сосал вяло, отмеча-
лась мышечная гипотония, гипорефлексия, крипторхизм. На 
4-й день жизни вялость усилилась, снизилась реакции на ос-
мотр, глаза не открывал, отказался от груди. Описаны особен-
ности: долихоцефалическая форма головы, клювовидный нос, 
широкий язык, массивные дёсны, умеренный акроцианоз ки-
стей и стоп, гипоплазия мошонки, двусторонний крипторхизм. 
За 1-й месяц набрал 715 г (3545 г), вырос на 5 см (57 см). По 
данным ультразвукового исследования в 1 мес яички не ви-
зуализировались, наследственные болезни обмена были ис-
ключены. В возрасте 5 мес выявлены молекулярно-генетиче-
ские изменения, характерные для синдрома Прадера–Вилли 
(отсутствие неметилированного аллеля промоторной области 
гена SNRPN). При осмотре эндокринологом в 8 мес: SDS ро-
ста –0,51, SDS ИМТ –1,31. Был констатирован синдром Пра-
дера–Вилли (МКБ-10; Q87.1) в сочетании с изменениями в ми-
тохондриальной ДНК и двусторонний крипторхизм (паховая 
форма). Была рекомендована и стартовала с 10 мес терапия 
соматотропином 0,35 мг/сут в сочетании с курсовым приме-
нением хорионического гонадотропина человека 500 ЕД вну-
тримышечно 1 раза в неделю N10. Через год лечения сомато-
тропином пациент в возрасте 1 год 10 мес: SDS роста +0,69, 
SDS индекса массы тела +0,87. Реакция на осмотр адекватная, 
эмоции богатые, слова коверкает, но старается произносить. 
Двигательная активность достаточная, мышечный тонус слег-
ка снижен, ходит активно, но группируется медленно, поэтому 
склонен к падениям. Мошонка гипоплазирована, двусторон-
ний крипторхизм. Лабораторно отмечалось повышение уров-
ня соматомедина (инсулиноподобного фактора роста 1 типа) 
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в динамике от отрицательных значений SDS ИФР-1 при пер-
вом обращении (–3,77) до резко положительных (+3,5, +1,98, 
+1,8) на фоне терапии. Рентгеновский костный возраст соот-
ветствовал паспортному. 

Заключение. Терапия соматотропином с 1-го года жизни 
пациента обеспечила соответствие антропометрии и костного 
возраста возрастным нормам и уменьшила мышечную гипо-
тонию, что позволило скомпенсировать основные проявления 
синдрома и начать социальную адаптацию пациента. Адекват-
ное наблюдение и продолжение лечения позволит в дальней-
шем избежать прогрессирования заболевания, улучшить фи-
зическое и половое развитие, профилактировать ожирение, со-
хранить полноценную респираторную функцию. 

* * *

НЕФРОПАТИЯ ПРИ СИНДРОМЕ  
НОГТЯ-НАДКОЛЕННИКА

Пилясова А.Д., Хохлова А.П., Александрова Д.М., 
Зяблова И.Ю.
Научный руководитель: доцент Е.А. Саркисян
ФГАОУ ВО «Российский национальный 
исследовательский медицинский университет имени  
Н.И. Пирогова» Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай; дети; синдром 
ногтя-надколенника; костно-мышечные аномалии; 
нефропатия

Актуальность. Синдром ногтя-надколенника встречает-
ся в 2 случаях на 100 000 новорождённых, на мутации de novo 
приходится около 12,5% случаев. В результате развивается по-
доцитопатия с изолированным нефротическим синдромом. 

Описание клинического случая. Девочка М. от 5-й бере-
менности, 5-х родов на 41-й неделе гестации. Масса тела при 
рождении 3210 г, длина тела 45 см, оценка по шкале Aпгар 
6/7 баллов. Состояние при рождении тяжёлое, обусловлено 
дыхательными расстройствами, синдромом угнетения цен-
тральной нервной системы, нарастающими признаками ин-
фекционного токсикоза. Девочка нуждалась в проведении ре-
анимационных мероприятий в родильном зале. При общем 
осмотре выявлены стигмы дизэмбриогенеза (анонихии ука-
зательных пальцев обеих кистей, брахидактилия пальцев ки-
стей), гипертермия, гемодинамические нарушения, требую-
щие назначения допамина. Была диагностирована внутриу-
тробная пневмония, проводилась антибактериальная терапия. 

На 3-и сутки жизни для выявления синдромальной пато-
логии и дальнейшего лечения девочка в тяжёлом состоянии 
переведена в многопрофильную детскую больницу.

По данным комплексного обследования выявлено повы-
шение периферического сопротивления сосудов почек. Для 
оценки ортопедической морфологии была проведена рентгено-
графия правой кисти, на которой выявлены гипоплазия I пяст-
ной кости, отсутствие дистальных фаланг I–II пальцев. На 4-е 
сутки жизни лабораторно выявлены: нейтрофильный лейко-
цитоз (16 × 109/л), снижение уровня общего белка (52 г/л), ги-
поальбуминемия (28 г/л). В анализе мочи: выраженная проте-
инурия (3 г/л), лейкоцитурия (153,30 кл/мкл). 

Учитывая наличие стигм дизэмбриогенеза и изменений в 
анализе мочи, характерных для нефротического синдрома, де-
вочка была консультирована генетиком. Проведены цитогене-
тическое и молекулярно-генетическое обследования: карио тип 
46XX, выявлена мутация в гене LMX1B (c.819+1G>A), под-

тверждающая наличие у девочки синдрома ногтя-надколен-
ника. В дальнейшем требуется проведение диагностической 
биопсии почек для определения участия иммунных компонен-
тов в поражении почек и выбора тактики лечения. 

Заключение. Наличие у новорождённого ребёнка анома-
лий конечностей в сочетании с нефротическим синдромом 
должно подтолкнуть клиницистов к поиску возможной гене-
тической аномалии. Поздняя диагностика и отсутствие сво-
евременно начатого симптоматического лечения может при-
вести к формированию терминальной стадии почечной недо-
статочности. 

* * *

АНАЛИЗ СОСТОЯНИЯ ЗДОРОВЬЯ 
ОБУЧАЮЩИХСЯ СТАРШЕЙ ШКОЛЫ  
В УСЛОВИЯХ ЦИФРОВИЗАЦИИ ОБРАЗОВАНИЯ

Платонов О.В. 
Научный руководитель:  
профессор Е.Д. Лапонова 
ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный 
медицинский университет имени И.М. Сеченова» 
Минздрава России (Сеченовский университет), Москва, 
Россия 

Ключевые слова: обучающиеся; состояние здоровья; 
цифровизация образования; школьно-обусловленные 
болезни

Актуальность. Цифровизация современного общества 
проявляется в том числе в активном внедрении в образова-
тельные организации электронных средств обучения. Освое-
ние учебной программы с использованием информационных 
технологий предусмотрено уже с первых лет обучения, несмо-
тря на то что чрезмерное использование электронных средств 
является фактором риска для гармоничного роста, развития и 
формирования здоровья детей за счёт интенсификации интел-
лектуальной деятельности обучающихся, а также увеличения 
зрительной нагрузки и нагрузки на опорно-двигательный ап-
парат за счёт поддержания вынужденной рабочей позы. Учи-
тывая раннее время начала воздействия этих факторов, у мно-
гих обучающихся к моменту перехода в старшую школу раз-
виваются различные формы патологии.

Цель: определить состояния здоровья обучающихся стар-
ших классов по данным выкопировок из медицинских карт.

Материалы и методы. Проводилась выкопировка данных 
из медицинских карт обучающихся медицинского предунивер-
сария. Общее количество изученных медицинских карт — 327.

Результаты. У большинства обучающихся установле-
на  2-я группа здоровья (63%), к  1-й группе здоровья были от-
несены 17,1% школьников, к  3-й группе — 19,9%. Ведущи-
ми нарушениями здоровья обучающихся являются заболева-
ния зрительной системы — 193 (39,7%) случаев заболеваний, 
опорно-двигательного аппарата или соединительной ткани — 
177 (36,4%), системы кровообращения — 36 (7,4%), заболева-
ния органов пищеварения и нервной системы — по 29 (6%), 
дыхательной системы — 22 (4,5%).

Самыми распространёнными функциональными наруше-
ниями являются миопия различной степени тяжести (код по 
МКБ-11 9D00.0) — 138 случаев (28,4% от общего числа забо-
леваний и 71,5% от заболеваний зрительной системы), плоская 
стопа (LB98.1) и нестабильность позвоночника (FB10) — по 
48 случаев (9,9% и 27,1% от болезней опорно-двигательного 
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аппарата или соединительной ткани), и сколиоз (FA70.1) — 
27 случаев (5,6% от общего числа заболеваний и 15,3% от бо-
л езней опорно-двигательного аппарата).

Заключение. К моменту начала обучения в старшей школе 
у значительного числа школьников основную долю в структу-
ре функциональных отклонений занимают заболевания зри-
тельной системы и опорно-двигательного аппарата. Одним 
из ведущих факторов риска возникновения подобных нару-
шений в состоянии здоровья детей является нерациональная 
организация учебной работы, в том числе с электронными 
средствами обучения.

* * *

СИНДРОМ БЕКВИТА–ВИДЕМАНА В ПРАКТИКЕ 
ПЕДИАТРА

Погосян А.С.
Научный руководитель: доцент О.И. Гуменюк
ФГБОУ ВО «Саратовский государственный медицинский 
университет имени В.И. Разумовского» Минздрава 
России, Саратов, Россия 

Ключевые слова: клинический случай; дети; синдром 
Беквита–Видемана; макросомия; макроглоссия; 
диагностика

Актуальность. Синдром Беквита–Видемана (СБВ) — ге-
нетически гетерогенный синдром, характеризующееся триа-
дой признаков — омфалоцеле, макроглоссией и макросомией.  
При синдроме Беквита–Видемана происходит нарушение ро-
ста и развития с высоким риском канцерогенеза в детском воз-
расте, что предполагает регулярное диспансерное наблюде-
ние за пациентами. 

Описание клинического случая. Мальчик, 3 мес, родился 
от 2 -й беременности, наступившей после процедуры эк стра-
корпорального оплодотворения,  1-х самостоятельных родов. 
При рождении выявлена гемигипертрофия, нефромегалия сле-
ва. При осмотре также обращает на себя внимание макроглос-
сия, высокое акровидное небо, снижение мышечного тонуса 
передней брюшной стенки, гемангиома кожи левого века и за-
тылка. Фенотип: низко расположенные ушные раковины, с го-
ризонтальными бороздками на мочках ушей, монголоидный 
разрез глаз, глазной гипертелоризм, седловидная переносица, 
гипоплазия губ. При УЗИ внутренних органов диагностирова-
но: диффузное увеличение поджелудочной железы, неполное 
удвоение левой почки; при рентгенографии органов грудной 
клетки — тимомегалия 2 степени. Реб ёнок был консультиро-
ван генетиком, проведено молекулярно-генетическое обсле-
дование, выявившее нарушение метилирования IGF2/H19 и 
KvLQT(LIT1) в центре 11 хромосомы, что характерно для  СБВ.

Заключение. Представленный клинический случай де-
монстрируют специфические клинические проявления, ха-
рактерные для  СБВ. В практике педиатра необходим междис-
циплинарный подход для дифференциальной диагностики за-
болеваний, в том числе с орфанным статусом. Необходимо 
дальнейшее молекулярно-генетическое обследование семьи 
для установления статуса мутации (унаследованная или de 
novo) и прогнозирования рождения детей в семье.

* * *

ВЛИЯЕТ ЛИ ВОЗРАСТ РОДИТЕЛЕЙ  
НА РОЖДЕНИЕ ДЕТЕЙ С СИНДРОМОМ ДАУНА?

Полторак Т.О.
Научные руководители: профессор  
О.К. Ботвиньев, доцент Н.Г. Звонкова 
ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный 
медицинский университет имени И.М. Сеченова» 
Минздрава России (Сеченовский университет), Москва, 
Россия

Ключевые слова: дети; синдром Дауна; возраст 
родителей; сезонность зачатия 

Актуальность. Синдром Дауна (СД) — одна из самых 
распространённых наследственных аномалий, обусловленная 
трисомией 21 хромосомы. Известно, что риск рождения ре-
бёнка с СД зависит от возраста матери, для женщины он уве-
личивается с 35 лет, а к 39 г. составляет 1% (гипотеза об «из-
нашиваемости» организма матери). Однако до сих пор не яс-
но, какие факторы, кроме возраста матери, могут повлиять на 
вероятность рождения больного ребёнка. 

Цель: определить влияние возраста родителей и сезона за-
чатия на рождение детей с СД и установить распространён-
ность пороков развития при СД.

Материалы и методы. В ретроспективное сравнитель-
ное исследование включено 526 детей с СД (257 девочек и 
269 мальчиков); группу сравнения составили 653 здоровых 
ребёнка (310 девочек и 343 мальчика). Данные получены из 
документации медицинских учреждений г. Москвы за 1970–
2020 гг. Для сравнения двух независимых групп использова-
ли t-критерий Стьюдента, для сравнения категориальных дан-
ных использовали таблицы сопряжённости.

Результаты. Возраст родителей детей колебался от 15 
до 50 лет. Средний возраст мам здоровых детей и детей с СД 
составил 27,38 ± 6,77 и 31,78 ± 8,15 года (p = 0,003), сред-
ний возраст отцов — 28,14 ± 8,11 и 35,04 ± 9,08 года соответ-
ственно (p < 0,001). Средний возраст мам здоровых детей и 
детей с СД, рождённых в различные сезоны года, составил: 
весна — 26,24 ± 6,55 и 31,57 ± 7,49 года (p < 0,001); лето — 
26,12 ± 6,17 и 31,16 ± 7,79 (p < 0,001); осень — 27,42 ± 6,94 и 
30,75 ± 7,82 (p = 0,028); зима — 26,04 ± 6,29 и 32,42 ± 8,33 (p 
< 0,001) соответственно. Средний возраст пап здоровых де-
тей и детей с СД, рождённых в различные сезоны года, соста-
вил: весна — 29,38 ± 7,51 и 33,98 ± 8,19 года (p = 0,007); ле-
то — 30,04 ± 8,78 и 33,97 ± 8,18 (p = 0,033); осень — 29,79 ± 
7,29 и 33,55 ± 7,02 (p = 0,016); зима — 29,46 ± 7,36 и 33,57 ± 
7,05 соответственно (p = 0,005). У детей с СД часто встреча-
лись пороки развития органов кровообращения (65,67%), же-
лудочно-кишечного тракта (23,5%), почек и мочевыделитель-
ной системы (4,15%) и другие (6,68%).

Заключение. Установлено, что не только возраст мам, но 
и возраст отцов играет большую роль в зачатии и рождении 
детей с СД. Время зачатия не влияет на риск рождения де-
тей с СД. 

* * *
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Актуальность. В структуре вирусных энцефалитов часто-
та встречаемости гриппозных менее 2%, однако частота невро-
логических осложнений достигает 60%, а летальность — 25% 
случаев. Учитывая трудности в выявлении этиологии пораже-
ния ЦНС, а также высокую вероятность неблагоприятного ис-
хода, актуальным является поиск новых моделей прогнозиро-
вания осложнений.

Описание клинического случая. Ребёнок С., 14 лет, посту-
пил в отделение интенсивной терапии (ОИТ) на  6-е сутки за-
болевания в тяжелом состоянии. Заболевание началось с ката-
ральных симптомов, фебрильной лихорадки. В день госпита-
лизации состояние ухудшилось: появилась рвота, нарушения 
сознания. При госпитализации тест на обнаружение антигена 
вируса гриппа А — положительный. Превалировала невроло-
гическая симптоматика: сопор, генерализованные клонические 
судороги. При объективном осмотре выявлены отклонения: ко-
жа бледная, холодная; видимые слизистые сухие; тахикардия. 
В клиническом анализе крови лейкоциты 7,6 Г/л с нейтрофиль-
ным сдвигом до 90%. Изменения биохимического анализа кро-
ви — уровни АЛТ 243 Е Д/л, АСТ 348 Е Д/л, креатинин 120 мк-
моль/л. В клиническом анализе ликвора, мочи, коагулограмме 
патологических изменений не обнаружено. Назначена старто-
вая терапия: осельтамивир, ацикловир, меропенем, инфузия 
кристаллоидов в объеме 75% от физиологической потребно-
сти, диазепам. По данным бактериологического посева из кро-
ви, зева и глаз выделен Staphylococcus aureus 105. При вирусо-
логическом анализе мазков из зева и в ликворе выделена РНК 
вируса гриппа А. В течение 10 ч  состояние больного ухудши-
лось — наросла неврологическая симптоматика, дыхательная 
недостаточность, гемодинамические расстройства. В 1-е сут-
ки в  отделении интенсивной терапии применена авторская мо-
дель прогнозирования риска неврологических осложнений (Р) 
при вирусных поражениях ЦНС: 

Р = 1/(1+(2,718) ×(3,66  – 0,14Х1 – 0,49Х2  – 0,08Х3  + 
0,03Х4)), где  Х1 — день заболевания на момент госпита-
лизации,  Х2 — балл шкалы рSOFA,  Х3 — лейкоциты (Г/л), 
 Х4 — гематологический показатель интоксикации. Значе-
ние Р составило 0,86, что равно наступлению осложнений в 
86% случаев. Проведена коррекция лечения больного: инту-
бация, искусственная вентиляция лёгких в режиме вспомога-
тельной вентиляции по давлению, вазопрессорная поддерж-
ка (допамин 5 –10 мкг/кг/мин), инфузия иммуноглобули на G 
человеческ ого нормальн ого, кортикостероиды, борьба с от ё-
ком мозга (Л-лизина эсцинат, кратковременная гипервентиля-
ция, маннитол, фуросемид), вальпроевая кислота. Антибакте-
риальная терапия продолжена, так как соответствовала спек-
тру чувствительности. На 4-е сутки  после коррекции терапии 
риск снизился до 71%, что указывает на среднюю степень ри-
ска осложнений и эффективность провед ённой коррекции ле-

чения больного. Реб ёнок находился в ОИТ 18 дней, переведён 
в профильное отделение с исходом заболевания в виде нару-
шения мозгового кровообращения по ишемическому типу с 
гемипарезом и фокальной эпилепсией.

Заключение. Модель прогнозирования неврологических 
осложнений имеет чувствительность — 84,6%, специфич-
ность — 82,5%. Применение модели и коррекция терапии 
гриппозного энцефалита способствовали снижению риска не-
благоприятных исходов на 15% в течени е  3 дней. Представ-
ленный клинический случай доказывает необходимость свое-
временной этиотропной и патогенетической терапии, а также 
усовершенствования методов диагностики, внедрения в прак-
тику методов прогнозирования церебральных осложнений.

* * *

ВЛИЯНИЕ УПОТРЕБЛЕНИЯ ЭЛЕКТРОННЫХ 
СРЕДСТВ ДОСТАВКИ НИКОТИНА ВО ВРЕМЯ 
БЕРЕМЕННОСТИ НА СОСТОЯНИЕ ЗДОРОВЬЯ 
НОВОРОЖДЁННЫХ
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Научный руководитель: С.Р. Косинова 
ФГБОУ ВО «Тюменский государственный медицинский 
университет» Минздрава России, Тюмень, Россия

Ключевые слова: вейп; электронные сигареты; 
развитие плода; никотин; новорождённые

Актуальность. Электронные средства доставки никотина 
(ЭСДН) быстро набрали популярность. Распространённость 
вэйпинга среди беременных составляет 5–7%, уровень заниже-
ния информации об их применении достигает 22%; 45% поль-
зователей считают их безопаснее сигарет. Влияние ЭСДН на 
течение беременности изучено недостаточно, но имеющиеся 
данные показывают, что они приводят к уменьшению геста-
ционного возраста, низкой массе тела при рождении, антена-
тальной гибели плода, порокам развития.

Цель: определить влияние ЭСДН на физическое развитие, 
частоту возникновения различных форм патологии у новоро-
ждённых детей в раннем неонатальном периоде.

Материалы и методы. Проводилось анкетирование и ана-
лиз медицинской документации 100 пар мать–новорождённый 
в родовспомогательных учреждениях Тюмени с ноября 2023 
по февраль 2024 г. Статистический анализ проведён с исполь-
зованием программы «Excel Microsoft Office 2010».

Результаты. По факту курения нами выделены 4 группы 
беременных женщин: 1-я — не курящие (78%); 2-я — курящие 
сигареты (9%); 3-я — курящие электронные сигареты (7%); 
4-я — курящие вейп (9%). Диагноз никотинзависимости имели 
только 77,3% женщин. Наименьший срок гестации отмечался в 
4-й группе — 38,7 ± 0,5 нед [36,5; 41,6]; p < 0,05. Средняя оцен-
ка по шкале Апгар в конце 1-й минуты — 7,7 ± 0,3 балла [5; 8], 
на 5-й минуте — 8,4 ± 0,3 балла [7; 9]. Асфиксия новорождён-
ных средней и умеренной степени тяжести чаще отмечалась у 
женщин во 2-й группе — у 22,2% и в 4-й группе — у 22,2%;  
p < 0,05. У беременных 3-й и 4-й групп выявлена значимая по-
ложительная корреляция между частотой курения ЭСДН, на-
личием гипоксии плода (r = 0,688; р < 0,05 и r = 0,738; р < 0,05 
соответственно) и дисфункцией плаценты (r = 0,625; р < 0,05 и 
r = 0,632; р < 0,05 соответственно). При этом значимых разли-
чий в физическом развитии новорождённых между группами 
не установлено (р > 0,01). У новорождённых 1-й группы в ран-
нем неонатальном периоде выставлялись диагнозы: крупновес-
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ный к сроку гестации — 5,1% случаев, транзиторная желтуха 
новорождённых — 12,9%, токсическая эритема — 6,4%, тран-
зиторное тахипноэ (ТТН) — 3,8%. У новорождённых 2-й груп-
пы: ТТН — 11,1%, транзиторная желтуха — 11,1%, дефект меж-
желудочковой перегородки — 22,2% случаев. У новорождён-
ных 3-й группы: ТТН — 28,6% случаев. У новорождённых 4-й 
группы: дефект межжелудочковой перегородки — 11,1% слу-
чаев, ТТН — 22,2%, пиелоэктазия — 11,1%, крупновесный к 
сроку гестации — 11,1%. Выявлены значимые различия по воз-
никновению ТТН (p < 0,05).

Заключение. Употребление ЭСДН негативно влияет на со-
стояние здоровья новорождённых. Необходимо широкое вне-
дрение образовательных программ для беременных женщин 
групп высокого риска и обязательных дородовых консульта-
ций беременных о вреде курения ЭСДН.

* * *

МЕТИЛМАЛОНОВАЯ АЦИДУРИЯ У ДЕВОЧКИ  
14 ДНЕЙ

Попова А.А.
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ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный 
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Ключевые слова: клинический случай; метилмалоновая 
ацидурия; витамин В12; гипераммониемия; 
метаболический ацидоз

Актуальность. Метилмалоновая ацидурия — это аутосо-
мно-рецессивное заболевание из группы органических ациду-
рий, связанное с нарушением обмена метилмалоновой кисло-
ты и витамина В12 на уровне перехода метилмалонил-КоА в 
сукцинил-КоА, сопровождающееся нарушением метаболизма 
ряда аминокислот, жирных кислот с неч ётным числом атомов 
углерода и холестерина.

Описание клинического случая. Девочка,14 дней, на 5 сутки 
жизни ребёнок был переведён в отделение реанимации в тяжё-
лом состоянии с синдромом угнетения, патологической потерей 
массы тела на 14,4% и одышкой. Питание девочка не усваива-
ла, в связи с чем переведена на парентеральное питание. Мас-
са тела при рождении 2626 г. На 14 -е сутки ребёнка перевели в 
Морозовскую детскую городскую клиническую больницу в тя-
жёлом состоянии и массой тела 2579 г. Отмечалось уменьше-
ние мышечного тонуса, рефлексы новорожд ённых были осла-
блены. В биохимическом анализе крови: повышение уровня ам-
мония 316 ммоль/л, повышение лактатдегидрогеназы 656 МЕ/л 
и креатинфосфокиназы 248 МЕ/л. В анализе мочи повышение 
уровня метилмалоновой кислоты до 10510 мМ/моль и метил-
цитрата — до 121 мМ/моль. При тандемной масс-спектроме-
трии выявлено повышение пропионилкарнитина, свободного 
карнитина, пальмитоилкарнитина. Ребёнок был проконсульти-
рован неврологом и эндокринологом — был поставлен диагноз: 
наследственная болезнь обмена, метилмалоновая ацидурия.

На фоне проводимой терапии витамином В12, хлоридом 
карнитина состояние реб ёнка улучшилось, рефлексы вызыва-
лись лучше, мышечный тонус нормализовался, питание ребё-
нок начал усваивать и прибавлять в весе.

Заключение. Метилмалоновая ацидурия  — тяжёлое забо-
левание, характеризующееся выраженным метаболическим 

ацидозом, гипераммониемией, в результате которого у паци-
ентов отмечается патологическая потеря веса, обезвоживание, 
нарушение сознания, мышечная гипотония. При наблюдении 
такой клинической картины, необходимо проводить тандем-
ную масс-спектрометрию и определять количественный уро-
вень аминокислот, а также генетическое обследование на вы-
явление патологических сочетаний генов.

* * *

КРИТЕРИИ ЭНДОГЕННОЙ ИНТОКСИКАЦИИ  
И ИХ ИНФОРМАТИВНОСТЬ  
ПРИ ПАТОЛОГИЧЕСКИХ ПРОЦЕССАХ  
У НОВОРОЖДЁННЫХ
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Актуальность. Для ранней диагностики эндогенной ин-
токсикации при инфекционно-воспалительных процессах у 
новорождённых детей необходимы новые методики опреде-
ления их тяжести.

Цель: определить значимые критерии оценки уровня эн-
догенной интоксикации в динамике заболевания. 

Материалы и методы. Проведен анализ 160 историй бо-
лезни новорожд ённых, находившихся в отделении патологии. 
Сформированы 2 группы новорождённых детей в зависимо-
сти от этиологии патологического процесса.  Первую груп-
пу составили новорождённые с инфекционной патологией.  
Во  2-ю группу вошли дети с неинфекционной патологией.

Выполнена статистическая обработка данных клиниче-
ского анализа периферической крови новорожд ённых детей.

Результаты. Сформулированы расчётные индексы гемо-
граммы новорождённых детей, находившихся в отделении па-
тологии: нагрузочный эритроцитарный коэффициент, имму-
но-лимфоцитарный потенциал. Ведущими показателями, ха-
рактеризующими выраженность эндогенной интоксикации, 
считаются лейкоцитарные индексы: индекс соотношения лей-
коцитов и СОЭ, индекс Кребса, ядерный индекс эндотоксико-
за. Расчёт интегральных индексов эндогенной интоксикации 
у новорождённых 1-й группы позволил выявить значимость 
инфекционной интоксикации. У этих больных информатив-
ными были следующие показатели: модифицированный лей-
коцитарный индекс интоксикации, реактивный ответ ней-
трофилов, индекс сдвига лейкоцитов крови, ядерный индекс 
эндотоксикоза. У новорожд ённых детей с неинфекционной 
патологией значимыми были такие показатели, как нагрузоч-
ный эритроцитарный коэффициент, лейкоцитарный индекс 
интоксикации, лимфоцитарно-гранулоцитарный индекс, ин-
декс Гаркави и индекс Кребса.

Заключение. Полученные данные могут быть использова-
ны в качестве дополнительных критериев определения инток-
сикации в зависимости от этиологии заболевания, а также по-
зволят оценить эффективность проводимой терапии. 

* * *
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Актуальность. Крестцово-копчиковая тератома (ККТ) 
— редкая форма эмбриональной опухоли, встречающаяся 
преимущественно у девочек. Основным методом диагности-
ки ККТ является пренатальное ультразвуковое исследование 
(УЗИ). Для визуализации образования в постнатальном пери-
оде проводится магнитно-резонансная томография (МРТ), по 
данным которой, в зависимости от преобладания наружного 
или внутреннего компонента, выделяют 4 типа ККТ. После 
удаления ККТ необходимо её гистологическое исследование, 
определяю щее степень зрелости клеток, образующих опухоль.

Описание клинического случая. Девочка Ш. от 1-й бере-
менности, 1-х родов на 29-й неделе путем экстренного ке-
сарева сечения. Антенатально при УЗИ было диагностиро-
вано объемное образование крестцово-копчиковой области. 
Масса тела при рождении 1190 г, длина тела 35 см, оценка 
по шкале Апгар 6/7 баллов. Состояние ребёнка тяжёлое, об-
условлено кардиореспираторными расстройствами. При ос-
мотре в крестцово-копчиковой и правой ягодичной областях 
определялось образование размерами 10 × 4 см, при пальпа-
ции плотноэластической консистенции, безболезненное. При 
биохимическом исследовании: уровень альфа-фетопротеина 
(АФП)  166 000 нг/мг, хорионического гонадотропина (ХГЧ)  
3,5 мЕД/мл. При МРТ выявлена ККТ III типа. 

На 3 сутки жизни проведено оперативное лечение боль-
ной. Первым этапом выполнена лапаротомия: визуализирова-
на опухоль, занимающая всю брюшную полость. Произведено 
её выделение из окружающих тканей, общие размеры соста-
вили до 10  × 8 см. Далее выполнено удаление пресакрально-
го компонента, обнаружено, что тератома, сужаясь, уходит в 
малый таз, то есть имеет вид «песочных часов». Удаленный 
материал направлен на гистологическое исследование — ди-
агностирована незрелая ККТ, grade 3. Ребёнок консультиро-
ван онкологом. При повторном обследовании в возрасте 4 мес 
признаков рецидива опухоли по данным МРТ не выявлено, на-
блюдалось снижение уровня АФП и бета-ХЧГ. В течение по-
следующих 3 лет ребёнок неоднократно обращался с жалоба-
ми на недержание мочи. В возрасте 4 лет с целью моделиро-
вания утраченного механизма мочеиспускания девочке была 
выполнена имплантация временных электродов для нейро-
стимуляции спинного мозга, что позволило улучшить функ-
цию детрузора (на фоне периодической катетеризации моче-
вого пузыря дневное неудержание мочи императивно 1 раз в 
неделю, ночное — до 3 раз за ночь ежедневно). 

В настоящий момент реб ёнок наблюдается амбулаторно, 
проходит весь комплекс обследований в декретированные сро-
ки, признаков рецидива образования нет.

Заключение. Удаление ККТ необходимо выполнять в ран-
ние сроки после рождения реб ёнка. При гистологической ве-
рификации незрелой опухоли необходимо динамическое на-
блюдение у онколога, выполнение комплекса лабораторных 

и инструментальных обследований с целью диагностики ре-
цидива заболевания.

* * *
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Актуальность. Язвенный колит (ЯК) и болезнь Крона 
(БК) — самые грозные формы патологии ЖКТ, выраженно 
снижающие качество жизни больных. Появление биологиче-
ской терапии (ГИБТ), обладающей таргетным воздействием, 
изменило патоморфоз этих болезней. 

Цель: определить клиническую структуру воспалитель-
ных заболеваний кишечника (ВЗК) с применением классиче-
ской терапии (КТ) и ГИБТ.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз 163 историй болезни подростков с ВЗК, наблюдавшихся 
в период с 2018 по 2023 г. Пациенты были распределены на 
4 группы, в зависимости от формы патологии — ЯК или БК 
и получения КТ или ГИБТ. 

Результаты. Из 71 пациента с ЯК 50 (70,42%) получали 
КТ и 21 (29,58%) — ГИБТ, из 92 пациентов с БК 42 (45,65%) 
получали КТ и 50 (54,35%) — ГИБТ. Дефицит роста > –1 SDS 
был во всех группах, 2 — для ЯК (4%) и ЯК + ГИБП (9,52%), 
5 — для БК (11,9%) и БК + ГИБТ (10%). Дефицит веса > –1 
SDS был выявлен у 5 (10%) с ЯК и 4 (19,05%) с ЯК + ГИБТ, 
12 (28,57%) с БК и 17 (34%) с БК + ГИБТ. Избыток массы тела 
> 2 SDS отмечен при ЯК — 2 (4%) и ЯК + ГИБТ — 1(4,76%), 
при БК — 3 (7,14%) и БК + ГИБТ — 1 (2%). Все пациенты с 
ЯК получают базисную терапию препаратами 5-ацетилсали-
циловой кислоты (5-АСК), средняя дозировка 50,04 и 53,49 мг/
кг при ЯК и ЯК + ГИБТ соответственно. 21 (42%) человек с 
ЯК получает иммуносупрессоры, 19 — азатиоприн (Аза), 2 — 
метотрексат (Мет). В группе ЯК + ГИБТ 13 (61,9%) пациен-
тов принимают Аза — 12, 1 — Мет. 20 получают адалимумаб 
(Ада), 1 пациент — ведолизумаб. Для 2 (9,52%) это 2-я линия 
ГИБТ. В группе БК 25 (59,52%) пациентов получают Аза, в 
группе БК + ГИБТ иммуносупрессивная терапия назначена 
32(64%) пациентам, из них 20 получают Аза и 12 — Мет. По 1 
пациенту получают инфликсимаб и устекинумаб, 2 ведолизу-
маб, 46 Ада. Для 6 (12%) это 2 линия.

Заключение. Пациенты с БК получают ГИБТ в 2 раза ча-
ще, чем при ЯК. Задержка физического развития отмечалась 
при БК, что соответствует мировым данным. Пациенты с ЯК 
принимают 5-АСК на фоне ГИБТ в целях канцеропревенции. 
Мет получали при дебюте заболевания с суставного синдро-
ма, изначально по поводу ювенильного идиопатического ар-
трита. Ада — самый используемый препарат фактора некроза 
опухоли-α. Несколько чаще переключения ГИБТ происходят 
при БК. Внедрение ГИБТ изменило стратегию лечения ВЗК 
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и внесло вклад в улучшение долгосрочного прогноза. Но по-
являются новые вопросы о персонализированных стратегиях 
лечения, потери ответа на ГИБТ и ограниченное число пре-
паратов у детей, что требует дальнейшего анализа течения и 
лечения ВЗК в эру ГИБТ. 

* * *

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ДЕБЮТА БОЛЕЗНИ 
КРОНА ПОД «МАСКОЙ» ЮНОШЕСКОГО АРТРИТА

Румянцев М.А.1, Чуйкова Е.О.1, Криулина Т.Ю.1,2
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Актуальность. Клиническая картина юношеского артрита 
без системных проявлений включает в себя наличие активного 
суставного синдрома (СС) и изменений по данным лаборатор-
ных и инструментальных исследований. Течение болезни Кро-
на (БК) может сопровождаться внекишечными проявлениями, 
в том числе наличием СС. ВК нередко расцениваются как са-
мостоятельное заболевание, что приводит к гиподиагностике 
БК и назначению неадекватного патогенетического лечения.

Описание клинического случая. Мальчик, 17 лет. Наслед-
ственный анамнез не отягощён. Дебют заболевания в ноябре 
2016 г., когда впервые появились отёк и боль в левом голе-
ностопном суставе. В дальнейшем — повторные эпизоды обо-
стрения СС в феврале, апреле и мае 2017 г. В терапии — несте-
роидные противовоспалительные препараты (НПВС) с эффек-
том. Летом 2017 г. — обострение СС, развитие полиартрита, 
фебрильной лихорадки, мальчик не ходил, в терапии НПВС с 
развитием кишечного кровотечения. По данным колоноско-
пии — эрозивный колит. Лабораторно — уровень С-реактив-
ного белка (СРБ) повышен до 4 норм. В терапии — сульфа-
салазин (ССЗ), кровеостанавливающие препараты с эффек-
том. ССЗ отменён самостоятельно в феврале 2018 г. В январе 
2019 г. — ухудшение состояния, прогрессирование СС, ребё-
нок госпитализирован в стационар. При поступлении — сим-
метричный артрит с поражением голеностопных, коленных, 
тазобедренных суставов, мальчик не стоит, не ходит, жалобы 
на боли в животе, лечение не получает. При обследовании — 
анемия, повышение уровня СРБ до 29 мг/л, ускорение СОЭ 
до 46 мм/ч, фекальный кальпротектин — 466 мкг/г. По резуль-
татам колоноскопии установлен диагноз БК. Учитывая актив-
ность СС, течение БК, мальчику инициирована терапия адали-
мумабом. На фоне лечения купирован СС, нормализовались 
лабораторные показатели активности болезни, при контроль-
ной колоноскопии — сохранение признаков активности БК, в 
связи с чем в терапию добавлен месалазин. На фоне чего до-
стигнута и сохраняется ремиссия заболевания.

Заключение. При обследовании пациента с подозрением 
на юношеский артрит при наличии отягощённого семейного 

анамнеза по воспалительным заболеваниями кишечника (ВЗК) 
и/или жалоб на боли в животе и/или нарушение стула, высо-
кой лабораторной активности, явно не связанной с клиниче-
скими проявлениями артрита, протокол обследования должен 
включать исследования для исключения течения ВЗК. Выяв-
ление ВЗК в ходе обследования влияет на выбор тактики ле-
чения и ведения пациента.

* * *

ОСОБЕННОСТИ ТЕЧЕНИЯ СИНДРОМА 
ГОЛЬДЕНХАРА
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Актуальность. Окуло-аурикуло-вертебральная диспла-
зия (синдром Гольденхара, OAV) — редкое врождённое забо-
левание, развитие которого связано с патологией производных 
1–2 жаберных дуг. Частота синдрома варьирует от 1 : 3500 до 
1 : 5600 живорождений, чаще у детей мужского пола. Харак-
терными проявлениями являются пороки развития ушных ра-
ковин, челюстных структур. Наряду с описанными пороками 
наблюдаются поражения и пороки развития других органов 
и систем, что затрудняет диагностику.

Цель: определить влияния перинатальных факторов ри-
ска на развитие OAV и клинических проявлений данной па-
тологии.

Материалы и методы. Проведен ретроспективный ана-
лиз 17 пациентов с OAV, госпитализированных в 2017–2023 гг. 
Средняя масса тела при рождении 2958,571 ± 77,59 (2875) г, 
длина тела 49,357 ± 4,361 (50) см. Средний возраст постанов-
ки диагноза 308,4 ± 65,23 (55,4–299) дней.

Результаты. У всех детей признаки синдромальной па-
тологии выявлялись с рождения. Дети от матерей с отягощён-
ным акушерским (ОАА), гинекологическим (ОГА), сомати-
ческим анамнезом (ОСА). ОСА выявлен у 9 (52,9%) человек, 
ОАА — у 10 (58,8%), ОГА — у 4 (23,5%), отягощённый ин-
фекционный анамнез — у 5 (29,1%), вспомогательные репро-
дуктивные технологии применены в 2 (11,7%) случаях. Не-
смотря на частоту встречаемости определённых симптомов, 
клиническая картина у детей с OAV была разной. Окулярные 
аномалии выявлялись у 9 (52,9%) человек, аурикулярные — 
15 (88,2%), аномалии лица — 13 (76,4%). Среди пороков раз-
вития глаз чаще всего диагностировалась колобома века — в 
4 (23,5%) случаях, гипоплазия орбиты — в 2 (11,7%). Среди 
пороков развития уха: микротия — у 12 (70,5%) человек, пе-
риаурикулярные метки — у 7 (41,2%), агенезия слухового про-
хода — у 6 (35,3%), тугоухость — у 8 (47%), гемигипоплазия 
лица — у 9 (52,9%), микрогнотия — у 5 (29,4%), расщелина 
неба — у 2 (11,8%), вертебральные патологии в виде множе-
ственных полупозвонков — 3 (17,6%), врождённые пороки 
сердца — у 7 (41,2%), мочеполовой системы — у 2 (11,8%), 
задержка психомоторного развития — у 3 (17,6%).

Выводы. OAV часто диагностируется у детей от матерей 
с ОАА, ОГА, ОСА. Фенотипическое разнообразие затрудня-
ет раннюю диагностику OAV. Выявление аномалий зритель-
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ного, слухового анализатора, челюстно-лицевой системы яв-
ляются основными клиническими проявлениями, но не ис-
ключено поражение других структур. Ранняя диагностика и 
коррекция этих форм патологии поможет улучшить качество 
жизни больных.

* * *

ФЕКАЛЬНЫЙ КАЛЬПРОТЕКТИН В КАЧЕСТВЕ 
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НЕКРОТИЗИРУЮЩЕГО ЭНТЕРОКОЛИТА  
У ГЛУБОКО НЕДОНОШЕННЫХ 
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Актуальность. Перфорация кишечника при некротизирую-
щем энтероколите (НЭК) у недоношенных новорождённых ас-
социируется с высокой частотой неблагоприятных исходов. 
Прогнозирование тяжёлого течения заболевания до момента ре-
ализации перфорации является одной из приоритетных задач. 
Фекальный кальпротектин (Cp) является потенциальным мар-
кером воспаления в кишечнике, однако данных о его предик-
тивной значимости у новорождённых крайне мало. 

Цель: определить прогностическую значимость изме-
нений уровней Cp при перфоративном НЭК у недоношен-
ных детей.

Материалы и методы. Проспективное когортное иссле-
дование, включавшее недоношенных детей гестационного 
возраста < 33 нед и/или массой тела < 1500 г, поступивших 
в 1-й час жизни в ОРИТН, в период 01.09.2021–01.12.2023. 
Критерии исключения: множественные пороки развития и 
хромосомные аномалии. Отбор биоматериала для исследова-
ния уровня Ср осуществлялся на 3-и и 7-е сутки жизни (NS-
Prime «Alfresa» — иммуноколоритметрический метод). Все 
пациенты наблюдались до выписки из стационара, после че-
го были распределены на группы: 1-я — пациенты с НЭК, 
2-я — пациенты без НЭК (на основании модифицированной 
шкалы Bell). Сравнивались абсолютные значения Ср и его ди-
намики (разность между величинами второй и первой пробы 
(∆Cp). Проведён ROC-анализ для определения прогностиче-
ской значимости Ср.

Результаты. Реализация НЭК произошла у 11 (14,6%) из 
75 детей: НЭК IIa — n = 6, IIb — n = 2, IIIb (перфорация) — 
n = 3. Значимых различий в уровнях абсолютных значений Cp 
на 3-и и 7-е сутки жизни между 1-й (n = 11) и 2-й (n = 64) груп-
пами не обнаружено, однако у новорождённых с реализаци-
ей НЭК значение ∆Cp было положительным, а у большинства 
детей без НЭК — отрицательным: ∆Cp Ме = 363 мг/г, Q1–Q3 
88–442 vs Ме = –171 мг/г, Q1–Q3 (–445)–(–49,5) (p = 0,026). 
ROC-анализ показал высокую прогностическую значимость 

∆Cp в отношении перфоративного НЭК: AUC = 0,889, 95% 
ДИ 0,800–0,997, чувствительность (Se) = 100%, специфич-
ность (Sp) 81,8%; p = 0,02, пороговое значение — 137,5 мг/г. 

Учитывая ограничения анализатора (при Ср > 70 000 мг/г 
результат теста — качественный «чрезмерно высокое значе-
ние»), проведён анализ диагностической значимости ∆Cp с 
учётом всех номинальных результатов: Se — 100%, Sp — 
81,4%, точность — 82,2%.

Заключение. Исследование динамики уровня Ср может 
рассматриваться как перспективный неинвазивный метод пре-
дикции перфоративного НЭК. Однократное измерение Cp в 
раннем неонатальном периоде в нашей работе предиктивной 
значимости не имело. 

* * *

ФАКТОРЫ РИСКА И РАЗВИТИЕ ЗАТЯЖНОЙ 
ГИПЕРБИЛИРУБИНЕМИИ НОВОРОЖДЁННЫХ

Саверченко М.В., Темертасова А.А.
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Актуальность. Одной из актуальных проблем патологии 
периода новорожденности является неонатальная гипербили-
рубинемия. В периоде ранней неонатальной адаптации жел-
туха выявляется у 60–80% доношенных детей.

Цель: определить факторы риска и особенности течения 
затяжной гипербилирубинемии у новорождённых.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз 255 историй развития новорождённых с синдромом пато-
логической гипербилирубинемии, находившихся на стацио-
нарном лечении. Выделена группа детей с диагнозом P59.8 
(n = 86; 26,6%). 

Результаты. Данную группу представляют доношенные 
новорождённые — 100% (n = 86). Преобладали дети, рож-
дённые от первобеременных первородящих женщин — 46%  
(n = 42). Средняя оценка по шкале Апгар 7/8 баллов. Срок ге-
стации в группе составил 39,15 ± 3,04 [37; 41,4] нед. При ро-
ждении показатели массы и длины тела составили 2778,5 ± 
249,6 [2370; 4990] г и 49,5 ± 3,52 [47; 60] см. В анамнезе у 60% 
(n = 51) матерей отмечалась анемия, у 13% (n = 11) — угроза 
выкидыша, у 9,4% (n = 8) — гестационный сахарный диабет 
(ГСД). Острые респираторные заболевания (ОРЗ) перенесли 
11,7% (n = 10) матерей. Ни у одной из матерей в анамнезе не 
отмечался холестаз, синдром Жильбера, гепатит. Дебют жел-
тушного синдрома отмечался на 4-е сутки, показатель обще-
го билирубина достигал своих максимальных значений и со-
ставлял 286 ± 37,8 мкмоль/л [53,5; 463,6], непрямая фракция 
билирубина — 286 ± 37,8 мкмоль/л [173,5; 329,7], прямая — 
286 ± 37,8 мкмоль/л [3,5; 21,3]. В период угасания клиниче-
ских признаков желтухи медиана общего билирубина соста-
вила 174,9 ± 35,5 мкмоль/л [42,8; 206,5], на фоне фототера-
пии, непрямой билирубин — 168,7 мкмоль/л [27,6; 178,4], 
прямой — 3,1 мкмоль/л [4,6; 34,8].Фототерапия проводилась 
у 34% детей (n = 30), средняя её продолжительность соста-
вила 4 ± 2 дня. 

Заключение. Патологическая гипербилирубинемия чаще 
регистрировалась у новорождённых от матерей с анемичным 
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синдромом, ГСД, ОРЗ, ОАА. Детям с высоким уровнем били-
рубина необходима консультация узких специалистов, обяза-
тельное расширенное обследование для исключения инфек-
ционной природы гипербилирубинемии. 

* * *

ВРЕМЯ ПОСТАНОВКИ ДИАГНОЗА  
И ОСОБЕННОСТИ ДЕБЮТА БОЛЕЗНИ КРОНА  
И ЯЗВЕННОГО КОЛИТА У ДЕТЕЙ

Сагова Д.И.1, Носенко К.М.1, Прохоренкова М.О.1, 
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Актуальность. Ежегодно растёт заболеваемость воспа-
лительными заболеваниями кишечника (ВЗК), при этом на 
больных в возрасте до 20 лет приходится 25% случаев их де-
бюта. Для совершенствования диагностического поиска при 
болезни Крона (БК) и язвенном колите (ЯК) у детей необхо-
дима разработка и внедрение в клиническую практику моде-
ли ускорения диагностики.

Цель: определить время диагностики и особенности дебю-
та ЯК и БК для разработки модели ускорения диагностики БК.

Материалы и методы. Обследовано 259 больных с опре-
делением возраста дебюта и симптомов на этапе диагности-
ческого поиска. Рассчитано время диагностики и диагности-
ческая задержка у больных с ЯК и БК. Проведена статистиче-
ская обработка данных с помощью программ «Microsoft Excel 
2019» и «IBM SPSS Statistics 26.0.0.0». С использованием би-
нарной логистической регрессии построена прогностическая 
модель. Оценка точности модели и поиск порогового значе-
ния проводились с помощью ROC-анализа.

Результаты. Медиана времени диагностики при БК 
составила 7 мес [IQR 3,0–15,5], при ЯК — 4 мес [IQR 
1–7]. Диагностическая задержка при БК составила более 
15,5 мес, при ЯК — более 7 мес. В дебюте БК у детей по 
сравнению с ЯК чаще наблюдались боль в животе (42,4 и 
25,5%; p = 0,005), перианальные изменения (7,6 и 0,7%; 
p = 0,003), потеря веса (7,6 и 1,4%; p = 0,012), субфебрили-
тет (10,1 и 2,1%; p = 0,005), внекишечные проявления (10,2 
и 5%; p = 0,025). Для дебюта ЯК у детей характерно нали-
чие диареи (51,8 и 24,6%; p < 0,001) и крови в стуле (61,7 
и 22%; p < 0,001). Для ускорения диагностики БК была по-
строена бинарная логистическая регрессия, включающая 
клинические проявления и данные анамнеза на этапе ди-
агностического поиска. Полученные коэффициенты лег-
ли в основу разработки индекса красных флагов БК у де-
тей. Для определения порогового значения, чувствительно-
сти и специфичности проведён ROC-анализ. Площадь под 
ROC-кривой составила 0,839 (95% ДИ 0,79–0,89). Значения 
более 5 баллов со специфичностью 76% и чувствительно-
стью 73% указывают на течение БК.

Заключение. Диагностическая задержка при БК у детей 
значительно больше, чем при ЯК. В дебюте БК по сравнению 
с ЯК у детей чаще отмечались боль в животе, перианальные 
изменения и внекишечные симптомы. Разработка инструмен-
та для ускорения диагностики ВЗК у детей полезна для сокра-
щения времени постановки диагноза и уменьшения риска ос-
ложнений из-за диагностической задержки.

* * *
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Актуальность. Ювенильный идиопатический артрит 
(ЮИА) — группа клинически гетерогенных артритов, разви-
вающихся у детей в возрасте до 16 лет, продолжительностью 
не менее 6 нед при исключении другой патологии суставов. 
Согласно классификации ILAR различают 7 вариантов ЮИА. 
Правильная постановка диагноза влияет на выбор тактики ле-
чения и ведения пациента.

Описание клинического случая. Девочка, 6 лет, наслед-
ственность по ревматическим болезням отягощена. У ма-
тери — ревматоидный артрит. Дебют заболевания в марте 
2019 г. после острого респираторной вирусной инфекции. 
В дебюте — фебрильная лихорадка, сыпь, гепатоспленомега-
лия, полисерозит (гидроперикард, гидроторакс), высокая ла-
бораторная активность, вторичный гемофагоцитарный син-
дром (вГФС). Установлен диагноз системного ЮИА (сЮИА), 
вГФС. В лечении: антимикробная терапия, иммуноглобулин 
человека нормальный (ВВИГ), внутривенные и пероральные 
глюкокортикоиды (ГК), симптоматическая терапия, метотре-
ксат (МТХ). На фоне лечения — купирован вГФС, систем-
ные проявления, нормализовались лабораторные показатели. 
В 2020–2021 гг. обострений сЮИА не отмечалось. ГК отме-
нены в июне 2020 г. После перенесённой инфекции в декабре 
2020 г. — обострение сЮИА, по месту жительства иницииро-
вана терапия тоцилизумабом (ТОЦ), терапия МТХ продолже-
на. При поступлении в стационар в июле 2021 г. — признаки 
обострения сЮИА, вГФС. Учитывая неэффективность ТОЦ, 
МТХ, ГК, с целью купирования активности сЮИА и прояв-
лений вГФС инициированы канакинумаб и циклоспорин А. 
На фоне проводимой терапии обострение сЮИА и вГФС ку-
пированы. В течение 2 лет сЮИА вне обострения. 

В мае 2023 г. на коже волосистой части головы, тулови-
ща, над суставами появились бляшки эритематозно-сквамоз-
ного характера с образованием чешуек и крупнопластинчато-
го шелушения. Диагностирован вульгарный псориаз. Для ку-
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пирования кожного синдрома, предотвращения обострения 
основного заболевания показана инициация терапии ингиби-
тором JAK-киназ — тофацитинибом. ЦсА отменён. На фоне 
коррекции терапии отмечена положительная динамика в виде 
купирования кожного синдрома. Учитывая наличие в дебюте 
заболевания системных проявлений, 3 эпизода вГФС, терапия 
канакинумабом продолжена в прежнем объёме. 

Заключение. Вынесение окончательного суждения о ди-
агнозе пациента может измениться в динамике течения забо-
левания, необходим тщательный мониторинг состояния па-
циента для своевременного принятия решения о смене так-
тики ведения.

* * *

ДИНАМИКА СОДЕРЖАНИЯ СЕРОТОНИНА  
В КРОВИ ДЕТЕЙ ПРИ СЕМЕЙНОЙ 
ГИПЕРХОЛЕСТЕРИНЕМИИ

Салахова К.Р.
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Актуальность. Серотонин является одним из основных 
нейромедиаторов. Он относится к моноаминам, как и нор-
адреналин, дофамин и гистамин. Воздействуя на стенки со-
судов, серотонин способствует формированию атеросклеро-
тических бляшек и усиливает тромбообразование.

Цель: определить изменения концентраций серотони-
на и его метаболита — 5-гидроксииндолуксусной кислоты 
(5-ГИУК) в плазме крови и тромбоцитах у детей с семейной 
гиперхолестеринемией (СГХС).

Материалы и методы. Обследовано 116 детей в возрасте 
5–17 лет. В основную группу вошли 58 пациентов с генетиче-
ски подтверждённой гетерозиготной формой СГХС, которые 
не принимали гиполипидемические препараты. Референтную 
группу составили 58 условно здоровых детей, уровень обще-
го холестерина в крови у которых не превышал 5,2 ммоль/л. 

Результаты. Условно здоровые дети и больные с СГХС 
существенно не различались по возрасту, полу, весу и росту. 
Концентрации липопротеинов низкой плотности — одной из 
форм холестерина в крови у детей с СГХС — были увеличе-
ны более чем в 2 раза по сравнению с их уровнями у детей ре-
ферентной группы. При этом выявлено значимое увеличение 
уровней серотонина в плазме крови и тромбоцитах, вместе с 
повышением концентраций 5-ГИУК у пациентов с СГХС по 
сравнению с их здоровыми сверстниками. При анализе были 
установлены положительные корреляции между уровнями се-
ротонина, 5-ГИУК и основными маркерами артериальной ри-
гидности сосудистой стенки: толщиной комплекса интима–
медиа общей сонной артерии и скоростью пульсовой волны, 
а также с некоторыми параметрами липидограммы (положи-
тельные связи с уровнями общего холестерина, липопротеи-
нов низкой плотности и отрицательные — с уровнями липо-
протеинов высокой плотности. 

Заключение. Серотонин и 5-ГИУК участвуют в форми-
ровании сердечно-сосудистых заболеваний атеросклероти-
ческого генеза уже в детском возрасте. Серотонин и его ме-

таболиты могут использоваться как лабораторные маркёры 
атеросклеротических изменений сосудистой стенки у детей с 
помощью разработанного нами онлайн-калькулятора расчёта 
оценки риска неблагоприятных сердечно-сосудистых форм па-
тологии у детей с СГХС.

* * *

ОСОБЕННОСТИ ДЕБЮТА ВОСПАЛИТЕЛЬНЫХ 
ЗАБОЛЕВАНИЙ КИШЕЧНИКА У ДЕТЕЙ

Самолыго И.С., Римская А.М.
Научные руководители: академик РАН, 
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Актуальность. Воспалительные заболевания кишечника 
(ВЗК) — группа заболеваний, характеризующаяся хрониче-
ским воспалением слизистой оболочки тонкой и толстой киш-
ки, включающая язвенный колит (ЯК) и болезнь Крона (БК). 
Несмотря на схожесть, терапевтическое ведение этих болез-
ней различно, что делает проведение ранней дифференциаль-
ной диагностики особенно важным.

Цель: определить клинические особенности дебюта ЯК 
и БК у детей.

Материалы и методы. Мы провели ретроспективный ана-
лиз 145 историй болезни детей, находившихся на лечении в 
гастроэнтерологическом отделении в 2014–2023 гг. 

Результаты. Диагноз ЯК был установлен у 69 детей, БК — 
у 76. Группы не различались по полу и возрасту. С ЯК было 37 
мальчиков и 32 девочки; с БК — 45 мальчиков и 31 девочка. 
Возраст дебюта ЯК был 10,3 года; БК — 10,9 года. Предполо-
жительный триггер, который мог обусловить начало заболева-
ния, был выявлен у 17 больных с ЯК и 10 с БК. После кишеч-
ной инфекции ЯК возник у 11 детей, БК — у 6 (p = 0.047). У 3 
детей с ЯК и БК дебют был связан с приёмом антибиотиков. На 
фоне SARS-CoV-2 ЯК развился у 3 детей; БК — у 1 (p = 0,035). 
Нередко ВЗК дебютировали на фоне другого аутоиммунного за-
болевания: 12 и 35 при ЯК и БК соответственно. Средняя про-
должительность кишечных проявлений (боль в животе, разжи-
жение стула, наличие крови) составила 7,4 ± 6,76 (0–30) мес для 
ЯК и 12,6 ± 4,18 (1–72) мес для БК. Локализацию поражения 
оценивали по Парижской классификации: ЯК: панколит — 37 
случаев, левостороннее поражение — 22, распространённый ко-
лит — 9, проктит и поражение толстой кишки ниже печёночно-
го изгиба — по 1. Для БК: илеит и колит — 42 случая, терми-
нальный илеит — 26, изолированный колит — 8. ВКП отмече-
ны у 33 детей с ЯК и у 48 с БК. Одно внекишечное проявление 
(ВКП) наблюдалось у 27 детей с ЯК и 36 с БК; 2 — у 4 детей 
с ЯК и 10 с БК, 3 — у 1 ребёнка с ЯК и 2 с БК. Самым частым 
ВКП был периферический артрит — 18 детей с ЯК и 40 с БК 
(p = 0,028). Первичный склерозирующий холангит выявлен у 
10 и 2 пациентов с ЯК и БК соответственно (p = 0,017). Значи-
тельно различалась частота развития афтозного стоматита: при 
БК выявлен у 10; при ЯК — у 2 (p = 0,024). Время от развития 
первых симптомов до постановки диагноза составило при БК 
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12,09 (1; 72) мес для КП и 23,04 (1; 101) мес для ВКП; 8,51 (1; 
60) мес для КП и 19,05 (1; 71) для ВКП при ЯК. Потребовалось 
существенно больше времени для постановки диагноза БК, как 
для КП (p = 0,041), так и для ВКП (р = 0,029). 

Заключение. БК и ЯК имеют схожесть клинической карти-
ны, но при этом требуют совершенно разных подходов в лече-
нии. Установление особенностей дебюта, течения и прогноза 
нацелена на помощь врачу в определении диагноза.

* * *

УСПЕШНЫЙ СЛУЧАЙ ЛЕЧЕНИЯ ГИГАНТСКОЙ 
ЭХИНОКОККОВОЙ КИСТЫ ПЕЧЕНИ У РЕБЁНКА

Самыгин С.А.
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Актуальность. Гидатидный эхинококкоз печени является 
одним из самых тяжёлых паразитарных заболеваний, его рас-
пространённость в Российской Федерации составляет 0,26 на 
100 тысяч человек, летальность достигает 4%, при этом ме-
тоды и этапы хирургической коррекции эхинококкоза печени 
у детей всё еще обсуждаются.

Описание клинического случая. Девочка Т., 17 лет, длитель-
но отмечала боль в эпигастрии, периодическую тошноту. При 
УЗИ органов брюшной полости в проекции правой доли пе-
чени выявлено гигантское однокамерное образование разме-
ром 151×188×151 мм, с капсулой толщиной до 6 мм, смеща-
ющее печень и желудок. При компьютерной томографии пе-
чени с контрастированием в паренхиме правой доли печени 
визуализировано крупное образование практически полно-
стью выполняющее долю, овоидной формы с ровной стенкой, 
не накапливающее контрастный препарат, окруженное гипо-
денсивным ободком толщиной до 4 мм, общими размерами до 
151×188×151 мм. Образования оказывают выраженное ком-
прессионное воздействие на окружающие структуры, желчные 
протоки не расширены. При анализе уровня Anti-Echinococcus 
IgG — 9 ,08 Е Д (норма < 0,85 Е Д). В ходе хирургического лече-
ния была выполнена последовательная обработка содержимо-
го паразитарной кисты 80% раствором глицерина, затем рас-
твором NаСl 10%. Объем содержимого кисты составил 1850 
мл. При ревизии отмечался выраженный спаечный процесс, 
киста и печень были интимно спаяны с уплощенным и истон-
ченным правым куполом диафрагмы. После иссечения сте-
нок кистозного образования в остаточную полость подведен 
сальник, установлен дренаж. В удовлетворительном состоя-
нии пациентка была выписана под амбулаторное наблюдение 
детского хирурга и инфекциониста по месту жительства. При 
катамнезе через 3 мес отмечалось значительное сокращение 
остаточной полости.

Заключение. Данный клинический пример интересен срав-
нительно поздним временем первых клинических проявле-
ний редкого варианта гигантской кисты печени, особенностя-
ми диагностики, предоперационного планирования и выбран-
ной хирургической тактикой лечения.

* * *
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Актуальность. Согласно данным Международной фе-
дерации сахарного диабета на 2021 г., общее число детей с 
сахарным диабетом 1 типа (СД1) составляет в мире более 
1,2 млн человек, из них более половины (54%) — дети до 
15 лет. Общая численность больных СД1 до 18 лет в России 
на 31.12.2019 г. составила 47 050 чел. (156 на 100 тыс. дет-
ского населения), заболеваемость 7063 (23 на 100 тыс. дет-
ского населения). Отмечается, что влияние сахарного диабе-
та на когнитивные функции больных детей с СД1 все ещё не-
достаточно изучено. 

Цель: определить изменения когнитивного функциони-
рования детей с СД1.

Материалы и методы. Обследованы 64 ребёнка (8–
16 лет), страдающих СД1, из них 32 мальчика. Для анали-
за когнитивных функций использовали шкалу интеллекта 
Векслера для детей. В зависимости от данных, полученных 
при тестировании, больные были распределены на группы 
по баллам: 1-я группа — пациенты, набравшие 99 и меньше 
баллов (низкий уровень коэффициента интеллекта (IQ)); 2-я 
группа — больные, имеющие 100–130 баллов (средний уро-
вень IQ); 3-я группа — больные, имеющие более 130 баллов 
(высокий уровень IQ). Статистическая обработка данных про-
ведена с помощью программы «Statistica 13.5». 

Результаты. Низкий уровень интеллекта был зарегистри-
рован у 9 (14%) больных (6 мальчиков и 3 девочки), средний 
уровень IQ — у 40 (62,5%) пациентов (18 мальчиков и 22 де-
вочки), высокий уровень IQ — у 15 (23,4%) детей (8 мальчи-
ков и 7 девочек) с СД1. 

Заключение. Дети с СД1 могут испытывать трудности в 
когнитивном функционировании, наблюдаются нейрокогни-
тивные нарушения по сравнению с детьми, не страдающими 
диабетом, а плохой гликемический контроль, будь то гипер- 
или гипогликемия, может повлиять на их когнитивные спо-
собности и психическое здоровье. 

* * *
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Актуальность. В настоящее время нет единых представ-
лений о суточной потребности в витамине D у глубоко недо-
ношенных детей. По разным рекомендациям она может со-
ставлять от 200 до 1000 МЕ. При этом обращается внимание 
на случаи как дефицита, так и гипервитаминоза D у глубоко 
недоношенных детей.

Цель: определить обеспеченность витамином D глубо-
ко недоношенных детей и факторы риска развития гиперви-
таминоза D.

Материалы и методы. Проведено ретроспективное иссле-
дование, в ходе которого проанализирована база данных со-
держания 25(OH)D у глубоко недоношенных детей в возрасте 
до 4 мес жизни в 2019–2023 гг. Критерий исключения — син-
дром холестаза. В 1-ю группу вошли 18 детей с гиповитами-
нозом D, во 2-ю — 63 ребёнка с нормальным содержанием, в 
3-ю — 24 ребёнка с гипервитаминозом D. 

Результаты. Гестационный возраст составил (Me [min–
max]) 29 [25–31], 28 [25–31] и 29 [23–31] нед, масса тела 
при рождении 1156,8 [680–1489], 1109,1 [580–1890] и 1181,1 
[600–1830] г в 1–3-й группах соответственно. Задержка вну-
триутробного развития встречалась у 4 (22,2%) детей 1-й 
группы, у 7 (14,3%) — 2-й, у 8 (32%) — 3-й. По длительно-
сти парентерального питания группы не различались: 16,8 
[3–35], 15,6 [5–37] и 15,5 [2–46] сут. Витамин D в составе 
парентерального питания получали почти все пациенты: 10 
(76,9), 38 (84,4) и 22 (88%). Энтеральное питание проводи-
лось обогащённым грудным и/или молочными смесями для 
недоношенных. Частота искусственного вскармливания зна-
чимо отличалась в 1-й и 3-й группах: 6 (42,9%) и 3 (12%);  
p = 0.03. В 1-й группе витамин D внутрь был назначен с 
18,9 [11–35] сут жизни: в дозе 500 МЕ — 11 (78,6%) детям, 
в дозе 1000 МЕ — 3 (21,4%). Определение 25(OH)D в кро-
ви выполнено на 42,8 [31–70] сутки, его уровень составил 
22,7 [19,8–28,5] нмоль/л. Во 2-й группе витамин D внутрь 
назначен с 19,9 [7–40] суток: в дозе 500 МЕ — 39 (78%) де-
тям, 1000 МЕ — 11 (22%). Уровень 25(OH)D на 50,8 [26–108] 
сутки составил 54,2 [31,56–98] нмоль/л. В 3-й группе вита-
мин D внутрь назначен с 16,4 [8–30] суток: в дозе 500 МЕ —  
2 (8,3%) детям, 1000 МЕ — 22 (91,7%). Уровень 25(OH)D на 
62,3 [28–108] сутки составил 114,3 [100,5–120] нмоль/л. В 3-й 
группе чаще отмечалось назначение витамина D внутрь в до-
зе 1000 ЕД/сут по сравнению с 1-й и 2-й группами: 91,7% 
против 21,4% и 22% (p < 0,05).

Заключение. Назначение дополнительно 500 МЕ вита-
мина D внутрь при условии адекватного питания обычно до-

статочно для профилактики гиповитаминоза D, а назначение 
1000 МЕ может приводить к гипервитаминозу D.

* * *
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Актуальность. Повышенный риск злокачественных но-
вообразований требует ранней диагностики синдрома Ну-
нан (СН) для снижения риска неблагоприятного исхода за-
болевания.

Описание клинического случая. Девочка Д. от матери 
43 лет с отягощённым соматическим (тромбофилия низко-
го тромбогенного риска) и акушерским (бесплодие в тече-
ние 7 лет) анамнезом. От 3-й беременности (ЭКО, подсадка 
криоэмбриона), протекавшей на фоне гестационного диабе-
та. Роды 2-е оперативные, на 40-й неделе гестации. При ро-
ждении масса тела 3400 г, длина тела 51 см, оценка по шкале 
Апгар 7/8 баллов. Стигмы дисэмбриогенеза: гипертелоризм, 
эпикант, поперечная борозда на ладони, короткая шея. На пе-
редней брюшной стенке в правом подреберье цианотичный 
участок кожи размером 7 × 9 см с множественными плотны-
ми узелками. Состояние при рождении средней тяжести за 
счёт нарастающих дыхательных расстройств. В анализе кро-
ви тромбоцитопения 60 × 109/л. 

На 2-е сутки жизни ребёнок в тяжёлом состоянии пере-
ведён в ДГКБ им. Н.Ф. Филатова. Диагностированы пневмо-
ния, врождённый порок сердца (ВПС): дефект межпредсерд-
ной перегородки 7 мм с лево-правым сбросом крови, диспла-
зия межпредсердной перегородки, стеноз лёгочного клапана 
с пиковым градиентом 38 мм рт. ст. ВПС не требовал экстрен-
ных хирургических мероприятий и проведения медикаментоз-
ной терапии. Несмотря на проводимую интенсивную терапию 
в условиях отделения реанимации и интенсивной терапии, 
тромбоцитопения сохранялась (82 × 109/л). На 7-е сутки жиз-
ни больная переведена в отделение патологии новорождённых 
и недоношенных. Проводилась терапия с положительным эф-
фектом: воспалительная активность в крови купирована. Од-
нако тромбоцитопения нарастала, селезёнка увеличивалась. 
Скрининговое иммунофенотипирование тромбоцитов под-
твердило наличие изоиммунной тромбоцитопении. Назначе-
ны иммуноглобулины с положительным результатом. Отсут-
ствие капошиформной гемангиомы исключило возможность 
синдрома Казабаха–Мерритта. Выполнена биопсия образова-
ния передней брюшной стенки: ювенильная ксантогранулема 
на ранней стадии формирования.

По данным полного секвенирования экзома выявлен ге-
терозиготный вариант мутации в гене PTPN11, что подтвер-
дило ранее заподозренный диагноз — СН.

За период госпитализации девочка по ВПС компенсиро-
вана, образование на брюшной стенке не увеличилось, тром-
боциты нормализовались, селезёнка сократилась. В возрас-
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те 1 мес 15 сут жизни ребёнок выписан домой под наблюде-
ние специалистов. 

Заключение. У детей с СН часто выявляются нарушения 
гемостаза, повышена частота злокачественных новообразо-
ваний, в том числе ювенильная ксантогранулема, как в опи-
санном случае, что доказывает значимость ранней диагно-
стики СН.

* * *

ИЗМЕНЕНИЯ СО СТОРОНЫ ЩИТОВИДНОЙ 
ЖЕЛЕЗЫ У ПАЦИЕНТОВ С БОЛЕЗНЬЮ КРОНА
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Актуальность. С каждым годом отмечается рост заболе-
ваемости болезнью Крона (БК), а дебют заболевания зачастую 
приходится на детский возраст. В структуре патологии эндо-
кринной системы заболевания щитовидной железы (ЩЖ) за-
нимают лидирующие позиции. О связи целиакии и аутоим-
мунном тиреоидите достаточно широко известно, в то время 
как аналогичных данных о БК и патологии ЩЖ недостаточно. 

Цель: выявить изменения со стороны ЩЖ у детей с БК.
Материалы и методы. Проведён анализ современных 

источников в базах данных The Cochrane Collaboration, PubMed, 
The ScienceDirect за 2015–2023 гг. и 123 историй болезни паци-
ентов гастроэнтерологического отделения, из которых было ото-
брано 57 пациентов с БК. Средний возраст пациентов составил 
13,1 ± 3,28 года, 43% девочек, 57% мальчиков. У этой группы 
больных в крови определяли уровень тиреотропного гормона, 
Т3, Т4, антител (АТ) к тиреоглобулину, АТ к тиреопероксида-
зе. Ультразвуковое исследование ЩЖ по разработанному нами 
протоколу (количество макроструктуры полноценной гормоно-
образующей ткани, объём ЩЖ, величина интенсивности крово-
тока в долях ЩЖ и скорость кровотока в артериях долей ЩЖ), 
консультация эндокринолога пациентов с обнаруженными из-
менениями. У всех больных проводилась оценка степени актив-
ности БК по уровню фекального кальпротектина. Статистиче-
ская обработка данных проведена в программе «Jamovi 2.3.28».

Результаты. Отклонения в гормональном статусе ЩЖ 
были выявлены у 24% больных, из них у 15% изменения бы-
ли выявлены впервые и на момент консультации эндокрино-
лога им не требовалась заместительная гормональная тера-
пия, были даны рекомендации по изменению образа жизни и 
план наблюдения эндокринологом по месту жительства. Ча-
стота встречаемости повышения уровня ТТГ составила 12%, 
Т3 свободного 10%, Т4 свободного 30%, АТ к тиреоглобулину 
в 10%, АТ к тиреопероксидазе в 10%. Активность БК по уров-
ню кальпротектина в кале у пациентов с изменённой функ-
цией ЩЖ практически не отличалась от пациентов без неё.

Заключение. Нельзя исключить патологию ЩЖ у пациен-
тов с БК, поэтому им может быть рекомендована консульта-
ция эндокринолога. Активность воспаления при БК у паци-
ентов с изменениями ЩЖ сходна у остальных больных дан-
ным заболеванием. 

* * *
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Актуальность. Дефицит VII фактора (FVII) свёртывания 
крови, или наследственная гипопроконвертинемия — редкое 
аутосомно-рецессивное геморрагическое заболевание, встре-
чающееся с частотой 1:500000 и клинически проявляющееся 
коагулопатией, напоминающей гемофилию. С раннего возрас-
та возникают кровотечения различной локализации, гемато-
мы, позднее присоединяются гемартрозы. Ген FVII находит-
ся на длинном плече 13 хромосомы (13q34), описано более 
250 мутаций этого гена. Лечение включает применение ре-
комбинантных препаратов FVII различной продолжительно-
сти, чаще в режиме «по требованию».

Описание клинического случая. Пациент Г., 15 лет посту-
пил в экстренном порядке в приёмное отделение с диагнозом 
желудочно-кишечное кровотечение и признаками постгемор-
рагической анемии. За 10 дней до госпитализации наблюдался 
стул чёрного цвета, появилась нарастающая слабость и сни-
жение аппетита.

Из анамнеза жизни известно, что в периоде новорожд ён-
ности перенес носовое кровотечение, кровоизлияние в голов-
ной мозг, кефалогематому в области правой теменной кости, 
тяжелую анемию. На первом году жизни неоднократно госпи-
тализировался в связи с рецидивирующим геморрагическим 
синдромом в виде гематомезиса, кровотечений при прорезы-
вании зубов, в более позднем возрасте — гемартрозов. У боль-
ного отмечался стабильно низкий уровень протромбина при 
нормальных значениях VIII и IX факторов свертывания кро-
ви. Лечение раствором менадиона натрия бисульфита с поло-
жительным эффектом. В возрасте 3 лет был установлен диа-
гноз гипопроконвертинемия (уровень VII фактора — 3,4%), 
назначен препарат эптаког альфа активированный в режиме 
«по требованию». Низкая комплаентность к проводимой те-
рапии сопровождалась повторным геморрагическим синдро-
мом, гемартрозами коленных, локтевых и голеностопных су-
ставов с развитием контрактур и артропатий. В возрасте 15 
лет у больного была диагностирована язва  двенадцатиперст-
ной кишки, осложнившаяся массивным желудочно-кишечным 
кровотечением, потребовавшим проведение повторных гемо-
трансфузий и длительного введения рекомбинантного препа-
рата VII фактора.

Заключение. Редкие формы коагулопатий возможны в кли-
нической практике и требуют ранней диагностики с назначе-
ние адекватного лечения, особенно у детей раннего возраста, 
что предотвращает развитие осложнений и раннюю инвали-
дизацию больных.

* * *
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Актуальность. Синдром Пфайффера (СП, Q 87.0, акро-
цефалосиндактилия V типа) — редкое аутосомно-доминант-
ное заболевание из группы синдромальных краниосиностозов, 
обусловленное дефектами в генах FGFR1 и FGFR2, характе-
ризуется черепно-лицевым дизостозом и аномальным разви-
тием конечностей. Аномалии наружного слухового прохода и 
среднего уха приводят к глухоте, нарушениям речи и интел-
лектуального развития. Частота 1 из 100 000. Подразделяет-
ся на 3 типа. Тип 2 связано с мутациями в гене FGFR2, име-
ет тяж ёлое течение.

Описание клинического случая. Девочка М., у матери 40 
лет с отягощ ённым соматическим и гинекологическим анам-
незами, от 6 -й беременности, 2 -х родов, протекавшей с угро-
зой прерывания. Масса тела при рождении 2680 г, длина тела 
— 48 см, окружность головы — 33 см, груди — 34 см, оцен-
ка по шкале Апгар 4/6 баллов. На 29 -й неделе гестационного 
возраста при УЗИ были выявлены признаки аномальных сра-
щений костей черепа и лицевого дизостоза. Состояние при 
рождении крайне тяжёлое. Девочка находилась на ИВЛ, име-
ла множественные стигмы дизэмбриогенеза, включая башен-
ную форму черепа, гипертелоризм, экзофтальм, скошенный 
затылок, низко посаженные диспластичные ушные раковины 
и укорочение шеи. Наблюдались признаки «вялого реб ёнка». 
При нейросонографии — признаки гипоксически-ишемиче-
ского поражения головного мозга и кровоизлияние в минда-
лину мозжечка. Выявлены бикоронарный и билямбдовидный 
синостозы, формирование черепа в виде «листа клевера», 
уплощение черепа в переднезаднем направлении и уменьше-
ние большого затылочного отверстия, аномалии лицевого че-
репа и конечностей. Отоларинголог диагностировал атрезию 
хоан и неполную атрезию слуховых проходов. Среди лабора-
торных отклонений у реб ёнка: анемия, лейкоцитоз, тромбо-
цитоз и повышение уровней белков острой фазы. В микро-
биологических посевах: Klebsiella pneumoniae и Pseudomonas 
aeruginosa. Проводимая терапия с положительным эффектом. 
Проведена двусторонняя линейная краниотомия. Полноэкзом-
ное секвенирование выявило мутации в гене FGFR2, что в со-
вокупности с данными анамнеза подтвердило диагноз: син-
дром Пфайффера 2 типа. Выписана домой в возрасте 4 мес. 
При повторном осмотре отмечалось улучшение показателей 
психомоторного и физического развития. 

Заключение. Диагноз синдрома Пфайффера 2 типа ставит-
ся на основании методов нейровизуализации и подтверждает-
ся генетическим обследованием. Сложности в диагнозе свя-
заны с отклонениями в развитии и наслоением тяжёлых форм 
патологии неонатального периода. Раннее хирургическое ле-
чение позволяет устранить деформации и увеличить объём 
полости черепа, предотвращая риск развития неврологиче-
ских осложнений.

* * *

ОЦЕНКА ПСИХОМОТОРНОГО РАЗВИТИЯ ДЕТЕЙ 
С ПЕРИНАТАЛЬНЫМ ПОРАЖЕНИЕМ ЦНС  
С ПОМОЩЬЮ ПСИХОМЕТРИЧЕСКИХ ШКАЛ

Сорокина Е.Е. 
Научный руководитель: доцент С.В. Гарина 
ФГБОУ ВО «Мордовский государственный университет 
имени Н.П. Огарёва», Саранск, Россия

Ключевые слова: грудные дети; дети раннего возраста; 
гипоксически-ишемическое повреждение ЦНС; 
психомоторное развитие; шкала САТ/СLAM; шкала 
GMDS

Актуальность. Психомоторное развитие (ПМР) детей 1-го 
года жизни является важным отражением их соматического 
здоровья. Актуальным является поиск объективных способов 
оценки ПМР детей в связи с преимущественным использова-
нием эмпирических методов, результаты которых зависят от 
субъективного восприятия, а также затрудняют преемствен-
ность при обследовании у разных врачей или в различных уч-
реждениях. 

Цель: определить изменения ПМР детей 1-го года жиз-
ни с гипоксически-ишемическим поражением центральной 
нервной системы (ГИП ЦНС) с помощью шкал CAT/CLAMS 
и GMDS (Гриффитс).

Материалы и методы. Проанализированы 50 историй бо-
лезни детей, а также проведена оценка ПМР детей, находив-
шихся на обследовании и лечении в отделении патологии но-
ворождённых и недоношенных детей. В опытную группу во-
шли 27 детей с ГИП ЦНС, в контрольную — 23 ребёнка без 
патологии ЦНС. 

Результаты. При анализе ПМР детей эмпирическим спо-
собом задержка ПМР была зарегистрирована у 3 (11%) детей 
опытной группы, в контрольной группе такие дети не выявля-
лись. При обследовании детей по шкале САТ/СLAMS погра-
ничные значения коэффициента развития имели по линии раз-
вития CAT (язык/речь) 29,6% детей из опытной группы и ни 
один из группы контроля; по линии развития CLAMS (решение 
задач) — 40,7% детей опытной группы и 20% пациентов кон-
трольной группы; по линии развитии макромоторики — 60% 
детей контрольной группы и 29,6% больных опытной группы. 
Грубая задержка неврологического развития по данным коэф-
фициента развития наблюдалась только у детей опытной груп-
пы: в 18,5% случаев по линии развития CAT (язык/речь), столь-
ко же — по линии развития CLAMS (решение задач), в 40,7% 
случаев — по линии развития макромоторики (p ≤ 0,05). При 
обследовании детей по шкале GMDS (Гриффитс) выявлена гру-
бая задержка развития в 51,8% случаев по линиям развития А 
(двигательная активность), В (социальная адаптация) и D (глаза 
и руки), в 74% — по линии С (слух и речь), в 85% — по линии 
развития Е (способность к игре) у детей с ГИП ЦНС. Средние 
значения коэффициентов развития были существенно умень-
шены у больных опытной группы (p ≤ 0,05).

Заключение. Данные анализа ПМР по шкалам  
CAT/CLAMS и GMDS (Гриффитс) указывают на наличие низ-
кого коэффициента развития детей с ГИП ЦНС по сравне-
нию со здоровыми детьми, а также свидетельствуют о боль-
шей чувствительности этих шкал в оценке ПМР детей раннего 
возраста. Несомненным преимуществом шкал является то, что 
результат выражается в числовой форме, что позволяет сохра-
нить преемственность при повторном обследовании больных

* * *
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Актуальность. Идиопатический гемосидероз лёгких 
(ИГЛ) — орфанное заболевание, в основе которого предпо-
лагается дефект или иммунное повреждение стенок альвеол, 
капилляров лёгких с депонированием гемосидерина в альвео-
лах. Несвоевременные диагностика и начало терапии ИГЛ по-
вышает риск инвалидизации больного.

Описание клинического случая. С августа 2022 г. стаци-
онарно наблюдается девочка 17 лет с диагнозом: идиопати-
ческий гемосидероз лёгких. Ребёнок от 3-й беременности, 
3-х срочных физиологических родов. Вакцинация по кален-
дарю. Из перенесённых заболеваний: респираторные инфек-
ции 2 раза в год, в возрасте 1,5 года — железодефицитная ане-
мия (ЖДА), лёгкая, с 3 лет выявлено ожирение 3 степени, в 
16 лет — новая коронавирусная инфекция COVID-19. В дебю-
те заболевания (июль 2022 г): сухой непродуктивный кашель 
при нормальной температуре тела, присоединение одышки, 
боли в грудной клетке при физической нагрузке. При рентге-
нографии грудной клетки выявлена двусторонняя полисегмен-
тарная пневмония. На фоне антибиотикотерапии сохранялись 
признаки инфильтрации лёгких, дыхательной недостаточности 
(ДН). Ребёнок был госпитализирован. При поступлении: со-
стояние средней тяжести, при физической нагрузке тахипноэ, 
акроцианоз, кашель сухой и влажный нечастый, без примеси 
крови, по остальным органам без патологии. Лабораторно вы-
явлены признаки ЖДА (гипохромия, микроцитоз, гемоглобин 
68 г/л), нейтрофилёз, лимфопения, повышение уровня С-ре-
активного белка. Исключены оппортунистические инфекции, 
ВИЧ, гепатиты, сифилис, туберкулёз. При мультиспиральной 
компьютерной томографии (МСКТ) лёгких диагностированы 
двусторонние, множественные очаговоподобные тени по ти-
пу «матового стекла», типичные для ИГЛ. В лаважной жидко-
сти умеренное количество сидерофагов, гранулы гемосидери-
на внеклеточно. С учётом наличия ведущих синдромов: ДН, 
тяжёлой ЖДА, типичных изменений на МСКТ лёгких, вы-
явления сидерофагов в мокроте больной был выставлен ди-
агноз — идиопатический гемосидероз лёгких. На фоне тера-
пии преднизолоном (2 мг/кг в сутки) удалось быстро купиро-
вать ДН, увеличить концентрации гемоглобина и уменьшить 
явления диссеминации в лёгких.

Заключение. Особенностью представленного клиниче-
ского случая является поздний дебют ИГЛ с острым разви-
тием типичных синдромов ДН, ЖДА, при отсутствии кро-
вохарканья. Своевременное начало патогенетической тера-
пии позволило уменьшить риск инвалидизации пациентки и 
улучшить прогноз.

* * *
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Актуальность. Врождённая цитомегаловирусная инфек-
ция (ВЦМВИ) характеризуется широким многообразием кли-
нических проявлений, что обусловлено тропизмом цитоме-
галовируса (ЦМВ) к различным клеткам организма. Данный 
факт снижает настороженность в отношении наследственных 
заболеваний, основное клиническое проявление которых сход-
но с ВЦМВИ, хоть и проявляется более выражено.

Описание клинического случая. Мальчик Х. от матери 
27 лет. Данная беременность 3-я, протекала на фоне анемии, 
острой респираторной вирусной инфекции. На ультразвуко-
вых скринингах плода выявлялись асцит, гепатоспленомега-
лия, анемия, потребовавшая проведения внутриутробного пе-
реливания крови. Ребёнок родился на 35-й неделе гестации с 
массой тела при рождении 2700 г, длиной тела 47 см, оценка 
по шкале Апгар 2/4 баллов. При рождении состояние крайне 
тяжёлое, обусловлено течением внутриутробной инфекции, 
требовалась реанимация в родильном зале. После рождения 
уровень гемоглобина составлял 87 г/л, проводилась трансфу-
зия эритроцитарной взвеси. На 5-е сутки жизни ребёнок пе-
реведён в отделение реанимации и интенсивной терапии но-
ворождённых многопрофильной детской больницы в тяжёлом 
состоянии. По данным комплексного обследования диагно-
стирована гиперрегенераторная анемия, синдром цитолиза, 
гипербилирубинемия, гиперферритинемия, повышение уров-
ня С-реактивного белка. По данным полимерной цепной ре-
акции на TORCH-инфекции обнаружена ДНК ЦМВ в крови и 
моче. На 20-е сутки жизни назначен валганцикловир в сочета-
нии с антицитомегаловирусным иммуноглобулином. На фоне 
этиотропной терапии состояние ребёнка улучшалось, однако 
сохранялась частая потребность в трансфузионной терапии. 
Выявлено также снижение осмотической резистентности эри-
троцитов, в связи с чем было принято решение расширить ди-
агностический поиск в сторону наследственных гемолитиче-
ских анемий. По данным молекулярно-генетического обсле-
дования выявлена мутация в гене SPTA2, встречающаяся при 
болезни Минковского–Шоффара. 

На данный момент мальчику 1,5 года, гемолитические 
кризы случаются раз в 1–2 мес и требуют госпитализации в 
гематологические отделения.

Заключение. В представленном случае тяжёлый анеми-
ческий синдром длительное время расценивался как клини-
ческое проявление ВЦМВИ. Снижение осмотической рези-
стентности эритроцитов и постоянная потребность в гемо-
трансфузиях у детей с ВЦМВИ является поводом к поиску 
наследственной аномалии строения эритроцитов.

* * *
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Актуальность. Медленное прогрессирование и малосим-
птомное течение HCV-инфекции в детском возрасте способ-
но привести к тяжёлым последствиям. Интеграция противо-
вирусных препаратов прямого действия (ПППД) в работу дет-
ских инфекционистов радикально изменила исходы лечения.

Цель: определить эффективность терапии ПППД хрони-
ческого вирусного гепатита C (ХВГС) у детей. 

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз медицинских документов 65 детей, находящихся на дис-
пансерном учёте с ХВГС. При этом 14 детей было в возрасте 
3–6 лет, 51 больной — 7–14 лет. Диагноз ХВГС был подтверж-
дён у всех детей методом ПЦР с обнаружением РНК вируса 
и его генотипа. Для лечения ХВГС были использованы про-
тивовирусные препараты прямого действия, содержащие гле-
капрепир/пибрентасвир, софосбувир/велпатасвир. Обеспе-
чение больных детей ПППД осуществляется за счёт средств 
фонда «Круг добра».

Результаты. Клинические проявления ХВГС у детей раз-
нообразны, чаще всего отмечались проявления диспепсиче-
ского синдрома (14 пациентов), астеновегетативного синдро-
ма (4), геморрагического синдрома (3). Активность аланин- 
и аминотрансферазы у 59 детей сохранялась минимальной, у  
3 детей — была низкой (2–5 норм) и лишь у 1 больного до-
стигла умеренных значений (5–10 норм). Терапия ПППД бы-
ла назначена 57 пациентам в зависимости от их возраста и 
массы тела. 44 больным была рекомендована схема лечения 
комбинацией глекапревир/пибрентасвир, 13 детям — комби-
нацией велпатасвир/софосбувир. За больными проводилось 
динамическое наблюдение в течение 12 нед после курса про-
тивовирусной терапии. У 34 больных был достигнут вирусо-
логический ответ в среднем уже на 4-й неделе приёма ПППД 
— РНК вируса не обнаруживалась в крови пациента. Биохи-
мическая активность ферментов у всех больных уменьшилась 
до нормальных значений. Однако у 1 пациента через 12 нед 
после проведённого лечения комбинацией препаратов велпа-
тасвир/софосбувир произошёл рецидив — вновь была обна-
ружена РНК HCV в крови методом ПЦР, при этом биохими-
ческая активность сохранялась минимальной.

Заключение. Внедрение ПППД привело к значительной 
элиминации вируса гепатита С. При терапии комбинацией гле-
капревир/пибрентасвир элиминация вируса составила 100%, 
софосбувир/велпатасвир — 93%. Наши данные позволяют по-
лагать, что в будущем, благодаря ПППД, можно будет достиг-
нуть полной ликвидации ХВГС у детей.

* * *

КРИПТОГЕННАЯ ОРГАНИЗУЮЩАЯСЯ 
ПНЕВМОНИЯ, АССОЦИИРОВАННАЯ  
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Актуальность. Криптогенная организующаяся пневмония 
(КОП)/облитерирующий бронхиолит организующая пневмо-
ния — редкая форма идиопатического интерстициального за-
болевания лёгких. Эпидемиологические данные КОП отсут-
ствуют. Примерно у 3% пациентов с интерстициальным забо-
леванием лёгких диагностирована КОП. 

Описание клинического случая. Больной М., 8 лет. Ранний 
анамнез без особенностей. Отягощённая атопическая наслед-
ственность. В возрасте 7 лет перенёс острое респираторное 
заболевание неуточненной этиологии. Через 4 мес появились 
утомляемость, потеря веса, сухой кашель. Респираторные из-
менения в виде ослабленного дыхания и рассеянных крепити-
рующих хрипов c обеих сторон, симптомы дыхательной недо-
статочности, уменьшение сатурации до 91%. Диагностирована 
активная инфекция Mycoplasma pneumoniae. Выявлены значи-
тельные функциональные нарушения дыхания по рестриктив-
ному типу. При КТ органов грудной клетки диффузно в обоих 
лёгких сохраняется мозаичная пневматизация лёгочной тка-
ни за счёт участков уплотнения по типу «матового стекла» и 
участков повышенной воздушности лёгочной ткани вслед-
ствие бронхиолита. В ходе госпитализации исключались спец-
ифическая инфекция, аллергический бронхолёгочный аспер-
гилл ёз, муковисцидоз, первичный иммунодефицит, врождён-
ный дефицит сурфактанта (выполнено секвенирование генов 
SFTPC и ABC 3 — мутация не выявлена), системные заболе-
вания, воспалительные заболевания кишечника, атопическая 
бронхиальная астма. Проведена трансторакальная биопсия 
лёгкого. Морфологическая картина соответствовала очаго-
вой криптогенной организующейся пневмонии с облитери-
рующим бронхиолитом, индуцированным персистирующей 
инфекцией. Больной получал антибактериальную терапию 
(кларитромицин), глюкокортикостероиды, бронхоспазмоли-
тическую терапию с положительным эффектом.

Заключение. Описан редкий вариант криптогенной орга-
низующейся пневмонии у ребёнка 8 лет, ассоциированный с 
Mycoplasma pneumoniae. Диагноз подтверждён морфологиче-
ским исследованием ткани лёгкого, полученной при трансто-
ракальной биопсии. 

* * *
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Актуальность. Больные детским церебральным парали-
чом (ДЦП) зачастую испытывают затруднения при проглаты-
вании пищи, что может привести к недостаточности питания и 
низкой прибавке массы тела, это негативно влияет на их рост 
и развитие. Необходимы ранняя диагностика, регулярный мо-
ниторинг состояния питания, адекватная и своевременная по-
мощь для улучшения состояния их здоровья и качества жиз-
ни. В России до настоящего времени не было публикаций, в 
которых были бы представлены опросники для скрининга на-
рушений питания у детей с ДЦП.

Цель: обеспечить перевод на русский язык и межкуль-
турную адаптацию инструмента скрининга «Feeding Nutrition 
Screening Tool» («FNST») для выявления трудностей с корм-
лением и недостаточности питания у детей с ДЦП и своевре-
менного обращения к специалистам.

Материалы и методы. Межкультурная адаптация содер-
жания опросника состояла из 7 этапов: планирование адап-
тации, прямой перевод, синтез переводов, слепой обратный 
перевод, проверка процесса культурной эквивалентности, 
предварительное тестирование, формирование окончатель-
ной версии. Предварительное тестирование предфинальной 
версии опросника проводилось с участием 30 родителей/опе-
кунов детей с диагнозом ДЦП и 10 медицинских работников. 
Все этапы работы проведены в Сеченовском университете и 
ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава России.

Результаты. Итоговый русскоязычный адаптированный 
4-пунктовый инструмент скрининга представляет короткий 
и простой опросник для выявления нарушений кормления и 
недостаточности питания у детей с ДЦП в возрасте 2–19 лет. 
Перевод опросника на русский язык структурно не изменил 
его исходную версию и оказался простым для понимания как 
родителями/опекунами, так и медицинскими работниками.

Заключение. Благодаря переводу и межкультурной адап-
тации опросника «FNST» в России появился новый инстру-
мент для скрининга нарушений питания у детей с ДЦП, ко-
торый позволит выявлять их на ранних стадиях и обеспечит 
возможности своевременной модификации планов лечения, 
что улучшит долгосрочные результаты.

* * *
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Актуальность. Атаксия-телеангиэктазия (АТ, синдром 
Луи–Бар) является формой первичного иммунодефицита 
(ПИД) с ошибочной репарацией ДНК из-за мутации в гене 
АТМ и предрасположенностью к онкологическим заболева-
ниям. При прогрессирующем нарушении походки, зрения и 
речи в сочетании с телеангиэктазиями даже в отсутствие тя-
желых инфекций в анамнезе требуется помощь иммунолога. 
АТ среди ПИД встречается часто (1:40 –1:100 тыс.) и характе-
ризуется ярким разносторонним фенотипом: инфекции, нару-
шение походки и телеангиэктазии. При этом диагноз ставит-
ся в среднем через 5 лет после дебюта заболевания. Многооб-
разие симптомов приводит к задержке постановки диагноза. 
Поэтому важен анализ каждого случая АТ и осведомл ённость 
врачей разных специальностей.

Описание клинического случая. Представляем семейный кли-
нический случай поздней диагностики ПИД в семье у 3 детей: 
мальчик У., 9  лет; девочки С., 7  лет и М., 4  года. Брак II степе-
ни родства, родители этнические лезгины, у родственников бы-
ли смерти детей в раннем возрасте. Мальчик У. в 4  года перенёс 
тяжёлую пневмонию, отмечалась шаткость походки; с 6 лет ча-
стые респираторные инфекции, постоянный кашель. В 8 лет в 
связи с прогрессированием атаксии и задержкой психоречевого 
развития при МРТ головного мозга диагностированы атрофиче-
ские изменения полушарий и мозжечка, впервые выявлены теле-
ангиэктазии склер. Заподозрен синдром Луи–Бар. По результатам 
NGS: аа-вариант в гене АТМ. У средней сестры схожая клини-
ческая картина: в возрасте 1  год слабость при ходьбе, с 3 лет по-
шатывание, с 6 лет телеангиэктазии на склерах. Получено гене-
тическое подтверждение. В период обследования сестры У. и С. 
переносили обострение хронического бронхиолита, острый ри-
носинусит. Лабораторно: гипогаммаглобулинемия, В-лимфоци-
топения, снижение уровней IgA. При КТ органов грудной клет-
ки: нижние доли лёгких по типу «дерева в почках». У девочки С. 
цилиндрические бронхоэктазы. У младшей М. с 1  года слабость 
при ходьбе и телеангиэктазии, с 3 лет атаксия, при КТ призна-
ки хронического бронхиолита, лабораторно гипогаммаглобули-
немия, Т-лимфоцитопения. Планируется верификация диагноза

Заключение. У пациентов с АТ в дебюте заболевания вы-
ражено нарушение координации, позже появляются телеанги-
эктазии и синопульмональные инфекции. Нарастающая атак-
сия, дизартрия — повод к проведению диагностического поис-
ка в отношении ПИД-АТ ещё до появления телеангиоэктазии 
склер. Ведение пациентов с АТ требует мультидисциплинар-
ного подхода. Нет лечения, способного замедлить нейродеге-
нерацию, но антибактериальная терапия и ВВИГ необходимы 
в защите от инфекций и прогрессирования поражения лёгких, 
поэтому важно выявить ПИД у детей, рождённых до введения 
расширенного неонатального скрининга.

* * *
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Актуальность. Раннее выявление и лечение врождённых 
пороков сердца (ВПС) являются важными шагами на пути к 
снижению смертн ости и инвалидности среди детей.

Цель работы: определение уровня выявляемости ВПС  
у детей 1-го года жизни в амбулаторных условиях.

Материалы и методы. В амбулаторных условиях в рам-
ках ультразвукового скрининга сердца у детей в возрасте до 
3 мес обследовано: в 2021 г. — 520 детей, в 2022 г. — 241 ре-
бёнок, в 2023 г. — 310 детей. 

Результаты. Анализ данных обследования сердца у де-
тей до 3 мес за 2021 г. показал, что из 520 детей у 48 име-
ются ВПС, из них дефект межжелудочковой перегородки 
(ДМЖП) — у 24, открытый артериальный проток (ОАП) — 
у 14, стеноз лёгочной артерии (ЛА) — у 8, врождённая недо-
статочность трикуспидального клапана — у 1, врождённая 
недостаточность митрального клапана — у 1. При этом обна-
ружены также 729 малых аномалий сердца: открытое оваль-
ное окно (ООО) — у 247 детей, ложная хорда левого желу-
дочка (ЛХЛЖ) — у 460, аневризма межпредсердной перего-
родки (МПП) — у 14, удлинённая евстахиева заслонка — у 8, 
без патологии был 41 ребёнок. По данным УЗИ сердца за 2022 
г. у 19 из 241 ребёнка были выявлены ВПС (ДМЖП — у 4, 
ОАП — у 5, стеноз ЛА — у 4, двустворчатый клапан аорты — 
у 2, гипоплазия аорты — у 1, ДМПП — у 1), малые аномалии 
сердца — у 305 (ООО — у 116, ЛХЛЖ — у 187, аневризма 
МПП — у 1, удлинённая евстахиева заслонка — у 1), без па-
тологии был 21 ребёнок. По данным УЗИ сердца за 2023 г. из 
310 детей у 25 были выявлены ВПС (ДМЖП — у 5, ОАП — 
у 14, стеноз ЛА — у 3, коарктация аорты — у 1, врождённая 
недостаточность митрального клапана — у 1, комбинирован-
ный ВПС — у 1), малых аномалий сердца — 394 (ООО — у 
145, ЛХЛЖ — у 246, аневризма МПП — у 3), без патологии 
было 36 детей.

Заключение. Наибольшее число ВПС у обследованных 
детей было выявлено в 2021 г. Часто встречающимися ВПС 
являются ДМЖП и ОАП. Установлено большое число малых 
аномалий сердца, особенно ООО и ЛХЛЖ, которые могут со-
четаться друг с другом и с ВПС. Обязательный ультразвуко-
вой скрининг сердца у детей первых месяцев жизни способ-
ствует раннему выявлению пороков развития и сохранению 
здоровья и жизни детей.

* * *
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Актуальность. В последнее десятилетие отмечается уве-
личение применения генно-инженерных биологических пре-
паратов (ГИБП) при воспалительных заболеваниях кишечника 
(ВЗК), некоторые из них используются и в терапии псориаза 
(Пс). Однако появляются данные, свидетельствующие о раз-
витии парадоксальных реакций (в том числе псориазоподоб-
ных (ПсП)) на фоне терапии ингибиторами фактора некроза 
опухоли-α (анти-ФНО-α). 

Цель: определить частоту возникновения парадоксальных 
ПсП-реакций кожи у пациентов с ВЗК и Пс на фоне лечения 
ингибиторами ФНО-α.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный анализ 
историй болезни 15 пациентов, наблюдавшихся в гастроэнте-
рологическом отделении в 2023 г. Оценивали следующие по-
казатели: вариант Пс (истинный или ПсП), ГИБП первой ли-
нии, необходимость отмены/смены ГИБП терапии и вид дру-
гого ГИБП. К случаям истинного Пс отнесены пациенты, у 
которых первичен Пс и пациенты с дебютом Пс после ВЗК, у 
которых на фоне ГИБП достигнута ремиссия и/или отсутству-
ет ухудшение кожного процесса. К парадоксальным ПсП ре-
акциям отнесены пациенты, у которых поражение кожи воз-
никло после дебюта ВЗК, причём ГИБП усиливали и/или про-
воцировали развитие кожного поражения.

Результаты. Среди 15 детей с ВЗК и Пс или ПсП-реакцией 
было 11 девочек и 4 мальчика. Медиана возраста детей 16 [13; 
17] лет. У всех детей диагностирована болезнь Крона. У 9 из них 
отмечались ПсП, у 6 — истинный Пс. Препаратами первой ли-
нии были ингибиторы ФНО-α: у 7 больных адалимумаб, у 6 ин-
фликсимаб; другие ГИБП — у 1 секукинумаб, у 1 иксекизумаб. 
При этом у 12 больных потребовалась замена на другой ГИБП, у 
3 из которых на фоне терапии инфликсимабом развилась ПсП-ре-
акция, потребовавшая смены ГИБП-терапии. Последовательная 
анти-ФНО-α терапия была у 1 больного (адалимумаб + инфли-
ксимаб). У 4 детей такая терапия (инфликсимаб + адалимумаб) 
привела к развитию ПсП-реакции, что, с учётом тяжести кожно-
го процесса, потребовало отмены анти-ФНО-α терапии у этих 
больных, а у 1 ребёнка была достигнута ремиссия кожного про-
цесса на фоне топической гормональной терапии.

Заключение. Применение анти-ФНО-α препаратов может 
приводить к развитию парадоксального псориазоподобного по-
ражения кожи, поэтому для своевременной коррекции терапии 
следует проводить динамический мониторинг состояния кожи 
и осуществлять мультидисциплинарный подход специалистов.

* * *
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Актуальность. Врачам первичного звена в условиях огра-
ниченного времени приёма трудно быстро принимать реше-
ние о возможности вакцинации детей с иммуносупрессивной 
терапией, что приводит к необоснованным медицинским от-
водам от вакцинации.

Цель: структурировать знания врачей и родителей о вак-
цинации детей с аутовоспалительными заболеваниями и раз-
работать удобный онлайн-помощник.

Материалы и методы. Проанализированы опубликован-
ные в Medline материалы с 2000 по 2023 г. Проведено анке-
тирование врачей педиатров, гастроэнтерологов и ревматоло-
гов амбулаторного звена Санкт-Петербурга и Северо-Запад-
ного региона РФ.

Результаты. Течение аутовоспалительных заболеваний 
в детском возрасте более агрессивное. Пациенты на иммуно-
супрессивной терапии подвергаются повышенному риску тя-
жёлого течения инфекций. Применение ингибиторов фактора 
некроза опухоли-α помогает снизить воспаление, но в то же 
время подавляет нормальные воспалительные реакции против 
инфекционных агентов, уменьшая иммунитет пациента. При 
этом такие дети имеют низкий уровень вакцинации. Согласно 
отечественным и европейским рекомендациям, больные долж-
ны следовать расширенному календарю вакцинации, исклю-
чение составляют живые вакцины. В анкетировании участво-
вали 2 группы врачей: 1-я группа — 51 гастроэнтеролог и пе-
диатр (стаж работы врачом (Мe) 13,6 (2,7; 17,0) лет, среднее 
число пациентов с воспалительными заболеваниями кишеч-
ника в год — 3 (1; 10)); 2-я группа — 46 ревматологов (стаж 
работы врачом (Мe) 7,8 (2,0; 18,0) лет, а пациентов с ювениль-
ным идиопатическим артритом в год — 75 (26; 130)). Уста-
новлено, что 17,6%  врачей 1-й группы 8,7% врачей 2-й груп-
пы считают, что вакцинация живыми вакцинами пациентов с 
иммуносупрессивной терапией безопасна (р = 0,05). Вакци-
нацию неживыми вакцинами считают безопасной в состоя-
нии ремиссии лишь 53% врачей 1-й группы и 36,9% врачей 
2-й группы (р = 0 ,43). Среди основных причин неполной вак-
цинации детей с воспалительными заболеваниями кишечни-
ка и ювенильным идиопатическим артритом  специалисты 1-й 
и 2-й групп выделяют боязнь родителей (42 и 46%; р = 0,003) 
и специалистов (40 и 21%; р = 0,001) в отношении ухудше-
ния течения заболевания после вакцинации, отсутствие ли-
бо недостаточная информированность родителей (30 и 35%; 
р = 0,071) и врачей первичного звена (36 и 22% соответствен-
но; р = 0,023) в необходимости и безопасности вакцинации.

Заключение. Врачам необходим удобная программа, кото-
рый будет помогать принимать решение о возможности вак-
цинации. Нами разработаны telegram-бот и мобильное прило-
жение для структурирования информации о вакцинации па-
циентов с аутовоспалительными заболеваниями. 

* * *
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Актуальность. Хроническая гипергликемия при сахарном 
диабете 1-го типа (СД1) является одним из основных факто-
ров развития диабетической ретинопатии (ДР). Длительное 
бессимптомное течение ДР, неуклонное прогрессирование за-
болевания обусловливают особое значение регулярного оф-
тальмологического мониторинга больных для своевременно-
го выявления изменений со стороны глаз и выбора адекват-
ной тактики ведения пациента. Несвоевременное выявление 
признаков ДР приводит к значительному снижению зрения и 
слепоте, что влияет на качество жизни, а потеря зрения обу-
словлена каскадом патологических изменений сетчатки в от-
вет на хроническую гипергликемию. Центральным звеном па-
тогенеза ДР являются процессы нарушения кровоснабжения 
сетчатки с последующей ишемией, развитием отёка и риском 
отслойки сетчатки.

Цель: определить изменения ультразвуковых показате-
лей ретробульбарного кровотока при различной длительно-
сти СД1 у детей.

Материалы и методы. Обследовано 70 больных СД1 в 
возрасте 5–18 лет. В зависимости от длительности СД1 де-
ти были распределены на 3 группы: 1-ю группу составили  
20 детей со стажем СД1 до 5 лет; 2-ю — 30 больных со ста-
жем СД1 5–10 лет; 3-ю — 16 пациентов со стажем СД1 бо-
лее 10 лет. Проведено определение уровня гликированного ге-
моглобина (HbA1с), офтальмоскопия, ультразвуковое иссле-
дование глазных яблок и орбиты в режиме допплерографии.

Результаты. При повышении уровня HbAc1 > 9% вы-
явлена его корреляция со снижением скорости кровотока в 
центральной артерии сетчатки (ЦАС) у больных 2-й группы 
(p < 0,05). В режиме допплерографии при оценке линейной 
скорости кровотока по ЦАС, глазным артериям и венам сет-
чатки, задним коротким цилиарным артериям (ЗКЦА), верх-
ним глазным венам и при сравнении данных у больных 3 
групп установлено значимое устойчивое уменьшение скоро-
сти кровотока в этих сосудах, зависимое от увеличения дли-
тельности СД1 у детей (p < 0,05).

Заключение. Длительное влияние хронической гиперг-
ликемии при СД1 у детей сопровождается нарушением кро-
воснабжения в хориоидее и сетчатке без видимых сосуди-
стых изменений на глазном дне. Мониторинг скорости крово-
тока по ЦАС, ЗКЦА можно использовать для динамического 
наблюдения за изменениями кровоснабжения сетчатки при 
СД1 у детей.

* * *
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Актуальность. Аутоиммунный лимфопролиферативный 
синдром (АЛПС) — редкое генетическое заболевание, обу-
словленное нарушением внешнего пути апоптоза лимфоци-
та, опосредованного мутациями в гене FAS. Для заболевания 
характерны лимфаденопатия, спленомегалия, аутоиммунная 
цитопения, повышение популяции DNT-клеток, склонность к 
лимфоидным злокачественным новообразованиям. Мутация в 
гене KRAS может привести к развитию АЛПС-подобного син-
дрома, проявляющегося как АЛПС. 

Описание клинического случая. Мальчик, 3 года, госпи-
тализирован с жалобами на боль и ограничение движений в 
шее, боль в животе. Лабораторно: гемоглобин 83 г/л, ретику-
лоциты 3,6–4,18%, тромбоциты 79 × 109/л, проба Кумбса от-
рицательная, повышение уровней общих иммуноглобулинов 
А, G, М и витамина В12. При УЗИ: гепатоспленомегалия без 
признаков портальной гипертензии; шейный лимфаденит. Ис-
ключены: лимфопролиферативные заболевания, портальная 
гипертензия, вирусная инфекция Эпштейна–Барр. Пациент 
выписан с диагнозом: Гемолитическая анемия с латентным 
гемолизом. В межгоспитальный период сохранялись сплено-
мегалия, анемия. Повторно госпитализирован с симптомами 
геморрагического васкулита (сыпь, суставной синдром). При 
поступлении: гемоглобин 54 г/л, тромбоциты 126 × 109/л, лей-
коциты 2,58 × 1012/л, спленомегалия. Исключён дебют гемоб-
ластоза и гистиоцитоз из клеток Лангерганса. Данные анам-
неза (длительно существующие спленомегалия, цитопения), 
клинического осмотра (лимфопролиферативный синдром, ан-
гионевротические отёки, васкулит) и лабораторного обследо-
вания (гипергаммаглобулинемия, повышение DNT-клеток и 
уровня В12) характерны для АЛПС и АЛПС-подобного син-
дрома. До получения генетического подтверждения диагноза 
решением врачебной комиссии был назначен сиролимус. От-
мечено купирование явлений геморрагического васкулита, 
панцитопении, спленомегалии. В межгоспитальный период 
ребёнок получает сиролимус, состояние стабильное. Получе-
ны результаты генетического исследования: в гене KRAS вы-
явлена мутация c.37G>T в гетерозиготном состоянии, харак-
терная для АЛПС-подобного синдрома. 

Заключение. Для АЛПС и АЛПС-подобного синдрома ха-
рактерны полиморфизм клинического течения, генетическое 
подтверждение диагноза, высокий риск развития лимфопро-
лиферативных и аутоиммунных заболеваний. Для оптимистич-
ного прогноза жизни и здоровья пациентов важны своевремен-
ная диагностика и раннее назначение терапии.

* * *
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Актуальность. Врождённый буллёзный эпидермолиз про-
текает с образованием пузырей на коже и слизистых оболоч-
ках, сопровождается нарушениями физического развития (ФР) 
детей, что влияет на качество и продолжительность их жиз-
ни. Дистрофическая форма буллёзного эпидермолиза (ДБЭ) — 
тяжёлая по течению, ведёт к грозным осложнениям и требует 
лечения в отделении хирургии и реанимации. 

Цель: определить особенности физического развития и 
питания у детей с ДБЭ.

Материалы и методы. Проведён анализ данных исто-
рий болезни 7 пациентов (мальчика и 3 девочки в возрасте  
2–16 лет) с ДБЭ. Дети были распределены на 2 группы по на-
личию/отсутствию гастростомы. Были оценены показатели ФР 
по стандартам ВОЗ с расчетом Z-score: рост/возраст (HAZ), 
вес/возраст (WAZ), индекс массы тела/возраст (BAZ) при пер-
вичном поступлении и в динамике, число операций по пово-
ду стриктур пищевода. 

Результаты. Низкорослость (HAZ < –2) и дефицит мас-
сы тела (WAZ < –2) наблюдались у 5 больных, умеренная-тя-
жёлая недостаточность питания (BAZ < –2) — у 4 детей. У 4 
больных была наложена гастростома. Средний возраст при пер-
вой госпитализации составил 60 мес, при поступлении в 2023 
г. — 114,86 мес. Значения показателей ФР детей с гастросто-
мой и без неё при первом поступлении значимо не различались 
и составили: WAZ –2,78 и –1,75 (р = 0,13); HAZ –2,22 и –0,06  
(р = 0,06); BAZ –1,94 и –2,10 (р = 0,42) соответственно. С те-
чением заболевания показатели ФР ухудшались и в 2023 г. у 
детей с гастростомой и без неё составили: WAZ –5,57 и –4,45  
(р = 0,38); HAZ –1,94 и –2,10 (р = 0,42); BAZ –4,98 и –4,02  
(р = 0,37) соответственно. У пациентов с гастростомой показа-
тели ФР до и через ≥ 5 мес после её постановки были низкими и 
не улучшались: WAZ –4,44 и –4,36 (р = 0,47); HAZ –3,19 и –3,17 
(р = 0,47); BAZ –3,47 и –3,84 (р = 0,39) соответственно. Среднее 
число вмешательств по поводу стриктур пищевода у больных 
с гастростомой составило 6, без гастростомы — 1,7 (p = 0,01).

Заключение. Большинство детей с ДБЭ имеют выражен-
ную задержку роста и хроническую недостаточность питания. 
Основное показание к наложению гастростомы — непроходи-
мость пищевода. Несмотря на возможность проведения бал-
лонных дилатаций, детям с белково-энергетической недоста-
точностью необходимы своевременная гастростомия и энте-
ральная нутритивная поддержка.

* * *
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Актуальность. D-2-гидроксиглутаровая ацидурия  
(D-2-HGA) II типа является заболеванием с установленной 
этиологией и развивается в результате мутации в гене IDH2. 
Образующийся в избыточном количестве D-2-гидроксиглута-
рат (D-2-HG) обладает цито- и нейротоксическим действием.

Описание клинического случая. Мальчик Г. от  1-й беремен-
ности,  1-х самостоятельных родов на 41 -й неделе гестации на 
фоне хронической гипоксии. Масса тела при рождении 2950 г, 
длина тела 50 см, оценка по шкале Апгар 8/8 баллов. Состоя-
ние тяж ёлое, обусловлено аспирационной пневмоний, синдро-
мом угнетения центральной нервной системы. На фоне прово-
димого лечения спустя 18 сут  выписан с положительной ди-
намикой. В возрасте 6,5 мес  на фоне течения ринита развился 
билатеральный тонико-клонический приступ. Вызвана брига-
да скорой медицинской помощи (СМП), приступ купирован 
введением диазепама. Реб ёнок был госпитализирован с целью 
обследования и лечения. При поступлении состояние тяж ёлое, 
обусловлено неврологической симптоматикой. При общем ос-
мотре мышечный тонус был диффузно снижен, обращали на 
себя внимание стигмы дизэмбриогенеза: низкорасположенные 
диспластичные ушные раковины, широкая спинка носа, нали-
чие эпиканта. Реб ёнку было проведено комплексное обследо-
вание. При эхокардиографии определялась выраженная дила-
тация левого желудочка. По данным электроэнцефалографии 
зарегистрировано несколько иктальных паттернов в виде по-
явления ритмичной спайковой активности. 

Ребёнок в возрасте 7 мес был консультирован генетиком. 
При исследовании мочи выявлено резкое повышение концен-
трации D-2-HG. По результатам цитогенетического и молеку-
лярно-генетического обследования: кариотип 46XY, мутация 
de novo в гене IDH2: с.419G > А в гетерозиготном состоянии. 
На основании этих данных установлена D-2-гидроксиглута-
ровая ацидурия II типа. Назначена комплексная терапия, на-
правленная на лечение кардиомиопатии и купирование эпи-
лептической активности. Также был назначен L-карнитин и 
рибофлавин в связи с основным заболеванием.

На данный момент ребёнку 3 года, отмечается выражен-
ное отставание в нервно-психическом развитии. 

Заключение. В Российской Федерации на данный момент 
отсутствует описание клинических случаев D-2-HGA II типа. 
В связи с отсутствием осведомл ённости лечение пациентов 
начинается уже при выявлении тяж ёлых проявлений данного 
заболевания, что сопряжено с неблагоприятным прогнозом.

* * *

ХАРАКТЕРИСТИКА ВРОЖДЁННОЙ 
БРОНХОЛЁГОЧНОЙ ПАТОЛОГИИ У ДЕТЕЙ 
СТАВРОПОЛЬСКОГО КРАЯ

Цыбулина А.В.
Научные руководители: доцент М.С. Пустабаева, 
доцент Т.А. Белаш
ФГБОУ ВО «Ставропольский государственный 
медицинский университет» Минздрава России, 
Ставрополь, Россия

Ключевые слова: дети; врождённые пороки развития 
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Актуальность. Важной проблемой для педиатрической и 
пульмонологической практики являются врождённые пороки 
дыхательной системы (ВПДС). 

Цель: определить характеристику ВПДС у новорождён-
ных детей Ставропольского края.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз 63 стационарных карт больных с диагнозом ВПДС, нахо-
дившихся на лечении в Краевой детской клинической боль-
нице в 2018–2023 гг. Критерием включения в исследование 
была принадлежность нозологической единицы порока к раз-
делам Q32–Q34 Международной классификации болезней  
10-го пересмотра. 

Результаты. Часто встречающимися ВПДС у детей были 
аномалии трахеобронхиального дерева — у 27 (42,8%) детей, 
реже встречались кистозно-аденоматозный порок развития 
лёгких — у 9 (14,3%), гипоплазия лёгких — у 9 (14,3%), тра-
хеомаляция — у 7 (11,1%), лобарная эмфизема — у 6 (9,5%), 
первичная цилиарная дискинезия — у 3 (4,8%), буллёзная 
дисплазия — у 1 (1,6%), артериовенозная трансформация 
лёгкого — у 1 (1,6%). Антенатально ВПДС был выявлен у 2 
(3,2%) плодов. Дети, которые имели ВПДС, чаще прожива-
ли в сельской местности (64%). Мальчики болели чаще, чем 
девочки (63 и 37%). Дети с ВПДС рождались чаще доношен-
ными (87%). В 49% случаев диагноз был выставлен сразу по-
сле рождения. В большинстве случаев диагноз ВПДС был по-
ставлен по данным компьютерной томографии лёгких (56%). 
У 54% обследованных пациентов в неонатальном периоде от-
мечалась пневмония с затяжным течением, у 24% пациентов 
наблюдались дыхательные нарушения без воспалительных 
изменений крови.

Заключение. ВПДС составляют основу для формирова-
ния хронической бронхолёгочной патологии, поэтому изуче-
ние их структуры и характеристики способствует повышению 
качества медицинской помощи пациентам, уменьшению ча-
стоты обострений.

* * *
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Актуальность. Корь — вирусная инфекция с крайне вы-
соким уровнем заразности, которая распространена среди де-
тей. Тромбоцитопения является характерным симптомом кори 
(66,7% случаев) и её возникновение можно объяснить интен-
сивным расходом кровяных пластинок, как первичного барье-
ра на пути распространения вируса в организме. За последний 
год в Российской Федерации зафиксирован рост заболеваемо-
сти корью, что подтверждает необходимость своевременно-
го выявления эпидемических очагов и вакцинопрофилактики.

Описание клинического случая. Мальчик Н., 15 лет, забо-
лел остро, когда стал отмечать повышение температуры те-
ла до 39 –40°С, кашель, насморк. На  2-й день болезни появи-
лась пятнистая сыпь сначала на коже лица, за ушами, затем 
по всему телу. На  3-й день — при кашле мокрота с алой кро-
вью, жидкий стул до 2  раз в сутки, рвота до 5  раз в сутки. На 
 4-й день с начала заболевания мальчик был доставлен в ин-
фекционный стационар. Известно, что в колледже, в котором 
обучается ребёнок, карантин по кори. Пациент от кори не при-
вит. При поступлении состояние ребёнка тяжёлое, лихорад-
ка 38,5°С, отмечается вялость, однократная рвота, повторные 
носовые кровотечения до 4 –5 раз в сутки. На теле — пятни-
сто-папулезная сыпь с геморрагическим пропитыванием в об-
ласти предплечий и грудной клетки, на слизистой оболочке 
полости рта — пятна Филатова–Коплика. Присутствует ки-
шечная симптоматика: тошнота, урчание живота при пальпа-
ции, диарея. Отмечается гиперемия конъюнктив глаз, а так-
же обильное слизисто-гнойное отделяемое. В крови пациен-
та были обнаружены IgM антитела к кори. В общем анализе 
крови была выявлена тромбоцитопения  131 тыс/мкл лейко-
пения  3,7 тыс/мкл. В коагулограмме:  D-димер — 1333 нг/мл, 
активированное частичное тромбопластиновое время (АЧТВ) 
— 55 сек, фибриноген —  4,76 г/л. 

В биохимии крови: креатинин —  113 мкмоль/л,  скорость 
клубочковой фильтрации (СКФ) по формуле Шварца  57 мл/
мин / 1,73 м2. В общем анализе мочи: лейкоцитурия, микро-
протеинурия. Анализ кала на кишечную группу: отрицатель-
ный. На фоне этиотропной (ципрофлоксацин в конъюнкти-
вальный мешок) и симптоматической (трисоль, метамизол, 
викасол, этамзилат) терапии достигнут положительный кли-
нический эффект. Реб ёнок выписан из стационара в удовлет-
ворительном состоянии.

Заключение. Данный клинический случай демонстрирует 
тяж ёлое течение кори у подростка, что ещ ё раз подтверждает 
необходимость иммунизации всех сло ёв населения от кори.

* * *

МАРКЕРЫ РЕМОДЕЛИРОВАНИЯ КОСТНОЙ 
ТКАНИ В ДИАГНОСТИКЕ 
НЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННОЙ ДИСПЛАЗИИ 
СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ
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Научный руководитель:  
доцент М.В. Дворниченко
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университет» Минздрава России, Томск, Россия
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Актуальность. Различные проявления болезней кост-
но-мышечной системы и соединительной ткани часто опре-
деляют выбор спортивной карьеры для ребёнка. При нали-
чии недифференцированной дисплазии соединительной ткани 
(НДСТ) интенсивные физические нагрузки могут способство-
вать прогрессированию различных форм патологии.

Цель: определить ведущие биомаркеры ремоделирования 
костной ткани при НДСТ у детей.

Материалы и методы. Оценку внешних признаков НДСТ 
проводили с помощью модифицированного балльного скри-
нинг-алгоритма для подростков, занимающихся спортом, что 
позволило выделить 2 группы больных: с минимальными  
(1-я группа) и выраженными (2-я группа) признаками НДСТ. 
Концентрацию остеокальцина и CrossLaps в сыворотке кро-
ви определяли методом иммуноферментного анализа. Актив-
ность общей фракции кислой фосфатазы определяли с помо-
щью набора фирмы «Thermo Fisher Scientific». 

Результаты. Обследовано 25 подростков-спортсменов 
11–14 лет: 1-я группа (4–6 баллов) — 10 детей; 2-я группа  
(> 7 баллов) — 15 детей. У юных спортсменов с показателями 
шкалы НДСТ 7 баллов и более было выявлено 6–10-кратное 
уменьшение концентраций маркеров костного ремоделирова-
ния с последующим восстановлением их уровней. При этом 
установлена тесная прямая корреляция между концентраци-
ями CrossLaps и остеокальцина в крови (r = 0,89; p = 0,001).  
У спортсменов-подростков с показателями шкалы НДСТ ме-
нее 7 баллов выявлены тесные корреляция между уровня-
ми остеокальцина и общего кальция в крови (r = 0,90; p = 
0,05) и содержанием щелочной фосфатазы и ионизирован-
ного кальция в крови (r = 0,90; p = 0,05) при дистантных по-
казателях ремоделирования костной ткани в пределах рефе-
ренсных значений. 

Заключение. Установлена точка минимума в динамике 
показателей в крови концентраций молекулярных маркеров 
остео генеза и остеолиза в зависимости от степени выражен-
ности диспластического фенотипа у подростков-спортсменов, 
что имеет диагностическое значение.

* * *
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Актуальность. В настоящее время установлено, что роль 
витамина D не ограничивается только регуляцией фосфор-
но-кальциевого обмена. Витамин D играет значимую роль в 
функционировании всех функциональных систем растущего 
организма, особенно эндокринной, иммунной и опорно-дви-
гательной. При этом знания родителей о витамине D для обе-
спечения приверженности адекватному применению витами-
на D у детей изучены недостаточно. 

Цель: определить осведомлённость родителей о витами-
не D и его применении у детей.

Материалы и методы. Проведено одномоментное ис-
следование 160 родителей/законных представителей детей в 
возрасте от рождения до 18 лет с использованием авторско-
го анонимного опросника. Опрос проводился на базе детской 
клиники и онлайн на платформе YandexForms. Уровень на-
дёжности опросника удовлетворительный (α-коэффициента 
Кронбаха ≥ 0,7). 

Результаты. Средний возраст респондентов составил 
37 ± 0,2 года. На момент опроса более половины родителей 
дают своим детям витамин D. Среди данных родителей 70,5% 
дают витамин D детям в возрасте от рождения до 3 лет; 20% — 
от 4–10 лет; 9,5% — от 10–18 лет. Большинство участников 
(81,4%) используют препараты витамина D в виде раствора; 
85,5% знают о важности ежедневного приема витамина D, 
вне зависимости от возраста ребёнка (93,5%). При ответах на 
теоретические вопросы о витамине D 99,3% родителей отме-
тили, что дефицит витамина D может привести к проблемам 
со здоровьем у детей, 36,1% — что самой уязвимой группой 
по развитию дефицита витамина D являются дети в возрасте 
до 6 мес. На вопрос о дозировке витамина D, которая прини-
мается ребёнком, 80% указали дозировку, соответствующую 
возрасту ребёнка, 3% — дозу ниже рекомендуемой; 17% при-
нимают более 5000 МЕ. При оценке группы родителей, дети 
которых принимают высокие дозировки витамина D, с досто-
верно большей частотой встречались ответы о невозможно-
сти передозировки витамина D и недоверии информации об 
опасности его передозировки, полученной от врачей (p < 0,05). 

Заключение. Выявлен достаточно высокий уровень осве-
домлённости родителей о витамине D и важности его приё-
ма. При этом среди родителей встречается недоверие к инфор-
мации, полученной от врачей, либо данная информация с ни-
ми никогда не обсуждалась в рамках медицинских приёмов.

* * *
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Актуальность. Синдром Дауна (СД) — это генетическая 
аномалия, которая объясняется утроением 21-й хромосомы. 
Изменения возрастной структуры матерей и развитие прена-
тальных профилактических мероприятий привели в послед-
ние годы к увеличению числа случаев рождения детей с СД. 
Анализ распространённости СД является значимым для раз-
работки новых алгоритмов ведения этих детей. 

Цель: определение частоты СД и анализ её динамики в 
Нижегородской области за 2014–2023 гг.

Материалы и методы. В исследование включены дан-
ные мониторинга врождённых пороков развития у детей Ни-
жегородской области за 2014–2023 гг. Общее число случаев 
СД за выбранный период составило 693. В эту группу вошли 
элиминированные плоды с СД, выявленные в результате пре-
натальной диагностики, и новорождённые дети с СД. Общая 
численность новорождённых детей за исследуемый период в 
Нижегородской области составила 314 061 человек. Частоту 
заболевания рассчитывали на 10 000 новорождённых.

Результаты. Общая частота СД у детей Нижегородской 
области за анализируемый период в среднем составила 22,7 
(95% ДИ 19,7–25,16) на 10 000 рождений, при этом частота 
новорождённых с СД составила 9,51 (95% ДИ 7,2–11,2) на 
10 000 рождений. Средняя доля элиминированных плодов от 
всех случаев СД — 60,5%. Общая частота СД увеличилась с 
17,99 на 10 000 в 2014 г. до 24,4 на 10 000 в 2023 г. В то же вре-
мя в сравнении с показателями по России частота СД только 
среди новорождённых за анализируемый период времени не 
имеет тенденции к снижению с максимальными показателя-
ми в 2015 и 2020 гг. — 11,2 на 10 000 рождений. Средний воз-
раст матерей составил 34,6 года. Следует отметить, что в ис-
следуемой группе антенатально в 36,5% случаев был выстав-
лен низкий риск по рождению ребёнка с СД, в 35,3% случаев 
не был проведён пренатальный скрининг. 

Заключение. Общая частота СД в Нижегородском регионе 
имеет тенденцию к нарастанию. Доля элиминированных пло-
дов с СД увеличилась с 60% в 2014 г. до 66,6% в 2023 г., что 
свидетельствует об эффективности пренатальной диагности-
ки. Высокая доля новорождённых с недиагностированным ан-
тенатально СД определяет необходимость оптимизации рабо-
ты с беременными женщинами по выявлению этой патологии.

* * *
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Актуальность. В последние годы показано отрицатель-
ное влияние курения электронных сигарет (ЭС) и вейпов на 
дыхательную и сердечно-сосудистую системы человека. Де-
шевизна и изобилие вкусов, отсутствие запаха во время се-
анса курения и предполагаемое отсутствие вредных послед-
ствий, в отличие от других табачных изделий, являются при-
тягательными качествами курения ЭС и вейпов для молодёжи.

Цель: определить влияние курения ЭС и вейпов на состоя-
ние здоровья подростков.

Материалы и методы. Проведён анализ данных анкети-
рования 1053 студентов учреждений среднего профессиональ-
ного образования в возрасте 15–18 лет  (817 девушек, 236 юно-
шей). Обучающиеся ответили на вопросы об осведомлённости 
подростков о частоте и вреде курения ЭС и вейпов, наличии 
заболеваний органов дыхания и кровообращения. Контроль-
ную группу составили некурящие подростки (70 девушек и 
30 юношей, относящиеся к группе здоровья 1 и 2). Статисти-
ческий анализ проведён при помощи программы «Microsoft 
Excel 2010», различия считали значимыми при р < 0,05. 

Результаты. Анализ данных анкет показал, что 180 (22%) 
девушек и 67 (28%) юношей регулярно курили вейпы и ЭС. 
Среди курящих 63 (35%) девушки и 15 (23%) юношей отме-
тили частое (более 4 раз в год) развитие острых и затяжных 
бронхитов на фоне перенесённых острых респираторных ви-
русных инфекций. Развитие заболеваний сердечно-сосуди-
стой системы с начала курения отметили 63 (35%) девушки и 
13 (20%) юношей. Все анкетируемые отметили, что с началом 
курения вейпов стали замечать у себя нарушения сердечно-
го ритма (тахикардия), частые бронхиты и другие поражения 
лёгких. Продолжительность курения вейпов у подростков в 
среднем составляла 4 года, а ЭС — 2 года. Частые бронхиты 
анкетируемые начали отмечать у себя через 7 мес от начала 
курения, а тахикардию — через 1 год. В контрольной груп-
пе подростков патологии органов кровообращения не выяв-
лено. У некурящих подростков значительно реже встречают-
ся острые и затяжные бронхиты: у 9 (18%) девушек и 3 (6%) 
юношей (р < 0,02 и р < 0,01 соответственно).

Заключение. Каждая пятая девушка и третий юноша регу-
лярно курят вейпы и ЭС, считая, что это безопасно. Использо-
вание ЭС и вейпов в детском и подростковом возрасте несёт в 
себе угрозу серьёзных поражений респираторной системы ра-
стущего организма. Эти данные указывают на необходимость 
усиления профилактической работы среди учащейся молоде-
жи и ужесточение контроля за использованием указанных ку-
рительных средств детьми и подростками.

* * *
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Актуальность. Болезнь Винивартера–Бюргера — это вос-
палительное заболевание, поражающее мелкие сосуды ко-
нечностей, являющееся причиной их потери. Изучение пато-
морфологии процесса целесообразно на ампутированных ко-
нечностях и удалённых тканях, так как из-за риска развития 
трофических язв и образования новых тромбов проведение 
биопсии не является диагностическим выбором. Ввиду этого 
сомнений в актуальности данной темы не остаётся.

Описание клинического случая. Девочка 15-ти лет посту-
пила в больницу с острым отравлением в состоянии психомо-
торного возбуждения, для купирования которого внутривенно 
был введён хлопромазин, после введении препарата рука по-
белела — манипуляцию прекратили. В следующие 3 дня кро-
воток во всех магистральных сосудах правой руки, по данным 
ежедневного ультразвукового исследования (УЗИ), то появлял-
ся, то пропадал. В течение первых 18 дней пребывания в ста-
ционаре ребёнок получает терапию дексаметазоном. На 31 -й 
день болезни отёк купирован, но движения в дистальных фа-
лангах ограничены ввиду контрактур. В это же время отме-
чается появление множественных очагов сухого некроза фа-
ланг и кисти. В течение следующих 20 дней патологический 
процесс распространялся, захватывая всю кисть и нижние 
2/3 предплечья. Сформулирован диагноз «Нарушение прохо-
димости артерий правого предплечья. Тромбоз лучевой арте-
рии. Ожог эндотелия сосудов». И хирурги, пытаясь остано-
вить распространение некроза, вынуждены проводить этап-
ную некрэктомию, приведшую к формированию культи на 
уровне 2/3 предплечья.

Заключение. При внутрисосудистом введении хлорпрома-
зина сформировались нарушения проходимости сосудов пра-
вого предплечья у девочки 15 лет, но причиной формирования 
некроза явился облитерирующий тромбоангиит — болезнь, 
характеризующаяся полиэтиологичностью, длительностью 
развёртывания клинической картины и микроскопическими 
изменениями. При подозрении на ишемические изменения в 
конечностях, случившиеся после какого-нибудь явного, пред-
шествующего тому воздействия (механическое или химиче-
ское повреждение сосудов) или на фоне абсолютного благо-
получия, и зафиксированное УЗИ непостоянство кровотока по 
магистральным сосудам данной конечности является основа-
нием для назначения гормональной терапии, на фоне которой 
важно проведение гистологического анализа тканей для вери-
фикации диагноза.

* * *
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Актуальность. Глутаровая ацидурия II типа (ГА-2) — 
редкое наследственное заболевание, характеризующееся на-
рушением обмена аминокислот и жирных кислот и связано 
с мутациями в генах ETFA, ETFB и ETFDH. Распростран ён-
ность ГА-2 составляет 1: 200 000 новорождённых. Заболева-
ние включено в перечень жизнеугрожающих.

Описание клинического случая. Девочка 10 лет, при рожде-
нии — оценка по шкале Апгар 8/9 баллов; с 2 мес жизни — эпи-
зоды рвот, с их учащением в возрасте 4 мес. Выставлен диагноз: 
пилороспазм. Назначены спазмолитики с положительным эф-
фектом. В копрограмме: стеаторея  II типа. Мама самостоятель-
но ввела низкобелковую диету. Проведены генетические иссле-
дования: синдром Прадера–Вилли и Ангельмана — исключены; 
органические кислоты мочи: повышение уровней 2-гидрокси-
бутирата, 3-гидроксибутирата, ацетоацетата, 4-гидроксифе-
нилацетата. Анализ пятен высушенной крови на аминокисло-
ты и ацилкарнитины методом тандемной масс-спектрометрии 
(TMC) — норма. В возрасте 11 мес находилась на лечении с ди-
агнозом «Перинатальные повреждения ЦНС гипоксически-и-
шемического генеза. Синдром двигательных нарушений по 
гипотоническому типу. Задержка психомоторного развития». 
Получала элькар, церебролизин, АТФ, витамины группы В, 
диакарб; отмечался эпизод немотивированной рвоты, вероятно 
спровоцированный введением церебролизина (комплекс пепти-
дов). В возрасте 2 лет исследованы частые мутации синдрома 
MELAS  — не выявлено. Проведено определение концентра-
ций аминокислот и ацилкарнитинов методом ТМС натощак — 
норма, с «белковой нагрузкой» — выявлено повышение C6DC 
(1,025 мкмоль/л, при норме до 0,33) — недостаточность 3-ме-
тилглутаронил -КоА-дегидратазы. По данным полноэкзомного 
секвенирования были выявлены нуклеотидная замена с.119А >C 
в гетерозиготном состоянии и нуклеотидная замена c.365C >T 
в гетерозиготном состоянии в гене ETFB, описанные у паци-
ентов с глутаровой ацидурией, тип 2B. Очевидно, что только 
в возрасте 2 лет у больной был подтвержден диагноз. Ребёнок 
получает диетотерапию, метаболическую терапию с положи-
тельным эффектом: девочка стала ходить самостоятельно, зна-
чительно улучшились психоречевые навыки.

Заключение. При недостаточно информативных данных 
обследования ребёнка необходимо проведение повторных ис-
следований с использование провоцирующих методов. В на-
стоящее время с помощью расширенного скрининга новоро-
жд ённых с использованием тандемной масс-спектрометрии 
можно выявить даже бессимптомную форму ГА-2, что необ-
ходимо для своевременной диагностики заболевания и пред-
упреждения осложнений. 

* * *
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Актуальность. Большинство митохондриальных болез-
ней протекает с неврологическими и экстраневральными на-
рушениями. Эпилепсия — один из ключевых клинических 
признаков митохондриальных болезней, в том числе вызван-
ных мутациями в гене POLG. К POLG-ассоциированным на-
рушениям относят синдром Альперса–Хуттенлохера (синдром 
Альперса), который проявляется эпилептическими приступа-
ми, дистрофией печени и регрессом психомоторного развития. 
Использование в качестве терапии эпилептических присту-
пов вальпроевой кислоты вызывает фатальный токсический 
гепатит. Своевременная диагностика заболевания и исключе-
ние препаратов вальпроевой кислоты увеличивает продолжи-
тельность жизнь больного.

Описание клинического случая. Под наблюдением нахо-
дился пациент, 2010 г.р. Ребёнок от 1 -й беременности, проте-
кавшей на фоне анемии, 1 -х срочных родов. Брак кровнород-
ственный, родители двоюродные сибсы. С  1-го года жизни от-
мечалась задержка психоречевого развития реб ёнка. С 5 лет 
появилась неустойчивость при ходьбе и слабость в конечно-
стях. Исключены: спинальная мышечная атрофия, миодистро-
фия Дюшенна/Беккера, панель «наследственные полинейро-
патии» — отрицательная. С 9  лет перестал прибавлять в весе 
и ходить, появились приступы судорог с нарушением созна-
ния. При электроэнцефалографии эпилептическая активность 
не зарегистрирована. Был назначен препарат вальпроевой кис-
лоты на фоне приёма которого приступы судорог участились, 
развился токсический гепатит с развитием печеночной недо-
статочности и летального исхода. Посмертно получены дан-
ные полного секвенирования экзома: выявлен патогенный ва-
риант гена POLG в гомозиготном состоянии, характерный для 
синдрома Альперса–Хуттенлохера с аутосомно-рецессивным 
типом наследования (OMIM 203700).

Заключение. Представленный клинический случай демон-
стрирует классические проявления митохондриального забо-
левания — синдрома Альперса: задержка психоречевого раз-
вития, миопатия, полинейропатия, эпилепсия, подтвержденно-
го молекулярно-генетическим исследованием. Свое временная 
верификация диагноза с назначением симптоматической тера-
пии, исключающей назначение препаратов вальпроевой кис-
лоты, позволяет улучшить качество и увеличить продолжи-
тельность жизни пациента.
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