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This article presents an analysis of the results of twenty years of experience in the treatment of hydrocephalus using 

shunting systems. The article treats of the frequency of reinterventionsafter implantation of shunts and the range of possible 
complications. Every second patient needed exploration of a shunt. Herewith, more than half of them had a dysfunction within 
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Гидроцефалия является значимой проблемой  
в детской нейрохирургии и в большинстве случаев 
влечет за собой тяжелые необратимые невроло-
гические нарушения. Актуальность ее определя-
ется, прежде всего, распространенностью ― ги-
дроцефалией, по данным различных источников, 
страдает от 1 до 10 детей на каждую 1000 ново-
рожденных [1-5].

Наиболее распространенным и эффективным 
методом лечения гидроцефалии в настоящее вре-
мя является установка клапанной ликворошунти-
рующей системы. Эффективность данного метода 
лечения достигает 80-96%. Ежегодно в мире про-
водится более 200 тысяч подобных вмешательств, 
и эта цифра неуклонно растет. Как следствие, 
увеличивается число пациентов с дисфункциями 
шунтов, растут материальные затраты на лечение 
данной категории больных. В настоящее время 
почти половина всех нейрохирургических вме-
шательств пациентам с гидроцефалией связана  
с дисфункцией [2, 3].

Цель работы. Анализ результатов лечения ги-
дроцефалии у детей с применением современных 
клапанных шунтирующих систем.

Материал и методы. Проведен ретроспектив-
ный анализ историй болезни 724 детей с различ-
ными формами гидроцефалии, получивших лече-
ние в нейрохирургическом отделении ДРКБ МЗ РТ 
с 1995 по 2014 год, из них 449 мальчиков (62%) и 
275 девочек (38%). Пациентам были имплантиро-
ваны клапанные шунтирующие системы с фиксиро-
ванным давлением сброса ликвора различных фирм 
производителей: «Medtronic», «Codman», «Baxter», 
«Radionics», ЗАО «МедСил». В лечении гидроцефа-
лии использовались также программируемые шун-
ты «Medtronic» и «Codman». Средний возраст па-
циентов к моменту имплантации составил 2,3 года.

Результаты. При анализе историй болезни, во-
шедших в исследование, было выявлено, что все-

го по поводу гидроцефалии было выполнено 2076 
вмешательств, из них: шунтирующих операций ―  
757 (36,5%); ликворосанирующих операций (на-
ружное дренирование (НД) и вентрикулосубга-
леостомия (ВСГС)) ― 499 (24,0%); ревизий шун-
тирующих систем ― 820 (39,5%) (рис. 1.). Из 757 
шунтирующих операций 478 (63,1%) проведено без 
предварительных ликворосанирующих пособий.

В последние годы отмечается тенденция к более 
ранней имплантации шунтов. Так, в течение по-
следних 5 лет детям до 3 месяцев шунты были им-
плантированы в 51,7% случаев, а в период с 2005 
по 2009 год в 45,6%, с 2000 по 2004 год ― в 26,8,  
с 1995 по 1999 год ― лишь в 18,6% (рис. 2).

По данным литературы, использование ликво-
рошунтирующих систем при лечении гидроцефа-
лии в 22-80% случаев сопровождается развитием 
послеоперационных осложнений, при которых не-
обходимо проведение повторных вмешательств [2, 
6-9]. Анализ показал, что ревизии не проводились 
у 326 (45,1%) больных, 398 пациентов (54,9%) в 
различные сроки после установки ликворошун-
тирующей системы подверглись повторным вме-
шательствам по поводу осложнений. Более поло-
вины осложнений возникли в ранние сроки после 
имплантации шунта: у 88 (22,1%) пациентов пер-
вая ревизия выполнена в течение 30 дней по-
сле имплантации, у 75 (18,8%) ― на сроке от 30 
дней до 3 месяцев, у 63 (15,8%) ― от 3 месяцев  
до 1 года.

У 194 пациентов (26,8%) ревизия выполнена од-
нократно, у 98 (13,5%) ― двукратно, у 105 (14,5%) ―  
3 и более раз, 5 пациентов (0,7%) с поликистозом 
мозга подвергались ревизиям более 10 раз. Частота 
дисфункций не зависела от фирмы-производителя 
шунтирующей системы.

Выполнено 14 плановых замен перитонеального 
катетера в связи с ростом ребенка. В 26 случаях, 
после выявления при ревизии шунтнезависимости, 
выполнено удаление шунта.

Анализ структуры причин дисфункции клапан-
ных шунтирующих систем показал, что наиболее 

Рисунок 1.
Операции, выполненные по поводу гидроцефалий
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Таблица 1.
Структура причин дисфункции клапанных шунтирующих систем

Причина дисфункции n %

Неадекватное дренирование, из них:
― обрыв
― обтурация
― миграция катетеров или дефект установки
― неправильный подбор или поломка помпы
― поликистоз

525
 123
245
90
23
44

64%
 23,4%
46,7%
17,1%
4,4%
8,4%

Инфекционные осложнения 116 14,1%

Чрезмерное дренирование, из них:
― «слит-синдром»
― образование субдуральных гигром

38
 23
15

4,6%
60,5%
39,5%

Нарушение всасывания брюшиной 24 2,9%

Другие 111 13,6%

Рисунок 3.
Удельный вес инфекционных осложнений по годам

Рисунок 2.
Доля имплантации шунтов детям до 3 месяцев по годам
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частым осложнением после имплантации шунта 
было неадекватное дренирование (64% от общего 
количества ревизий). Серьезной проблемой после 
ликворошунтирующих операций являются инфек-
ционные осложнения, такие как вентрикулит, ме-
нингит, перитонит, кардит, образование абсцессов 
различных локализаций (14,9%) (табл. 1). Однако 
в последние годы отмечается некоторая тенденция 
к уменьшению удельного веса ревизий по поводу 
инфекционных осложнений, несмотря на импланта-
цию шунтов в более раннем возрасте, что связно 
с усовершенствованием хирургической тактики и 
усилением профилактических мероприятий (анти-
биотикопрофилактика, использование адгезивных 
антимикробных операционных пленок) (рис. 3).

Выводы:
1. В структуре ликворошунтирующих операций  

у детей с гидроцефалией 1/3 всех операций ― это 
имплантация шунта, в то время как 2/3 операций 
направлены либо на хирургическую санацию лик-
вора (наружное дренирование, вентрикулосубга-
леостомия), либо на устранение осложнений после 
имплантаций.

2. Необходимость в ревизии шунта возникла  
у каждого второго пациента, при этом более чем 
у половины из них дисфункции возникли в тече-
ние 1 года после имплантации, что не расходится 
с данными ведущих детских нейрохирургических 
клиник.

3. Высокая вероятность развития послеопера-
ционных осложнений после ликворошунтирующих 

операций требует дальнейшего совершенствования 
лечения пациентов с гидроцефалией (консерватив-
ное этиотропное лечение при ВУИ, более широкое 
применение видеоэндоскопических методик), гра-
мотного послеоперационного ведения, диспансер-
ного наблюдения в течение всей жизни больного.
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The population profile and the receptor apparatus of peripheral monocytes in children with secondary chronic pyelonephritis 
have come under review. The subpopulations CD14 ++ CD16-, CD14 + CD16 +, CD14 + HLADR +, CD14 + 11b + and phagocytic 
activity of monocytes are studied. Changing subpopulation profile of monocytes is associated with a decrease of the subpopulation of  
CD14 + CD16 + («classic») that is determined by the intense transmigration into a hotbed of chronic inflammation and an increase 
of the subpopulation of CD14 + CD16 + («pro-inflammatory»). The question of the suppressor function of CD14 ++ CD16 is being 
discussed. Change of a subpopulation profile defines the disorder of the cell's functional characteristics ― antigen-presenting and 
phagocytic. 

Кеу words: chronic pyelonephritis, children, monocytes, subpopulation. 

Хронический пиелонефрит (ХП) занимает одно из 
ведущих мест в структуре заболеваний мочевой си-
стемы у детей [1-4]. Персистенция бaктериальных 
патогенов во многом определяет формирование 
иммунных дисфункций ― клеточного, гуморально-
го иммунитета и системы фaгоцитирующих клеток 
[2, 5, 6]. Несмотря на значительное число иссле-
дований по изучению иммунных показателей при 
ХП у детей, имеет место недостаточное внимание 
к системе моноцитов-мaкрофагов [7]. Клетки си-
стемы мононуклеарных фaгоцитов рассматрива-
ются как универсальные источники иммунного от-
вета, осуществляющие aнтигенпредставляющую 
функцию, опсонизацию и фaгоцитоз патогенов, 
выработку цитокинов и биологически aктивных 
веществ [8]. В литературе имеется знaчительное 
количество исследований, посвященных изучению 
субпопуляционной и функциональной гетероген-
ности мононуклеарных фагоцитов, различающихся 
по экспрессии мембранных рецепторов и функци-
ональным свойствам [9-11]. Вместе с тем данные 
о функционировании моноцитов (М) при ХП огра-
ничены сведениями о нaрушении какой-либо одной 
эффекторной функции [12, 13]. 

Цель работы ― оценить значение дефектов 
функционирования моноцитов при хроническом пи-
елонефрите у детей. 

Обследованы 60 детей в возрасте от 3 до 14 лет 
с вторичным ХП с непрерывно рецидивирующим 
течением заболевания. Длительность ХП составила 
от 3 до 8 лет. Вторичный дисметаболический вари-
ант ХП диaгностирован у 32,3% детей, вторичный 
обструктивный ― у 40,3%, сочетанный вторичный 
обструктивный и дисметaболический ― у 27,4%. 
Этиологический спектр возбудителей был пред-
ставлен E. Coli ― у 61,9%, Enterococcus faecalis ―  

у 16,6%, Klebsiella ― у 11,9%, Enterobacter 
aglomerans ― у 4,2%, Staphylococcus aureus ― у 
2,4%, Staphylococcus epidermidis ― у 2,4% боль-
ных. Контрольную группу составили 30 прaктически 
здоровых детей, сопоставимых по полу и возрасту.

Дефекты функционирования моноцитов оценива-
ли с помощью разработанного комплексного подхо-
да, опубликованного в предыдущих исследованиях 
[14]. На основе экспрессии мембранных рецепторов 
выделяли субпопуляции моноцитов ― CD 14++16-, 
CD14+16+, CD14+CD11b+, СD14+HLADR+. Оцен-
ку внутриклеточной биоцидности моноцитов из-
учали в спонтанном и индуцированном варианте 
НСТ-теста. Углубленное изучение фaгоцитарной 
aктивности включало определение: фагоцитарного 
индекса (ФИ) ― количество «активно» работающих 
фагоцитов, фагоцитарного числа (ФЧ) ― количе-
ство объектов фагоцитоза, которое в среднем при-
ходится на 1 из 100 подсчитанных фагоцитов. ФИ и 
ФЧ исследовали на этапах ― 10 и 60 мин инкубации 
(ФИ 10, ФЧ 10, ФИ 60, ФЧ 60) для оценки ранних 
и поздних этапов фагоцитоза. Рассчитывали про-
цент переваривания на этапе 10-минутной инкубации  
(% П10), процент перевариваривания на этапе 60-ми-
нутной инкубации (% П60). Рассчитывали интеграль-
ные показатели ― коэффициент фагоцитарного 
индекса (КФИ ― ФЧ 10/ФЧ 60), характеризующий 
скорость фагоцитоза и коэффициент эффективности 
фагоцитоза (КЭФ ― %П 60/% П10х10), отражающий 
завершенность фагоцитоза. Стaтистическую обра-
ботку полученных результатов проводили с помо-
щью прикладных программ в математическом паке-
те Statistica 6. Применяли корреляционный анализ, 
методы вариационной статистики с расчетом сред-
него арифметического (М), доверительного интер-
вала (m), t-критерия Стьюдента.

Таблица 1. 
Фенотипическая характеристика моноцитов у детей с хроническими пиелонефритами 

Показатель
Контрольная группа (n=29) 

M±m
Дети с хроническим пиелонефри-

том (n=62) M±m

Лейкоциты 5,49±0,39 4,37±0,34*

Моноциты %
Моноциты 109 /л

7,20± 0,85
0,39±0,02

7,3±0,92
0,32± 0,02*

CD 14++16-
Абс. кол. 109 /л 

94,13±7,61
0,37±0,24

89,26±6,13
0,26±0,02*

CD 14+16+%
Абс. кол. 109 /л

4,89±0,50
0,02±0,002

8,06±0,73*
 0,03±0,002*

CD14+11b+% 
Абс. кол. 109 /л

65,64 ± 3,52
0,26 ± 0,02

52,3±23,71*
0,16±0,01*

CD14+HLADR+%
Абс. кол. 109 /л

88,14 ±5,04
0,35 ± 0,02

83,16±5,04
0,25±0,02*

Примечание: *различия достоверны по сравнению с контрольной группой (p<0,05)
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При изучении показателей белой крови при ХП  
у детей по сравнению с контрольной группой (табл. 1)  
выявлена лейкопения (4,37х109/л, p<0,05) и аб-
солютная моноцитопения (0,32х109/л p<0,05). 
Согласно официальной номенклатуре [9, 10] ис-
пользование метода проточной цитофлюориметрии 
позволяет дифференцировать моноциты перифери-
ческой крови на 2 субпопуляции: «клaссические» 
(CD14++CD16-) и «неклaссические провоспали-
тельные» (CD14+CD16+). Моноциты CD14+CD16+ 
представляют собой минорную субпопуляцию ― 
aктивированные и/или более дифференцирован-
ные клетки с высоким уровнем провоспалительной 
aктивности [9-11]. При ХП имело место увеличение 
субпопуляции CD14+CD16+, как по относительным 
(p<0,05), так и по aбсолютным (0,03х109/л; p<0,05) 
значениям, что отражает наличие инфекционного 
процесса в тубулоинтерстициальной системе почек. 
Моноциты CD14+CD16+ секретируют ИЛ-1, ИЛ-6, 
TNF-α, но не ИЛ 10, их повышение при хрониче-
ских зaболеваниях aссоциируется с aктивностью 
воспалительного процесса [9-11]. Однако при 
ряде иммунопaтологических состояний моноциты 
CD14+CD16+ проявляют регуляторную/супрессор-
ную aктивность, обусловленную продукцией IL-10 
на фоне снижения продукции IFN-ĝ [15-17]. Воз-
можно, дихотомия регуляторной aктивности моно-
цитов обусловлена особенностями их aктивации, 
при этом моноциты с супрессорными функциями 
хaрaктеризуются снижением экспрессии aнтигенов 
гистосовместимости 2-го класса [15, 17]. Нaми выяв-
лено достоверное снижение моноцитов экспресси-
рующих HLADR (CD14+HLADR+) в группе больных с 
ХП, как в относительных (p<0,05), так и в абсолют-
ных (p<0,05) значениях, по сравнению с группой 
контроля. Уменьшение субпопуляции HLADR+ мо-
ноцитов свидетельствует о нарушении экспрессии 
ко-стимуляторных молекул и может быть причиной 
дефекта aнтигенпрезентирующей функции [15], от-
ражая формирование вторичной иммунологической 
недостаточности. Выявлены обратные корреляции ― 

CD14+HLADR%+ ― CD14+16+% (r=-0,48,p<0,05), 
CD14+HLADR+х109/л 10 ― CD14+16+х109/л  
(r=-0,58; p<0,001), что указывает на возможную 
роль субпопуляции CD14+16+ в супрессии иммунно-
го ответа у детей с ХП. Содержание «классических» 
CD14++CD16- моноцитов у детей с ХП достоверно 
снижалось, как по относительным (p<0,05), так и 
по aбсолютным (p<0,05) значениям. Имела место 
обратная связь между содержанием CD14++CD16- 
и aбсолютным содержанием моноцитов в перифе-
рической крови детей с ХП (r=0,58, p<0,05). Таким 
образом, aбсолютная моноцитопения при ХП у детей 
определялась снижением в циркуляции субпопуля-
ции CD14++CD16- на фоне нарастания субпопуля-
ции моноцитов с провоспалительной/супрессорной 
активностью- CD14+CD16+. Воздействие провос-
палительных цитокинов приводит к повышенной 
выработке aктивированными фибробластами и эн-
дотелиальными клетками цитокинов и пептидов, 
являющимися мощными хемоaтрактaнтaми для мо-
ноцитов ― мaкрофагального воспалительного пеп-
тида, моноцитарного хемоaтрактaнтного протеина, 
ИЛ-8 которые усиливают подвижность моноцитов 
периферической крови [8]. Повышенная экспрес-
сия адгезионных молекул эндотелием кровеносных 
сосудов приводит к притоку и связыванию циркули-
рующих моноцитов в очаге воспаления [7, 8]. При 
ХП у детей нами выявлено снижение субпопуляции 
СD14+CD11b+, как по относительным (p<0,05), 
так и по абсолютным показателям (p<0,05). По-
видимому, снижение моноцитов, экспрессирующих 
интегриновые рецепторы, связано с истощением их 
фракции за счет притока в тубулоинтерстициаль-
ную ткань в условиях хронического воспаления. 
Подтверждением наших исследований являются 
данные о последовательном рекрутировании суб-
популяций моноцитов в органы мочевыделительной 
системы при инфекциях мочевыводящих путей ― 
на этапе острого воспаления рекрутируется субпо-
пуляция провоспалительных, а на этапе хрониче-
ского ― субпопуляция классических моноцитов [7].  

Таблица 2. 
Фагоцитарная активность моноцитов у детей с хроническим пиелонефритом

Показатель Контрольная группа (n=29)
M±m

Дети с хроническим пиело-
нефритом (n=62)

M±m

НСТ сп.мон. 15,25±1,22 31,88±3,95*

НСТ инд.мон 55,53±3,13 48,24±4,16

ФР 40,28±3,11 15,40±1,39*

КМ 3,64±0,19 1,53±0,19*

ФИ 10 25,41±3,45 35,92±2,94 *

AФП 10 100,31 ±8,32 114,02±9,51

ФЧ10 3,73±0,35 3,45±0,44

ФИ 60 62,72±5,35 44,83±4,01 *

АФП 60 247,8±19,0 143,3±11,9**

ФЧ60 . 6,82±0,65 5,06±0,48*

%П10 25,75±2,43 25,61±2,45

%П 60 74,74±4,43 55,77±4,01**

КФИ 1,83±0,18 1,48±0,32*

КЭФ 2,90±0,24 2,18±0,19*
Примечание: *различия достоверны по сравнению с контрольной группой (p<0,05)
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Субпопуляция провоспалительных моноцитов ха-
рактеризуется также пониженной экспрессией 
CD11b, CD33, CD 64, что позволяет рассматривать 
их как субпопуляцию со свойствами тканевых ма-
крофагов [10]. Вероятно, изменение субпопуля-
ционного профиля моноцитов при ХП за счет их 
повышенной миграции и нарастания доли провос-
палительных/супрессорных моноцитов приводит к 
отрицательной регуляции воспаления в тубулон-
терстициальной ткани почки и способствует про-
грессированию патологии. 

Изучены показатели фaгоцитарной aктивности 
моноцитов у детей с ХП (табл. 2). Выявлено досто-
верное повышение спонтанной (31,88%; p<0,05) 
биоцидности моноцитов, что отражает индуциро-
ванный бактериальными патогенами респиратор-
ный взрыв и хроническую продукцию Н2О2, суперок-
сидного и гидроксильного радикалов, синглетного 
кислорода. Уровень индуцированной биоцидности 
у детей с ХП имел тенденцию к снижению, на фоне 
чего регистрировалось достоверное снижение ФР 
(p<0,05) отражающего резервный фагоцитарный 
потенциал клетки. При изучении показателей, ха-
рактеризующих захват бактериального пaтогена на 
ранних и поздних этапах фaгоцитоза, регистриро-
валось достоверное нарастание ФИ 10 и снижение 
ФИ 60 (p<0,05). АФИ 10 достоверно не отличался от 
группы контроля, при этом АФИ 60 угнетался в груп-
пе больных детей (в 1,7 раза, p<0,001). Покaзатель 
ФЧ 10 достоверно не отличался от группы контро-
ля, ФЧ 60 снижался (p<0,05) в группе больных с 
ХП. Таким образом, снижение скорости фaгоцитоза 
в группе больных ХП (КФЧ p<0,05) преимуществен-
но было связано с угнетением захвата патогена на 
поздних, при aктивации ранних, этапах фaгоцитоза. 
На поздних этапах фaгоцитоза снижение скорости 
сочеталось с угнетением переваривания ― % П 60 
по сравнению с группой контроля (p<0,05), что 
приводило к снижению эффективности фaгоцитоза 
(КЭФ; p<0,05). Показатели, характеризующие спо-
собность к киллингу пaтогенов (ФР, % П 60, КЭФ), 
были достоверно снижены в группе больных с ХП 
по сравнению с группой контроля (p<0,05).

Изучение корреляций между изучаемы-
ми субпопуляциями моноцитов и показателями, 
хaрaктеризующими фaгоцитарную aктивность 
моноцитов в группе здоровых, выявило нали-
чие прямых взаимосвязей между субпопуляци-
ей СD14+CD16- ― АФИ10 ( r=0,56 p<0,05 ), АФИ 
60 (r=0,67 p<0,050), НСТ сп (r=0,06 p<0,05) и 
СD14+CD16+ с АФИ10(r=0,56 p<0,05 ), АФИ 60 
(r=0,56 p<0,05 ), НСТ ст (r=0,56 p<0,05), что сви-
детельствует в пользу того, что обе субпопуля-
ции сопоставимо осуществляют зaхват и киллинг 
пaтогена на рaнних и поздних этапах в группе 
здоровых детей. В группе больных выявлены кор-
реляции СD14+CD16- -АФИ10 (r=0,56, p<0,05), 
АФИ60 r=0,46p<0,05) %П (r=0,56, p<0,05). Для 
субпопуляции «провоспалительных» моноцитов 
достоверных взаимосвязей с фагоцитарными по-
казателями не выявлено; по-видимому, снижение 
их фaгоцитарной активности преимущественно на 
поздних этапах фaгоцитоза cвязано с изменением 
субпопуляционного профиля моноцитов и диффе-
ренцировкой CD14+16+ в направлении тканевых 
мaкрофагов с усилением aнтигенпредставляющей и 
лимитированием фагоцитарной активности. Исходя 
из этого можно предположить, что моноциты пери-
ферической крови, претерпевая морфологические, 
фенотипические и функциональные изменения 

играют определенную роль в негативной регуляции 
воспаления в тубулоинтерстициальной ткани почек 
при хронических пиелонефритах у детей. 

Таким образом, у детей с ХП субпопуляционный 
профиль моноцитов характеризовался повышением 
содержания «провоспалительных» СD14+CD16+, 
снижением «классических» СD14++CD16- и М с 
aнтигенпредставляющей aктивностью. Снижение 
субпопуляции СD14++CD16- в периферическом 
кровотоке происходит за счет рекрутирования мо-
ноцитов в очаг хронического воспаления в тубу-
лоинтерстициальной ткани почек при ХП у детей. 
Нарушение субпопуляционного профиля моноци-
тов за счет повышения в циркуляции СD14+CD16+ 
приводит к ограничению их фагоцитарной актив-
ности за счет угнетения поздних этапов захвата и 
киллинга патогенов.
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Формирование мужского организма определяется 
наличием Y-хромосомы. Однако в некоторых случа-
ях дифференциация гонад по мужскому типу может 
возникнуть при ее отсутствии, как это происходит 
при синдроме 46-ХХ-male у мужчин. Этот синдром 
был впервые описан де ла Шапелем и соавт. в 1964 
году [1] и был назван по имени исследователя [2]. 

Синдром 46-ХХ-male у мужчин является одной из 
самых редких половых хромосомных аберраций [3]. 
Частота данной патологии составляет 1 на 20 000-
100 000 новорожденных мальчиков [4,5]. По всему 
миру до 1996 года было зарегистрировано 150 па-
циентов с синдромом 46-ХХ-male [6]. Наследствен-
ной предрасположенности не выявлено [7]. Как 
правило, у большинства пациентов отмечается нор-
мальная мужская психосексуальная идентифика-
ция и нормальный уровень интеллекта. Некоторые 
авторы описывают двустороннюю гинекомастию и 
низкорослость [14]. Несмотря на сохранность эрек-
тильной функции и эякуляции, у мужчин с синдро-
мом де ля Шапеля отсутствует сперматогенез [14]. 
При биопсии выявляют диффузный гиалиноз семя-
выносящих протоков и гиперплазию тестикулярно-
го интерстиция [14].

Некоторые исследователи выделяют классиче-
скую и неклассическую формы заболевания [8, 9, 
10, 14]. В случае классического варианта пациенты 
обладают нормальным мужским фенотипом, пато-
логия выявляется, как правило, у мужчин фертиль-
ного возраста при обследовании по поводу бес-
плодия [11, 12]. Неклассическая форма синдрома 
сопровождается урогенитальными мальформаци-
ями различной степени выраженности, наиболее 

часто это гипоспадия (10-15% случаев) и криптор-
хизм (15%), иногда приходится говорить об овоте-
стикулярной форме нарушения формирования пола 
[14]. Неклассический вариант патологии составля-
ет менее 20% случаев синдрома и выявляется, как 
правило, в детском возрасте [13]. 

Цель работы — демонстрация редкого клиниче-
ского случая диагностики и хирургического лечения 
ребенка с синдромом 46-XX-male с использованием 
однотроакарного лапароскопического доступа. 

Материалы и методы. В урологическое отделе-
ние ДРКБ МЗ РТ госпитализирован ребенок в воз-
расте 1 год 1 месяц с жалобами на отсутствие яичка 
в левой половине мошонки для проведения хирур-
гической коррекции (рис. 1). 

При внешнем осмотре уточнен диагноз: гипоспа-
дия без гипоспадии (типа «хорды»). Левосторонний 
крипторхизм. Правосторонняя рецидивная паховая 
грыжа (рис. 2).

Из анамнеза: ребенок родился от первой бере-
менности, первых родов на сроке 40-41-я неделя 
гестации. Беременность протекала на фоне раннего 
токсикоза, угрозы прерывания на сроке 13-14 не-
дель, экстрагенитальной патологии (миопия лег-
кой степени тяжести). Роды проходили через есте-
ственные родовые пути. Оценка ребенка по шкале 
Апгар — 9-10 баллов. Масса тела ребенка при рож-
дении 3 870 г, рост 56 см. Закричал сразу. Пупо-
винный остаток отпал на третьи сутки. При осмотре 
неонатологом были диагностированы врожденные 
пороки развития: гипоспадия — головчатая форма, 

Рисунок 1. 
Фото пациента через 6 месяцев после право-
стороннего грыжесечения

Рисунок 2. 
Фото пациента через 8 месяцев после право-
стороннего грыжесечения. Гипоспадия без 
гипоспадии (типа «хорды»). Левосторонний 
крипторхизм. Правосторонняя рецидивная па-
ховая грыжа
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левосторонний крипторхизм. Ребенок консультиро-
ван урологом — диагноз подтвержден; выполнено 
УЗИ мошонки и паховой области: в левом паховом 
канале визуализировано левое яичко размером 
10,5×4,7 мм. В возрасте 1 месяца детским хирургом 
пациенту диагностирована правосторонняя паховая 
грыжа. Рекомендовано оперативное вмешательство 
в плановом порядке.

В возрасте четырех месяцев выполнена хирурги-
ческая операция — классическое правостороннее 
грыжесечение, ревизия правого пахового канала.  
В процессе операции при выделении грыжевого 
мешка в рану выведено белесоватого цвета плотно-
эластической консистенции трубчатое образование, 
внешне напоминающее маточную трубу с фимбри-
альным концом диаметром 2 мм, протяженностью 
3 см. При дальнейшей ревизии в рану выведено 
яичко и придаток яичка, визуальные параметры 
которых соответствовали полу и возрасту ребенка.  
У верхнего и нижнего полюса правого яичка опреде-
лялись неправильной формы бугристые образова-
ния плотно-эластической консистенции, кирпично-
го цвета, интимно спаянные с белочной оболочкой. 
На интраоперационном консилиуме было решено 
провести биопсию образований правого яичка. По 
результатам патолого-анатомического исследова-
ния в материале определяются элементы семенных 
канальцев в окружении волокнистой соединитель-
ной ткани. Исходя из результатов патогистологиче-
ского исследования и интраоперационных находок 
ребенку проведено кариотипирование, выявившее 
женский генотип — 46 XX. Молекулярно-генетиче-
ский анализ раскрыл в генотипе наличие следую-
щих фрагментов Y-хромосомы: SRY (Yp 11,3), Amg, 
AmgL (Y P 11,1). На основании представленных 
данных ребенку установлен диагноз: синдром де ля 
Шапеля.

В возрасте 5 месяцев, соответствующем срокам 
минипубертата, было проведено обследование 
в условиях отделения эндокринологии ДРКБ МЗ 
РТ. Уровни Ингибина В и антимюллерова гормона 
(212,2 пг/мл и 171 нг/мл соответственно) свиде-
тельствовали о присутствии тестикулярной ткани 
в гонадах пациента. Результаты пробы с хориони-
ческим гонадотропином (250 МЕ в/м 1 раз в день 
№3) также подтверждали наличие у ребенка актив-
но функционирующих клеток Лейдига (тестостерон 
до пробы менее 0,025 нг/мл, после пробы — 7,28 
нг/мл, дегидротестостерон до пробы — 29,1 пг/мл, 
после пробы — 62,9 пг/мл). По результатам дина-
мического ультразвукового исследования органов 
малого таза, проведенного в возрасте 7 месяцев, 
внутренние гениталии по женскому типу не визуа-
лизируются; правое яичко визуализируется в пра-
вой половине мошонки размерами 12,6×6,0 мм, ле-
вое яичко визуализируется в левом паховом канале 
размерами 12,0×5,5 мм. 

Учитывая жалобы, данные объективного осмо-
тра, результаты лабораторных и инструментальных 
методов обследования, решено было выполнить ди-
агностическую лапароскопию с орхопексией слева. 
В качестве предоперационной подготовки проведен 
курс хорионического гонадотропина (250 МЕ вну-
тримышечно 2 раза в неделю №8). 

В условиях урологического отделения ДРКБ МЗ РТ 
ребенку в возрасте 1 год 1 месяц выполнена опера-
ция — однотроакарная диагностическая лапароско-
пия с последующим переходом на левостороннюю 
гонадэктомию по методике однотроакарного лапа-
роскопического доступа с симультанной лапароско-

пически ассистированной экстраперитонеальной 
игниопунктурной правосторонней герниорафией. 
Данная хирургическая процедура не имеет анало-
гов, подробное описание представляем ниже. 

По нижней полуокружности пупка был выполнен 
разрез кожи длиной около 7 мм. Под визуальным 
контролем производилось вскрытие брюшной поло-
сти, после чего был установлен троакар 5,5 мм. Ин-
суфляция газа в брюшную полость проведена при 
давлении 8 мм рт. ст. и скорости потока 3,5 л/мин.  
Установлен лапароскоп 5,5 мм 0º с рабочим кана-
лом 3,5 мм (RichardWolf, Germany). Проведена ре-
визия брюшной полости, малого таза и внутренних 
паховых колец. Правое внутреннее паховое кольцо 
необлитерировано, левое замкнуто. При деталь-
ном осмотре малого таза визуализированы: в ле-
вой половине малого таза в 1,5-2 см от проекции 
левого внутреннего пахового кольца округлое об-
разование, размером менее 5 мм в диаметре, пред-
положительно левая гонада и трубчатая структура, 
напоминающая маточную трубу; левосторонние 
тестикулярные сосуды и семявыносящий проток 
не визуализированы. Учитывая анамнез и клини-
ческие данные, было принято решение выполнить 
левостороннюю гонадэктомию, сальпингэктомию и 
лапароскопически ассистированную экстраперито-
неальную игниопунктурную правостороннюю гер-
ниорафию. В режиме монополярной коагуляции и 
резания с использованием лапароскопических ин-
струментов 3,5 мм (ножниц, диссектора, L-образного 
крючка (RichardWolf, Germany)), поочередно вво-
димых в инструментальный канал лапароскопа 
патологические ткани были выделены полностью, 
отсечены на уровне внутреннего пахового кольца 
с одной стороны и у дна мочевого пузыря с дру-
гой стороны. Ткани удалены через троакар 5,5 мм  
и направлены на патогистологическое исследова-
ние (рис. 3). Затем выполнена герниорафия: игла 
Туохи 18 G с заблаговременно установленной в 
нее нерассасывающейся монофиламентной нитью 
Prolen4/0 была введена в проекции правого вну-
треннего пахового кольца под контролем лапаро-
скопа с ассистированием диссектора. Для чего в 
рабочий канал лапароскопа вводился диссектор 
диаметром 3,5 мм, что позволило отказаться от 
установки дополнительного троакара. При помощи 
диссектора осуществлялось безопасное проведение 
иглы Туохи под брюшиной по латеральной сторо-
не пахового кольца над тестикулярными сосудами 
и прокалывание последней медиальнее последних. 
Лигатура, проведенная через иглу, удерживалась 
диссектором, затем укладывалась в свободную 
брюшную полость, создавая петлю типа «лассо». 
Игла Туохи извлекалась и вводилась повторно че-
рез тот же прокол на передней брюшной стенке, 
при этом внутреннее паховое кольцо обводилось 
с медиальной стороны над семявыносящим прото-
ком и сосудами семявыносящего протока. В про-
свет иглы вводились плетеная нить Mersilen 2/0. 
Диссектором созданная ранее петля накидывалась 
на иглу Туохи с нитью под контролем лапароскопа. 
Петля затягивалась на игле, после чего игла плавно 
изымалась из брюшной полости. Потягивая концы 
монофиламентной нити, конец плетеной нити выво-
дился за пределы брюшной полости. Формировался 
экстракорпоральный узел, который затянул дефект 
внутреннего пахового кольца. Перед затягиванием 
узла на паховую область с оперируемой стороны 
оказывали давление двумя пальцами для удаления 
воздуха и жидкости из грыжевого мешка. Узел опу-
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скался на апоневроз наружной косой мышцы живо-
та под подкожную жировую клетчатку.

Кровотечения во время операции не было. Про-
должительность хирургических процедур состави-
ла 40 минут. Послеоперационный период протекал 
без осложнений. Ребенок в послеоперационном 
периоде не требовал анальгезии и антибиотикоте-
рапии. Самостоятельно начал ходить в день опера-
ции. Ребенок выписан на 2-е сутки после операции. 
Косметический результат оценен родителями па-
циента как превосходный (рис. 4). По данным па-
тогистологического исследования, в исследуемых 
фрагментах определены ткани структуры яичника, 
маточной трубы и островок протоковых структур, 
напоминающих протоки придатка яичка.

Заключение. Синдром 46-XX-male, как частный 
случай нарушения формирования пола, относится к 
орфанным заболеваниям, представляющим значи-
тельные трудности при выборе правильной тактики 
терапии. В связи с этим на этапах диагностики и 
хирургического лечения возникают ошибки, кото-
рые могут привести к тяжелым, а иногда и непопра-
вимым осложнениям. Представленный случай явля-
ется демонстрацией ошибочной трактовки внешних 
симптомов синдрома 46-XX-male неклассического 
варианта на начальном этапе лечения, последствия 
которой удалось своевременно устранить. Несмо-
тря на отсутствие общепринятых рекомендаций по 
ведению мальчиков с кариотипом 46 ХХ, имеются 
единичные публикации, согласно которым у детей 
с данной патологией, сопровождающейся такими 

пороками развития, как гипоспадия и криптор-
хизм, лечение, в первую очередь, должно быть на-
правлено на коррекцию урогенитальных пороков 
развития. Заместительная терапия тестостероном 
должна быть начата при необходимости в период 
полового созревания для поддержания вторичных 
половых признаков [14]. Кроме того, считаем не-
обходимым добавить, что при выявлении у мальчи-
ков различных сочетаний врожденных пороков раз-
вития в виде крипторхизма, необлитерированного 
вагинального отростка брюшины (гидроцеле и/или 
паховой грыжи), пороков полового члена лечение 
должно осуществляться командой специалистов 
(детский эндокринолог, детский уролог-андролог, 
генетик и психолог). Только при таком подходе к 
каждому пациенту возможно снижение лечебно-
тактических ошибок при встрече с редкими генети-
ческими заболеваниями мочеполовой системы как у 
мальчиков, так и у девочек. 

Апробированный нами способ гонадэктомии 
по методике однотроакарного лапароскопиче-
ского доступа с симультанной лапароскопически 
асcиситированной экстраперитонеальной игниопун-
ктурной герниорафией имеет массу преимуществ 
перед классическими открытыми и лапароскопиче-
скими способами: возможность проведения симуль-
танных операций без установки дополнительных 
троакаров или конверсии на «открытые» операции, 
отсутствие интраоперационной кровопотери и син-

Рисунок 3. 
Фото макропрепарата. Удаленная левая гона-
да (1) с придатком (2) и структурой, напоми-
нающей маточную трубу (3)

Рисунок  4. 
Фото пациента на вторые сутки после лево-
сторонней гонадэктомии по методике одно-
троакарного лапароскопического доступа (1) 
с симультанной лапароскопически ассистиро-
ванной экстраперитонеальной игниопунктур-
ной правосторонней герниорафией (2)
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дрома послеоперационной боли, сокращенный срок 
реабилитации и превосходный косметический эф-
фект. В связи с вышеизложенным данный способ 
можно рассматривать как альтернативный ранее 
существующим методам. Однако единичное наблю-
дение не позволяет нам рекомендовать его к ши-
рокому использованию и требует дополнительного 
изучения в клинических условиях.
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The article contains data about the state of vasoactive mediators in adolescents with different clinical andfunctional versions 
of essential hypertension. In children is marked increasing concentration of endothelin in plasma and serotonin in serum which 
is dependent on level of arterial pressure. At the same time differently directed indicators of nitric oxide and serotonin in patient's 
blood platelets are revealed depending on the stage of the disease, which indicates the activation of compensatory-adaptive 
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mechanisms of compensation are activated due to chronic hyperactivation of vasomediator systems.
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В настоящее время артериальная гипертензия 
(АГ) является одной из основных причин преждев-
ременной смертности и инвалидизации населения. 
Существует обоснованное представление о том, что 
значительная часть взрослого контингента больных 
гипертонической болезнью формируется из детей и 
подростков с повышенным артериальным давлени-
ем (АД) [1]. Установлено, что у 44% детей, име-
ющих АД выше нормы, в последующие годы уро-
вень давления остается стабильно повышенным, 
а в 12% случаев отмечается прогрессирование АГ 
[2, 3]. Таким образом, педиатрический аспект АГ 
представляет собой реальную эпидемиологическую 
и клиническую проблему.

Известно, что АГ — это мультифакториальное за-
болевание с полигенным типом наследования. Од-
ним из основных механизмов ее возникновения рас-
сматривают эндотелиальную дисфункцию, которая 
формируется в результате действия многих звеньев 
патогенеза [4, 5]. При эндотелиальной дисфункции 
баланс ключевых вазоактивных факторов — оксида 
азота (NO) и эндотелина-1 (ЭТ-1) — нарушается в 
первую очередь. Значительный интерес представ-
ляют взаимосвязи серотонинергической системы, 
сосудистого эндотелия и суточного профиля АД у 
подростков с эссенциальной артериальной гипер-
тензией [6, 7, 8].

Одним из основных вазоконстрикторов считает-
ся Моноамин серотонин (5-HT), который реализует 
свой эффект через 5-HT1В и 5-HT2А рецепторы, ло-
кализованные на мембране гладко-мышечных кле-
ток сосудов [9, 10, 11]. Высвобождаясь из активи-
рованных тромбоцитов, которые служат его депо, 
5-HT значительно изменяет функцию гладкомы-
шечных клеток сосудов и эндотелиальных клеток. 
Чем выше активность мембранного переносчика, 
тем выше концентрация серотонина в тромбоцитах, 
увеличивается его выброс в плазму крови и реа-
лизуются его негативные эффекты на тромбоциты 
и стенку сосудов. Повышенная концентрация серо-
тонина в плазме крови может приводить к возник-
новению тромбозов и констрикции сосудов, дока-
занных на моделях животных [12, 13]. Хроническая 
агрегация тромбоцитов и накопление серотонина в 
местах сосудистого повреждения ведет к избыточ-
ной пролиферации эндотелия и гладкомышечных 
клеток, что является неотъемлемым звеном гипер-
тонической болезни [14, 15].

Оксид азота (NO), являясь вазодилататором, 
вызывает торможение экспрессии молекул адгезии 
и агрегации тромбоцитов и, таким образом, ока-
зывает антипролиферативное, антиапоптическое 
и антитромботическое действие. Эндотелин-1 и 
серотонин вызывают противоположные эффекты 
[16, 17].

Цель исследования — определение уровня 
вазоактивных агентов — оксида азота, эндотели-
на-1, серотонина сыворотки и серотонина тромбо-
цитов у лиц молодого возраста с эссенциальной 
АГ и установление диагностически значимых мар-
керов дисфункции эндотелия для клинической и 
прогностической оценки течения заболевания у 
лиц молодого возраста.

Материал и методы. Обследованы 60 подрост-
ков мужского пола в возрасте 14-17 лет (средний 
возраст составил 15,63±0,26) с повышенным уров-
нем артериального давления. Контроль составили 
20 практически здоровых детей аналогичного воз-
раста. Пациенты с симптоматической артериаль-
ной гипертензией были исключены. В исследова-
ние вошли подростки с эпизодами повышения АД 
(равными или пре вышающими 95 перцентиль для 
соответствующего возраста, роста и пола), выяв-
ленными методом Короткова в условиях амбула-
торного приема. В исследование включены только 
лица мужского пола, поскольку циклические ко-
лебания уровня эстрогенов в течение менструаль-
ного цикла у лиц женского пола приводят к коле-
баниям регулируемой эндотелием вазодилатации, 
дисбалансу гормонального фона и уровня биоген-
ных аминов крови. 

Суточное мониторирование артериального дав-
ления (СМАД) проводилось с помощью носимых 
мониторов «Medilog Optima» фирмы «Oxford» (Ан-
глия), в котором используется осциллометриче-
ский метод измерения АД. По результатам СМАД 
были сформированы группы наблюдения:

— подростки с лабильной артериальной гипер-
тензией (ЛАГ) — 33 человека (41,3%), у которых 
отмечалось повышение средних значений систоли-
ческого (САД) и/или диастолического (ДАД) АД от 
90 до 95 перцентиля для соответствующих росто-
вых показателей, а индекс времени (ИВ) гипертен-
зии находился в пределах 25-50%; 
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— подростки со стабильной артериальной гипер-
тензией (САГ) — 27 человек (33,7%) — у которых 
отмечалось повышение средних значений САД и/
или ДАД выше 95 перцентиля для соответствующих 
ростовых показателей, а ИВ гипертензии регистри-
ровался более 50%. 

Определение эндотелина-1 (ЭТ-1) в плазме, 
суммарной концентрации стабильных метаболитов 
NO, серотонина в сыворотке крови и тромбоцитах 
проведено иммуноферментным методом. Комплекс 
медицинского оборудования при проведении диа-
гностического теста состоял из центрифуги для от-
деления плазмы, сыворотки и тромбоцитов крови, 
низкотемпературного холодильника для хранения 
замороженных образцов, гематологического ав-
томатического анализатора Sysmex KX-21 N (Япо-
ния), фотоколориметра, тестового набора TotalNO/
Nitrite/NitrateAssayR&DSystems (Кат.№KGE001, 
R&DSystems, Inc., США) для измерения концентра-
ции оксида азота (NO), набора «Эндотелин 1-21» 
(Кат. №442-0052, BCM Биохиммак, Россия) для 
измерения концентрации эндотелина-1 (ЭТ-1), 
набора «Серотонин ИФА» (Кат. №EIA5061, «ДРГ 
инструмент, Г.М.Б.Х.», Германия) для измерения 
концентрации серотонина (5-НТ).

Статистическая обработка данных осущест-
влялась на персональном компьютере с помощью 
электронных таблиц Excel и пакета прикладных 
программ «Statistica for Windows» версии 6,0. Ис-
пользованы методы вариационной статистики с 
вычислением следующих показателей: среднее 
арифметическое значение (М), медиана (Ме), стан-
дартная ошибка среднего арифметического (m), та-
блицы частот, двухсторонний критерий Стьюдента 
для сравнения разных групп. Достоверность разли-
чий качественных признаков проверялась с помо-
щью критерия χ2 Пирсона. Все различия считались 
статистически достоверными при р≤0,05. 

Результаты исследования. Проведенные ис-
следования показали, что концентрация серо-
тонина в сыворотке крови у пациентов, как при 
лабильной, так и при стабильной форме, была 

значительно выше, чем в контрольной груп-
пе — в среднем на 157% и 172% соответственно  
(рис. 1). Значения контрольной группы прини-
мались за 100%. Соотношения ЛАГ/контроль и  
САГ/контроль составили 1,3:1 и 1,6:1 соответствен-
но. Более того, у больных со стабильной формой эс-
сенциальной артериальной гипертензии концентра-
ция серотонина статистически достоверно выше, чем 
у больных с лабильной формой ЭАГ при соотношении  
САГ/ЛАГ 1,2:1 (рис. 1).

Концентрация серотонина в тромбоцитах в крови 
у пациентов как при лабильной, так и при стабиль-
ной форме ЭАГ была ниже в среднем по сравнению 
с контролем и составила 46% и 58% процентов 
от 100% контроля соответственно. Соотношения  
ЛАГ/контроль и САГ/контроль составили 1:2 и  
0,6:1 соответственно. Концентрация серотонина в 
тромбоцитах при стабильной форме ЭАГ незначи-
тельно выше, чем при лабильной форме ЭАГ при 
соотношении 1,3:1 (рис. 2).

Концентрация эндотелина-1 у больных со ста-
бильной формой многократно выше, чем у больных 
с лабильной формой в сравнении с группой кон-
троля на 142% и 208% соответственно. Соотноше-
ния ЛАГ/контроль и САГ/контроль составили 1,4:1  
и 2,1:1 соответственно. Концентрация эндотели-
на-1 при стабильной форме ЭАГ значительно выше, 
чем при лабильной форме ЭАГ при соотношении 
1,5:1 (рис. 3).

Концентрация суммарных метаболитов оксида 
азота была снижена по сравнению с контролем при 
стабильной форме ЭАГ и составила 85% от контро-
ля, однако при лабильной форме наблюдалось по-
вышение концентрации оксида азота на 112%. Со-
отношения ЛАГ/контроль и САГ/контроль составили 
1,1:1 и 0,9:1 соответственно (рис. 4).

Таким образом, проведенные клинические ис-
следования показали наличие существенных изме-
нений концентраций трех вазоактивных факторов: 
увеличение концентрации оксида азота в сыворот-
ке крови при ЛАГ и уменьшение при САГ, увели-
чение концентрации эндотелина-1 и серотонина в 
плазме и сыворотке крови и снижение серотонина 

Рисунок 1. 
Концентрация серотонина в сыворотке крови 
у пациентов с лабильной и стабильной форма-
ми ЭАГ

Рисунок 2. 
Концентрация серотонина в кровяных пла-
стинках у пациентов с лабильной и стабиль-
ной формами ЭАГ
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в тромбоцитах крови у подростков с различными 
клинико-функциональными вариантами эссенци-
альной артериальной гипертензии по сравнению с 
контрольной группой (табл. 1).

Комплексный сравнительный анализ показал, 
что характерной особенностью у обследованных 
пациентов с лабильной и стабильной клинико-
функциональными вариантами эссенциальной ар-
териальной гипертензии является существенное 
повышение концентрации эндотелина-1 в плазме 
крови по сравнению с контрольной группой, при 
этом отличия величин статистически достоверны. 
При изучении уровня оксида азота в сыворотке 
крови у детей и подростков исследуемых групп до-
стоверно выше оказались показатели у пациентов 
с лабильной формой АГ по сравнению с контролем. 
В то же время в группе со стабильной АГ значе-
ния оказались достоверно ниже и контрольных, и 
в группе ЛАГ. Оксид азота обладает значительным 
регуляторным действием на сердечно-сосудистую 
систему. Динамика его уровня является показа-
телем, отражающим возможности организма обе-
спечивать адекватную региональную перфузию. 
По-видимому, снижение уровня метаболитов NO 
у пациентов с артериальной гипертензией свиде-

тельствует об истощении компенсаторных вазоди-
латирующих возможностей организма и является 
плохим прогностическим признаком при длительно 
существующей ишемии. Отмечены статистически 
более высокие показатели серотонина в сыворотке 
обследованных с ЛАГ и САГ по сравнению с группой 
контроля. При этом следует отметить достоверное 
снижение концентрации серотонина в тромбоцитах 
крови пациентов с лабильной формой заболевания 
и его повышение при стабильной у детей и подрост-
ков с эссенциальной артериальной гипертензией по 
сравнению со значениями в норме. Таким образом, 
серотонин является одним из наиболее важных 
биологических медиаторов, регулирующих множе-
ство как физиологических, так и патологических 
процессов, в том числе и такой важной функции, 
как адаптация к изменению внешних и внутренних 
воздействий на организм.

Анализируя полученные данные, можно сказать, 
что уже на ранних стадиях развития АГ включают-
ся компенсаторно-приспособительные механизмы, 
направленные на поддержание нормального АД. 
Однако действие их имеет определенные физиоло-
гические пределы. По мере усугубления процесса 
включаются вторичные механизмы компенсации за 

Таблица 1. 
Показатели уровней вазоактивных медиаторов у подростков с различными формами ЭАГ

Показатель
Контроль
(n=20)

Лабильная АГ
(n=33)

Стабильная АГ
(n=27) p

1 2 3

ЭТ-1, (фмоль/мл) 0,8 ± 0,08 1,14 ± 0,13 1,67 ± 0,12 1-2*, 1-3***, 
2-3**

NO, (мкмоль/мл) 111,71 ± 3,52 125,0 ± 3,13 95,29 ±3,04 1-2*, 1-3**, 
2-3***

Серотонин сыворотки, 
(нг/мл) 186,15 ± 12,54 245,87 ± 14,87 291,98±13,25 1-2**, 1-3***, 

2-3*

Серотонин тромбоци-
тов, (нг/мл*109/л) 1177,37 ± 54,88 543,37 ± 46,57 684,26 ± 47,41 1-2***, 1-3***, 

2-3*
Примечание: * р<0,05; ** р<0,01; *** р<0,001.

Рисунок 3. 
Концентрация эндотелина-1 в плазме крови у 
пациентов с лабильной и стабильной формами 
ЭАГ

Рисунок 4. 
Концентрация оксида азота в сыворотке крови 
у пациентов с лабильной и стабильной форма-
ми ЭАГ
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счет хронической гиперактивации вазомедиатор-
ных систем. Причем их действие начинается очень 
рано, еще до явных клинических проявлений. Дан-
ный факт свидетельствует о необходимости диф-
ференцированного изучения функции эндотелия 
у пациентов с различным уровнем артериального 
давления. Кроме того, ей отводится одно из веду-
щих мест в развитии АГ, в связи с чем в настоящее 
время чрезвычайно актуальным является разра-
ботка альтернативных путей влияния на отдельные 
компоненты этого наиважнейшего звена регуляции 
артериального давления. Все это диктует необхо-
димость комплексного подхода к диагностике арте-
риальной гипертензии в детском возрасте уже на 
доклиническом этапе. 
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Травмы коленного сустава являются нередкими у 
детей и подростков. Несвоевременная диагностика 
и лечение этих повреждений могут привести к по-
тенциальным осложнениям, таким как неправильно 
сросшийся перелом, нарушения роста, длины ко-
нечностей, нестабильности сустава и в долгосроч-
ной перспективе ― раннему артрозу или утрате фи-
зической активности [1, 2, 3].

В отделение травматологии и ортопедии поли-
клиники №3 ДРКБ МЗ РТ за 2015 год обратились 
33 864 ребенка, из них 25 845 ― с травмами раз-

личного характера. Повреждение капсульно-свя-
зочного аппарата коленного сустава наблюдалось у 
1 192 человек, что составляет 4,6% от всех травм. 
В структуре этой патологии превалирует частич-
ное повреждение передней крестообразной связки 
и (или) коллатеральных связок (85%), причем в 
структуре повреждений боковых связок коленно-
го сустава относительно чаще встречается травма 
внутренней коллатеральной связки. Следует отме-
тить, что эти данные совпадают с данными мировой 
литературы [4, 5, 6, 7]. 
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Рисунок 1. 
Связки коленного сустава

Рисунок 4. 
Ортез Orlett DKN-203 серии SilverLine 
на коленный сустав со спиральными ребрами 
жесткости

Рисунок 2.
Ортез Orlett RKN–203 на коленный сустав с по-
лицентрическими шарнирами, разъемный 

Рисунок 3. 
Ортез на коленный сустав PushmedKneeBrace 
арт. 2.30.1

Для диагностики повреждения связочного аппа-
рата коленного сустава нами использовались стан-
дартные тесты клинического обследования [8, 9], 
ценность которых некоторые авторы ставят выше 
магнитно-резонансной томографии (МРТ) [10]. 
Рентгенологическое исследование проводилось в 
обязательном порядке, чтобы исключить повреж-
дения костей. При рентгенографии можно выявить 
расширение суставной щели на стороне поврежде-
ния связки. Для отдельных больных МРТ выполня-
лась как один из наиболее информативных методов 
обследования. 

При частичном повреждении поверхностных во-
локон медиальной коллатеральной связки прово-

дилось консервативное лечение. Накладывалась 
гипсовая повязка с фиксацией сегментов бедро — 
голень — стопа на 2-3 недели. Срок иммобилизации 
зависел от степени повреждения связочного аппа-
рата, при этом учитывался тот факт, что длительная 
иммобилизация приводит к атрофии мышц конечно-
сти [11]. В период иммобилизации были рекомендо-
ваны упражнения по изометрическому напряжению 
мышц иммобилизованной конечности, назначалась 
магнитотерапия, УВЧ-терапия, проводимые амбула-
торно на базе физиотерапевтического отделения по 
месту жительства. 

На следующем этапе лечения методом выбора 
было использование ортеза сильной степени фик-
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сации. Целью использования ортеза являлось ран-
нее восстановление функции нижней конечности 
в максимально короткие сроки, что соответствует 
одному из принципов восстановительного лечения, 
разработанному К. Ренкером [12], согласно которо-
му «реабилитация должна проводиться начиная с 
самого возникновения повреждения и до полного 
возвращения пострадавшего в общество (принцип 
непрерывности и основательности)». После устра-
нения ограничения движений в коленном суставе, 
купирования болевого синдрома и уменьшения оте-
ка иммобилизация прекращается, проводится укре-
пление четырехглавой мышцы и сгибателей голе-
ни. В этот период могут назначаться ортезы типа 
RKN-203 (рис. 2) или PushmedKneeBrace арт. 2.30.1 
(рис. 3) минимум на 5-7 дней, а при наличии кли-
нической необходимости ― и на более длительный 
срок [13].

Для восстановления амплитуды движения ис-
пользуют активные облегченные упражнения, из-
бегая излишне резких, рывковых.

По достижении пациентом увеличения сгибания в 
коленном суставе прямого угла (через 2-2,5 недели) 
назначается использование более функционально-
го ортеза средней степени фиксации DKN-203 се-
рии SilverLine (рис. 4), положительно влияющего на 
улучшение кровообращения данной области. После 
2-недельного ношения данного ортеза, как прави-
ло, наблюдалось полное восстановление функции 
коленного сустава, не требующее дополнительных 
реабилитационных мероприятий.

Данный ортез рекомендуется носить до 6 меся-
цев и в последующем надевать на время интенсив-
ных физических нагрузок. Раннее дозированное 
увеличение динамической нагрузки поврежденно-
го коленного сустава, достигаемое сменой степени 
фиксации, неизбежно приводит к положительному 
функциональному результату.

Результаты лечения и медицинской реабилита-
ции пациентов были оценены как отличные и хоро-

шие на основании изучения архивного материала 
(амбулаторных карт и истории болезней), данных 
клинического, биомеханического методов исследо-
вания, а также методов лучевой диагностики. 
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На фоне экономических преобразований в стра-
не, отражающихся на всех аспектах здравоох-
ранения, первичная медико-санитарная помощь 
становится приоритетной составляющей в профи-
лактической направленности работы [1, 2]. Необ-
ходимость создания новых моделей организации 
первичной медико-санитарной помощи (ПМСП) в 
современных условиях не вызывает сомнений, так 

как от состояния ПМСП зависит эффективность и 
качество деятельности всей системы здравоохране-
ния [3, 4].

В стратегии развития ПСМП в настоящее время 
основным вопросом является применение принци-
пов системы менеджмента качества, направленных 
на минимизацию затрат при выполнении гарантиро-
ванного объема медицинских услуг в соответствии 



АктуАльные проблемы педиАтрии 

ПРАКТИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА 29‘7 (99) ноябрь 2016 г. 

с плановым заданием и одновременном повышении 
уровня профилактических, лечебно-диагностиче-
ских и реабилитационных мероприятий.

В сентябре 2013 года, согласно приказу Ми-
нистерства здравоохранения МЗ РТ №1629 от 
28.08.13, в составе Детской республиканской кли-
нической больницы была открыта новая Детская 
поликлиника «Азино» (ДП «Азино»), оказывающая 
первичную медико-санитарную помощь детям и 
подросткам микрорайона «Азино» г. Казани. Чис-
ленность прикрепленного детского населения со-
ставляет более 30 тысяч человек. 

В рамках улучшения качества и доступности 
первичной медико-санитарной помощи в ДП «Ази-
но» внедрены инновационные подходы, позво-
лившие оптимизировать работу первичного звена,  
а именно:

1) унифицирована работа кабинета доврачебно-
го приема, позволившего перевести непрофильные 
функции с врачей педиатров на этап доврачебного 
осмотра;

2) усовершенствована работа отделения неот-
ложной помощи путем передачи части функций 
врачей-педиатров на фельдшеров;

3) внедрены программы «День грудного ребен-
ка», «Подготовка к поступлению в детский сад», 
«Подготовка к поступлению в школу», что обеспе-
чивает мультидисциплинарный подход к проведе-
нию профилактических осмотров в день обращения 
и исключает необходимость повторного посещения 
поликлиники ребенком;

4) организовано отделение медико-социальной 
помощи для детей, находящихся в трудной жизнен-
ной ситуации, что позволило сформировать реестр 
детей и семей социального риска для дальнейшего 
межведомственного сопровождения;

5) открыт офис участкового педиатра [5];
6) создан контакт-центр для обеспечения эффек-

тивного взаимодействия учреждения с пациентами 
и их законными представителями.

Однако на фоне увеличения численности детско-
го населения совершенствование технологий ока-

зания первичной медико-санитарной помощи ста-
новится одной из наиболее актуальных проблем, 
что обусловлено кадровым дефицитом в первичной 
сети, перегруженностью участковых врачей-педиа-
тров, перевыполнением плана посещений.

Одним из оптимальных решений данной пробле-
мы явилось внедрение в работу ДП «Азино» эле-
ментов процессного управления с использованием 
возможностей Единой государственной информа-
ционной системы «Электронное здравоохранение 
Республики Татарстан», что позволило провести 
комплексную автоматизацию процессов учета, хра-
нения и анализа информации о пациентах.

В структурной организации ПМСП обеспечение 
основных процессов оказания медицинской помо-
щи детям возложено на участкового врача-педи-
атра. Имея достаточно широкие функциональные 
обязанности, врач-педиатр выполняет основную 
роль в предоставлении базового набора медицин-
ских услуг, а также контроля результативности 
медицинских услуг и вмешательств, назначаемых 
врачами-специалистами, что является достаточно 
трудоемким процессом, снижающим показатели эф-
фективности работы участковой сети.

В связи с вышеизложенным акцент в пересмо-
тре существующей модели оказания амбулаторной 
помощи был сделан на маршрутизации пациентов 
между различными подразделениями поликлиники, 
а также обеспечении координации и рационального 
взаимодействия.

По результатам проведенного анализа основных 
процессов были выявлены несоответствия в орга-
низации профилактической работы поликлиники 
в части маршрутизации пациентов при проведе-
нии вакцинопрофилактики и законченного случая 
профилактического осмотра несовершеннолетнего 
(рис. 1). 

Из данных рис. 1 следует, что маршрутизация па-
циентов декретированных возрастов в ДП «Азино» 
в рамках профилактической работы представлена 
раздельно для вакцинопрофилактики и профилак-
тических осмотров, что приводит к необходимости 

Рисунок 1. 
Действующая маршрутизация пациентов декретированных возрастов
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неоднократного посещения пациентами участково-
го врача-педиатра в рамках одного случая.

Разработанный проект совершенствования орга-
низации оказания первичной медико-санитарной 
помощи в рамках детской поликлиники «Азино» 
предполагает объединение двух подпроцессов: 
вакцинопрофилактика + комплексные осмотры 
специалистов, что исключает необходимость по-
вторного обращения пациентов в поликлинику в 
рамках отдельных разделов профилактической ра-
боты (рис. 2).

Однако данное проектное решение не могло не 
сказаться на всей системе функционирования дет-
ской поликлиники, что повлекло за собой необходи-
мость внесения корректив в существующую цепоч-
ку последовательных процессов оказания ПМСП. 
Как следствие для успешной реализации основных 
направлений деятельности поликлиники возникает 
необходимость изменения режима работы педиа-
тра на приеме по 7-часовому рабочему дню с вы-
свобождением от обслуживания вызовов на дому 
(оказание неотложной помощи) путем создания мо-
бильных врачебных/фельдшерских бригад. 

Ожидаемые результаты реализации пилотного 
проекта «Совершенствование организации оказа-
ния первичной медико-санитарной помощи в рам-
ках детской поликлиники «Азино» ДРКБ МЗ РТ»:

1. Повышение доступности ПМСП за счет реали-
зации принципов единого окна (комплексный ос-
мотр + осмотр педиатра + прививка);

2. Улучшение качества оказываемой медицин-
ской помощи путем создания однородности вы-
полняемых функций различными подразделениями 
первичной сети; 

3. Высвобождение рабочего времени врача-пе-
диатра для работы с диспансерной группой паци-
ентов;

4. Возможность эффективного перераспреде-
ления имеющихся ресурсов на приоритетные на-
правления работы в сезонные периоды функци-
онирования поликлиники за счет гибкой системы 
организации поликлинических процессов;

5. Создание привлекательных условий работы в 
первичной сети для молодых специалистов путем 
предоставления права выбора различных режимов 
работы.

Результаты внедрения пилотного проекта будут 
представлены позже, в соответствии с полученны-
ми количественными и качественными показателя-
ми работы.
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Введение
Перивентрикулярное кровоизлияние (ПВК) ― ре-

зультат кровотечения из субэпендимального заро-
дышевого матрикса, которое может быть изолиро-
ванным (субэпендимальное), распространяться в 
желудочки (внутрижелудочковое), а также на пе-
ривентрикулярную паренхиму головного мозга (пе-
ривентрикулярное) [1]. ПВК менее 5 мм протекает 
субклинически, с хорошим восстановлением ребен-
ка. ПВК более 5 мм представляет собой тяжелей-
шее состояние новорожденных, часто приводящее 
к смертельному исходу и инвалидизации [2].

Основными факторами риска ПВК являются ис-
кусственное оплодотворение, недоношенность, 
низкий балл по шкале Апгар, проведение сердеч-
но-легочной реанимации новорожденного [3]. Ос-
ложнения при беременности, такие как гестоз, пре-
эклампсия, гиперкоагуляционный синдром (ГКС) и 
прием беременной женщиной антиагрегантных и 
антикоагулянтных препаратов, также могут быть 
факторами риска ПВК [2, 4, 5].

Во время беременности повышается склонность 
организма к гиперкоагуляции, что проявляется сни-
жением уровня общего и свободного протеина S и 
соотношения антифосфолипидных антител, а также 
повышением уровня тромбина, протеина С и фибри-
ногена [5]. В период беременности отмечается по-
вышение уровня триглицеридов и липопротеина, 
что может сопровождаться повышением образова-
ния тромбина и снижением фибринолиза [6]. При 
патологическом течении беременности и/или на-
следственной отягощенности к гиперкоагуляции эти 
изменения могут представлять риск возникновения 
инфаркта у плацента, последующих инфарктов го-
ловного мозга и других органов плода, невынаши-
вания беременности, бесплодия [7]. ГКС требует 
своевременного назначения противосвертывающей 
терапии, целью которой является профилактика 
тромбоэмболий, улучшение циркуляции крови в си-
стеме мать ― плацента ― плод, пролонгирование 
беременности и улучшение ее течения [8]. На фоне 
проводимой противосвертывающей терапии у бере-
менной женщины действующие химические веще-
ства трансплацентарно проникают в кровоток плода, 
повышая риск кровоизлияний, в том числе и в голов-
ной мозг. В связи с широким применением в неона-
тологии ультразвукового метода нейровизуализации 
головного мозга (нейросонографии ― НСГ) диагно-
стика жизнеугрожающих внутричерепных кровоиз-
лияний, прежде всего интра- и перивентрикуляр-
ной локализации, стала максимально ранней [9].  

В то же время в силу особенностей доступа (лока-
ционного окна) эхолокации наиболее частой ней-
ровизуализационной находкой является интра- и 
перивентрикулярная патология, в том числе и ПВК, 
что создает впечатление (возможно, и ложное) о 
преимущественном поражении именно перивентри-
кулярной области. 

Цель исследования ― изучить особенности 
и факторы риска ПВК у новорожденных, появив-
шихся на свет от матерей, беременность которых 
протекала на фоне антиагрегантной и антикоагу-
лянтной терапии по поводу гиперкоагуляционного 
синдрома.

Материал и методы. Обследованы 140 ново-
рожденных детей (из них 4 пары близнецов) с ПВК 
≥5 мм, рожденных у 132 женщин: 53 (37,9%) ре-
бенка родились от беременности на фоне ГКС и про-
тивосвертывающей терапии (I группа), 87 (62,1%) 
детей ― от матерей без ГКС и, соответственно, 
противосвертывающей терапии (II группа). ГКС у 
матерей диагностирован во время беременности 
на основании уровней фибриногена более 6,5 г/л 
и D-димера более 1,7 мг/л. Беременные с ГКС при-
нимали антикоагулянты (фраксипарин, клексан 
– 1-3 курса по 10 инъекций п/к), ацетилсалици-
ловую кислоту (аспирин, тромбо АСC 1 раз в день 
внутрь), курантил (1-2 курса по 10 дней 3 раза в 
день внутрь), как в виде монотерапии, так и в раз-
личных комбинациях. Курс противосвертывающей 
терапии составил от 7 дней до 9 месяцев (средняя 
продолжительность 42,4±23,2 дня): 4 (7,5%) чело-
века принимали противосвертывающие препараты 
1 неделю, 3 (5,7%) ― 1-4 недели, 11 (20,8%) ―  
1-2 месяца, 9 (17,0%) ― 2-3 месяца, 6 (11,3%) ― 
3-4 месяца, 5 (9,4%) ― 4-5 месяцев, 3 (5,7%) ―  
5-6 месяцев, 2 (3,8%) ― 6-7 месяцев, 1 (1,9%) ― 
7-8 месяцев и 9 (17,0%) ― 8-9 месяцев (табл. 1).

Сведения о состоянии здоровья детей при рож-
дении, данные соматического и акушерского анам-
неза матерей были получены из сопровождающей 
новорожденного медицинской документации при 
переводе из родильного дома в отделение патоло-
гии новорожденных и недоношенных детей ДРКБ 
МЗ РТ (г. Казань). Для оценки состояния новорож-
денного при поступлении в стационар использо-
ваны анамнестический, клинико-неврологический 
методы, метод лучевой диагностики (нейросоногра-
фия). При сборе анамнестических данных изучены 
возраст матери; порядковый номер беременности 

Таблица 1.
Характеристика новорожденных I группы в зависимости от длительности приема противосвер-
тывающей терапии

Длитель-
ность приема 
противосвер-

тывающей 
терапии

Число 
детей

Срок 
гестации 
при рож-

дении

Масса при 
рождении

Средний 
возраст 
матери к 

рождению

Длитель-
ность ИВЛ

Средний 
размер 

ПВК

Число 
одностор./
двусторон. 

гематом

<3 мес. 18 
(34,0%) 31,7±0,9 1749±193 35,3±2,1 7,3±2,0 5,9±0,2 3 (50,0%) / 

37(31,1%)

3-5 мес. 20 
(37,7%) 34,2±0,7 2473±246 33,6±1,7 5,6±1,2 6,0±0,3 1 (16,7%) / 

2 (31,9%)

>6 мес. 15 
(28,3%) 35,9±0,7 2302±273 36,8±2,1 8,2±1,6 5,9±0,2 2 (33,3%) /  

44 (37,0%)
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и родов; исходы предыдущих беременностей; дли-
тельность ожидания наступления беременности; 
способ зачатия; наличие хронических заболеваний 
у матери; особенности течения беременности; при-
ем лекарственных препаратов во время беременно-
сти; наличие преэклампсии; срок родов и способ 
родоразрешения. Клинико-неврологический метод 
включал стандартный осмотр ребенка по общепри-
нятой схеме с применением шкал: Гриффитс, Жур-
бы-Мастюковой и INFANIB. При нейросонографии 
оценивались макроструктура головного мозга воз-
расту, четкость рисунка борозд, гидрофильность 
тканей, состояние межполушарной борозды, суба-
рахноидального пространства, полости прозрачной 
перегородки и полости Верге, передних и задних 
рогов боковых желудочков, тело боковых желудоч-
ков, третьего и четвертого желудочков, задней ци-
стерны, контуры сосудистых сплетений, стволовых 
структур, перивентрикулярных и субвентрикуляр-
ных зон, индекс резистентности.

Статистическая обработка результатов иссле-
дования проводилась с использованием Microsoft 
Excel и статистического программного обеспечения 
«Биостат» (издательский дом «Практика», 2006), 
SPSS 15.0 и Statistica 8.0 for Windows (StatSoftInc., 
USA). Корреляционный анализ проведен с исполь-
зованием методов Пирсона и Спирмана. Различия 
считались статистически значимыми при уровне 
ошибки p<0,05.

Результаты исследования. Возраст мате-
рей с ГКС составил от 22 до 54 лет (средний 
возраст 35,08±1,12 лет) и был статистически 
значимо выше среднего возраста матерей без ГКС ―  
29,26±0,64(19-45 лет) (p<0,05).

В I группе 86,8% (n=46) малышей родились пре-
ждевременно, во II группе недоношенных детей 
оказалось достоверно (p<0,05) меньше ― 74,7% 
(n=65) (рис. 1).

Почти у 2/3 матерей новорожденных с ПВК были 
указания на различную патологию беременности: 

38 (71,9%) матерей I группы и 61 II группы (70,1%) 
(табл. 2). У матерей с ГКС наиболее частым осложне-
нием в первом триместре беременности была угро-
за прерывания беременности, которая отмечалась в  
2 раза чаще, чем у матерей без ГКС (39,6% и 19,5% 
соответственно; р<0,05). Токсикозом беременных 
страдали 6 (11,3%) матерей с ГКС и более трети 
женщин без ГКС ― 29 (33,3%).

Половина матерей I группы (50,9%) во 2-м и 
3-м триместрах беременности страдали гестозом 
и/или преэклампсией, что достоверно превышало 
число женщин II группы с указанием на эту форму 
патологии беременности во 2-м и 3-м триместрах 
(18,4%) (р<0,05). Соответственно, и гипоксия пло-
да по данным кардиотокографии и ультразвукового 
исследования плода у беременных с ГКС, даже на 
фоне противосвертывающей терапии, отмечалась 
достоверно чаще, чем в группе женщин без ГКС 
(35,8% и 10,3% соответственно; р<0,05).

Состояние новорожденных I группы, оцененное 
при рождении по шкале Апгар, было достоверно тя-
желее по сравнению с состоянием детей II группы: 
и в конце первой минуты (5,07±2,14 и 4,04±0,33 
баллов соответственно; p<0,05), и в конце пятой 
минуты на фоне оказания первичного реанимаци-
онного пособия (6,48±1,71 и 5,55±1,70 баллов со-
ответственно; p<0,01). Сразу после рождения на 
аппарате ИВЛ находился 71 (50,7%) новорожден-
ный с ПВК, при этом дети I группы нуждались в ИВЛ 
в 1,43 раза чаще (62,3% и 43,7% соответственно; 
p<0,05) (табл. 3).

Выявлены статистически значимые различия по 
длительности нахождения на ИВЛ новорожденных 
I и II групп (табл. 4). Большинство новорожден-
ных с ПВК II группы нуждались в проведении ИВЛ 
менее 3 суток (68,4%), тогда как новорожденные 
I группы достоверно чаще, чем малыши II группы, 
находились на ИВЛ более 7 суток (60,7% и 2,6% 
соответственно; p<0,001). Ни один ребенок с ПВК 
II группы не требовал ИВЛ более 15 суток, тогда 
как 15,2% детей с ПВК I группы пребывали на ИВЛ 

Рисунок 1. 
Распределение детей с ПВК в зависимости от срока гестации при рождении и указаний на тера-
пию ГКС у матери во время беременности
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Таблица 2.
Осложнения во время беременности у матерей новорожденных с ПВК

Осложнения 
во время бере-

менности

Число детей с ПВК

I группа
абс. ч. (%)

II группа
абс. ч. (%)

1-й три-
местр
(n=28)

2-й три-
местр
(n=26)

3-й три-
местр
(n=51)

1-й три-
местр
(n=41)

2-й три-
местр
(n=28)

3-й три-
местр
(n=42)

Без патологии 18 (34,0%) 15 (28,3%) 16 (30,2%) 31 (35,6%) 31 (35,6%) 29 (33,3%)

Токсикоз 6 (11,3%) - 28(32,2%) 1 (1,1%)

Угроза преры-
вания 21 (39,6%)* 17 (32,0%) 16 (30,2%) 17 (19,5%)* 25 (28,7%) 21 (24,1%)

Артериальная 
гипертензия 2 (3,8%) 4 (7,5%) 4 (7,5%) - 2 (2,3%) -

Гипоксия плода 
(по КТГ и УЗИ 
плода)

- - 19 (35,8%)* - - 9 (10,3%)*

Гестоз/пре-
эклампсия - 12 (22,6%)* 15 (28,3%)* - 2 (2,3%)* 14 (16,1%)*

*p<0,05 ― различия между значениями в группах I и II;
КТГ ― кардиотокография.

Таблица 3.
Распределение детей с ПВК в зависимости от наличия ГКС у матери во время беременности и 
необходимости ИВЛ сразу после рождения

ИВЛ

Число детей с ПВК

I группа II группа Всего

Абс. ч. % Абс. ч. % Абс. ч. %

Да 33 62,3* 38 43,7* 71 50,7

Нет 20 37,7 49 56,3 67 49,3

Итого 53 100 87 100 140 100
*p<0,05 ― различия между группами I и II.

Таблица 4.
 Длительность нахождения на ИВЛ новорожденныхс ПВК

Длительность 
нахождения на ИВЛ

Число детей с ПВК

I группа II группа Всего

Абс. ч. % Абс. ч. % Абс. ч. %

<3 суток 3 9,1* 26 68,4* 29 40,8

4-6 суток 10 30,3 11 28,9 21 29,6

7-14 суток 15 45,5* 1 2,6* 16 22,5

≥15 суток 5 15,2 - 5 7

Итого 33 100 38 100 71 100
*p<0,05 ― различия значений в I и II группах.

более 15 суток. В среднем дети I группы нуждались 
в ИВЛ в 2 раза дольше, чем новорожденные II груп-
пы: 7,01±5,56 дней и 3,76±2,17 соответственно; 
p<0,05.

Общее число ПВК у 140 обследованных детей со-
ставило 267 гематом: 231 двусторонние (у 104 че-
ловек) и 36 односторонние (у 36 человек), соответ-
ственно 86,5% и 13,5% (табл. 5).Чаще встречалась 
левосторонняя локализация (147 гематом ― 55,1% 
(от 267)).

У детей I группы левосторонняя локализация 
ПВК диагностирована чаще, чем правосторонняя: 
65,6% (82) и 34,4% (43) соответственно (p<0,05), 
в то время как у малышей II группы гематомы визу-
ализировались с одинаковой частотой: 45,8% (65) 
слева и 54,2% (77) справа. Односторонние ПВК до-
стоверно чаще (p<0,05) обнаружены у пациентов 
II группы ― 83,3% (30), чем I группы ― 16,7% (6). 
Двусторонние ПВК выявлялись с одинаковой часто-
той в I и II группах: 51,5% (119) и 48,5% (112), 
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однако в I группе малышей при двусторонних ге-
матомах чаще (p<0,05) наблюдалась левосторон-
няя локализация гематом 65,5% (78), чем право-
сторонняя 34,5% (41), тогда как во II группе они 
встречались с одинаковой частотой ― 46,4% (52) и  
53,6% (60) соответственно.

Размеры ПВК коррелировали со степенью недо-
ношенности (r=-0,431): чем более незрелым рож-
дался ребенок, тем более крупными были и гема-
томы. В I группе средние размеры правосторонних 
гематом были достоверно крупнее средних раз-
меров левосторонних кровоизлияний у детей, ро-
дившихся в срок (справа — 6,03±0,69 мм, слева ―  
5,38±0,30 мм), так и у больныхс 4-й степенью не-
доношенности (справа — 7,17±1,30 мм и слева ― 
6,43±1,25 мм). У детей II группы средние размеры 
гематом слева и справа практически не различа-
лись (табл. 6).

Корреляционный анализ среднего размера ПВК и 
срока гестации при рождении у детей I и II групп 
обнаружил во II группе среднюю отрицательную 
взаимосвязь показателей (r=-0,57): чем более не-
зрелый ребенок, тем больше гематома. В I группе 
зависимости размера ПВК от срока гестации при 
рождении не обнаружено (r=-0,1589).

Корреляционный анализ взаимозависимости ло-
кализации гематомы и срока гестации при рож-
дении установил среднюю отрицательную кор-
реляцию как при левостороннем (r=-0,538), так 
и при правостороннем расположении гематомы 
(r=-0,583) у детей только II группы, что отражает 

влияние приема противосвертывающей терапии на 
сторонность ПВК. В первой группе взаимосвязи сто-
ронности ПВК со сроком гестации при рождении не 
выявлено (r=-0,08 справа и r=-0,19 слева).

В ходе проведенного исследования выявлены 
наиболее значимые факторы риска формирова-
ния ПВК у детей, родившихся от беременностей на 
фоне корригированного антиагрегантами и антико-
агулянтами ГКС: более старший возраст матери к 
моменту рождения ребенка с ПВК (35,08±1,12 лет), 
длительное ожидание наступления беременности 
(>13 месяцев 45,3%), искусственный способ за-
чатия (ЭКО) (26,4%). Несмотря на прием противо-
свертывающей терапии у матерей с ГКС беремен-
ность на всем протяжении часто сопровождается 
состояниями: угрозой прерывания беременности, 
гипоксией плода, гестозом/преэклампсией. Дети 
с ПВК от матерей с ГКС (даже корригированном 
противосвертывающими препаратами) часто рож-
даются в тяжелом состоянии, что отражается в бо-
лее низких баллах по шкале Апгар, и раньше срока, 
что обуславливает длительное пребывание на ИВЛ.  
У доношенных детей с ПВК, родившихся от мате-
рей с ГКС, корригированном противосвертывающей 
терапией, правосторонние гематомы достоверно 
крупнее левосторонних, тогда как у детей с ПВК, 
родившихся от матерей без ГКС, размеры гематом 
не зависят от стороны поражения.

Таким образом, исследование показало, что кор-
рекция ГКС противосвертывающими препаратами у 
матерей во время беременности небезразлична для 

Таблица 5.
Распределение детей с I и II группы в зависимости от локализации и наличия ГКС у матери во 
время беременности

Сторона гематом

Общее число гематом

I группа 
(n=53)

II группа
(n=87)

Всего
(n=140)

Абс. ч. % Абс. ч. % Абс. ч. %

Итого
Правосторонние 

гематомы 43** 34,4 77 54,2 120 44,9

Левосторонние гемотомы 82** 65,6 65 45,8 147 55,1

ВСЕГО 125 46,8 142 53,2 267 100%
*p<0,05 ― различия значений между I и II группами
**p<0,05 ― различия значений справа и слева

Таблица 6.
Средние размеры гематом по данным НСГ исследования

Степень 
недоношенности

I группа II группа

справа слева справа слева

Доношенный 
(≥38 недель)

6,03±0,69* 5,38±0,30* 5,43±0,35 5,57±0,54

1-я степень 
(35-37 недель)

6,38±1,26 5,90±1,19 5,63±1,04 5,70±0,86

2-я степень 
(32-34 недель)

5,4±0,67 5,56±1,09 6,21±0,90 6,41±0,95

3-я степень 
(29-31 недель)

6,22±1,33 5,98±1,03 6,90±1,66 6,95±2,13

4-я степень 
(<29 недель)

7,17±1,30 6,43±1,25 9,11±2,91 9,49±3,87

*p<0,05 ― различия значений справа и слева
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новорожденного и может влиять на тяжесть состоя-
ния ребенка при рождении, частоту формирования 
перивентрикулярных гематом и их размеры, в связи 
с чем необходимо проведение тщательного монито-
ринга беременных с ГКС и ведения новорожденных. 

Гепарины, нефракционированный и низкомоле-
кулярный, являются препаратами выбора для анти-
коагулянтной терапии при беременности, так как 
они не проникают через плаценту из-за своего вы-
сокого молекулярного веса, поэтому при их приме-
нении не наблюдается повышения геморрагических 
осложнений у плода [10]. Лечение ГКС гепарином 
является перспективным в отношении снижения 
связанных с плацентой осложнений (таких как пре-
эклампсия, низкая масса плода для гестационного 
возраста, отслойка плаценты) у женщин без тром-
бофилии [11].

Ацетилсалициловую кислоту (аспирин, тромбо 
АСС) все чаще назначают при беременности для 
снижения риска выкидыша и неблагоприятного ис-
хода беременности, несмотря на то, что аспирин 
способен проникать через плаценту [12]. Суще-
ствуют рандомизированные клинические исследо-
вания, демонстрирующие отсутствие повышения 
риска выкидыша, врожденных аномалий, геморра-
гических осложнений у плода или кровотечений у 
новорожденных, матери которых принимали аце-
тилсалициловую кислоту во время беременности 
[12, 13]. Полученные предварительные результаты 
свидетельствуют об обратном, что диктует необ-
ходимость продолжения изучения особенностей и 
факторов риска ПВК у новорожденных, родивших-
ся от матерей, беременность которых протекала на 
фоне корригированного антикоагулятной и анти-
агрегантной терапии ГКС.
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The article presents data on the mechanisms of the damaging effects of ionizing radiation on organs and tissues of a human. 
The information on absorbed, equivalent and effective radiation doses, on weighting coefficients for different types of ionizing 
radiation, as well as on coefficients radiosensitivity of organs and tissues of a human is provided. The statistical data on the lev-
els of occupational exposure of medical stuff is present. The article describes the pathogenesis of radiation cataract formation 
and the clinical picture of radiation cataract. Special attention is paid to the distinctive features typical for classic radiation cata-
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ract. It is emphasized that the eye lens of medical workers is one of the critical organs with occupational exposure. The problems 
of modern ophthalmic research methods necessary for early detection and treatment of radiation cataract are considered.

Key words: ionizing radiation, lens, radiation cataract, medical exposure, dosimetry.

С момента открытия явления радиоактивности 
в конце XIX века человечество накопило большой 
опыт наблюдения за воздействием ионизирующего 
излучения (ИИ) на человека и живую ткань (био-
ту). Интерес к биологическому воздействию ИИ 
резко возрос в связи с практическим использова-
нием его для нужд человечества. Это связано не 
только с развитием ядерной энергетики, но и с ис-
пытанием и практическим применением ядерного 
оружия [1]. Масштаб наблюдения за пораженными 
ИИ людьми отражен в литературе, где подробно 
описаны наиболее важные радиационные инциден-
ты на территории бывшего СССР. Кроме аварии на 
Чернобыльской АЭС к ним относятся 94 инциден-
та с радиоизотопными установками и источника-
ми излучений (на промышленных гамма-установ-
ках для стерилизации медицинского оборудования 
или других целей), другие реакторные инциденты  
(в 1950-1955 годах в Челябинске), многократные 
инциденты на ПО «Маяк» в Челябинске, инциденты 
на атомных подводных лодках (один из них в бухте 
Чажма в 1985 году), инцидент при ядерных испыта-
ниях на Семипалатинском полигоне в 1956 году [2].

Накопленный к настоящему времени опыт по-
зволяет делать выводы о характере поражений ор-
ганизма человека ИИ. В настоящее время хорошо 
изучена и описана клиника лучевой болезни [3-8]. 
Безусловно, уровень, полнота и качество диспан-
серизации пострадавших от аварии значительно 
отличаются от обычной практики, что определяет-
ся особым социальным статусом этой группы лю-
дей. 

К сожалению, в научной медицинской литерату-
ре широко не отражены основополагающие понятия 
об ионизирующих излучениях, поглощенной, эф-
фективной и эквивалентной дозах, взвешивающих 
коэффициентах для потоков различных частиц,  
а также для различных органов и тканей человека, 
что представляет интерес для врачей различных 
специальностей, использующих в своей професси-
ональной деятельности источники ионизирующих 
излучений. 

Ионизирующие излучения — это потоки частиц 
или фотонов, способных ионизировать и/или воз-
буждать вещество. ИИ при воздействии с нейтраль-
ными молекулами или атомами ионизируют или 
возбуждают их. Кроме того, ИИ нарушают кова-
лентные связи, способствуя образованию свобод-
ных радикалов и изменяют структуру полимерных 
цепей и макромолекул. Свободные радикалы мо-
гут участвовать в цепных химических реакциях, 
что усугубляет воздействие ИИ на структуру живой 
биоткани. Наряду с вышеупомянутыми процессами 
взаимодействия ИИ с веществом, протекают и об-
ратные реакции: рекомбинация атомов и молекул, 
восстановление полимерных цепей. Однако при 
восстановлении поврежденных ИИ структур могут 
быть образованы как первоначальные, так и новые 
или видоизмененные формы вещества [9]. Это яв-
ляется основополагающим механизмом повреждаю-
щего воздействия ИИ на органы и ткани человека.

Источники ИИ подразделяются на природные и 
антропогенные. Естественными источниками ради-

ационного воздействия являются космические лучи 
и радиоактивные вещества земной коры. К антро-
погенным относятся источники излучения, воз-
никающие при испытании и применении ядерного 
оружия, многочисленные в настоящее время ме-
дицинские источники — рентгеновские установки, 
линейные ускорители, гамма-установки, протон-
ные медицинские комплексы и радиохирургические 
установки для лечения онкологических заболева-
ний [1, 10, 11].

Характеристиками воздействия ИИ на живой ор-
ганизм являются дозы. Для их измерения использу-
ют единицы системы СИ (Грэй, Зиверт). В настоящее 
время, как в мировой практике, так и отечествен-
ных пособиях по радиационной безопасности, при-
меняется такое понятие, как поглощенная доза, из-
меряемая в единицах Гр (Грэй). Под поглощенной 
дозой понимают энергию, переданную ИИ единице 
массы. Дозиметрия имеет целью определение по-
глощенной и эквивалентной доз, являющихся базо-
выми дозиметрическими показателями [9].

 В течение последних десятилетий стремительно 
растет количество людей, подвергаюшихся воздей-
ствию различных источников ионизирующей ради-
ации [9]. Главным источником облучения человека 
и биоты в современном мире является естественный 
радиационный фон (ЕРФ). Мнение исследователей 
в отношении ЕРФ в настоящее время неоднозначно. 
Одни считают, что все живое на земле адаптирова-
лось к ЕРФ и он не несет негативных последствий 
для биоты. Позиция других совершенно обратная: 
ЕРФ — источник мутаций и изменений у человека 
и природных организмов, некоторые из которых 
негативны для них. Эта позиция взята за основу в 
разработке законодательства на международном и 
национальном уровне о нормировании воздействия 
ИИ на человека. Национальным комитетом ООН по 
действию атомной радиации (НКДАР ООН) установ-
лена среднемировая доза облучения от ЕРФ, кото-
рая составляет 2,4 мЗв/год [1, 12].

Наиболее мощным и распространенным источни-
ком антропогенного излучения в современном мире 
являются ИИ, используемые в медицине. Интенсив-
ность их использования непрерывно возрастает.  
С медицинским облучением в настоящее время свя-
зано 98% общей дозы облучения от всех антропо-
генных источников. При этом коллективная доза 
облучения населения Земли (исключая лучевую 
терапию) равняется 4,2 млн чел.-Зв (что на 65% 
выше, чем в предыдущее десятилетие, когда она 
составляла 1,7 млн чел.-Зв). Структура медицинско-
го облучения в современном мире с численностью 
населения 6446 млн человек выглядит следующим 
образом: дозы облучения в рентгенодиагностиче-
ских процедурах 4 млн чел.-Зв, в стоматологиче-
ской рентгенологии — 11 тыс. чел.-Зв, в ядерной 
медицине — 202 тыс. чел.-Зв. При этом 75% дозы 
облучения, связанной с медицинскими источника-
ми, формируется в развитых странах [1, 13].

Анализ мировой статистики показывает, что в 
настоящее время профессиональное облучение за-
трагивает 22,8 млн человек. Из них 13 млн человек 
подвергается профессиональному облучению от 
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естественных источников, а 9,8 млн — от антропо-
генных источников. Наибольший сектор лиц, под-
вергающихся профессиональному облучению, со-
ставляют медицинские работники (75%) [13, 14].

Следует отметить, что поглощенная доза не 
определяет однозначного воздействия ИИ на жи-
вую ткань. При одинаковой поглощенной дозе, то 
есть при одинаковой энергии, переданной едини-
це массы живой ткани, различные излучения об-
ладают различной эффективностью, что связано 
с различиями в плотности ионизации различных  
видов ИИ.

Однако учет типа излучения недостаточен для 
коррекции оценки воздействия ИИ на живой ор-
ганизм. Органы и ткани живого организма имеют 
разную чувствительность к воздействию ИИ. Чем 
чаще происходит деление клеток биологической 
ткани, тем более чувствительна она к воздействию 
ИИ. Поэтому при облучении тела человека введе-
но такое понятие, как эффективная доза, которая 
равна сумме эквивалентных доз для каждого из ор-
ганов человека, умноженных на соответствующие 
взвешивающие коэффициенты. Наиболее высокие 
взвешивающие коэффициенты у гонад (0,20), крас-
ного костного мозга, толстого кишечника, легких и 
желудка (по 0,12 соответственно). При воздействии 
ИИ на глаз человека в первую очередь поражается 
хрусталик с развитием в нем лучевой катаракты [9, 
15].

Результаты научных исследований по этому во-
просу представлены в работах [16 -24]. Наиболее 
хорошо изучена клиническая картина лучевого 
поражения глаз пациентов, подвергшихся одно-
кратному воздействию высоких доз радиации при 
аварии на Чернобыльской АЭС и во время различ-
ных надземных испытаний ядерного оружия [16]. 
Согласно многолетним наблюдениям за указанным 
контингентом больных при полученной однократно 
высокой дозы облучения (порядка 3 Гр) лучевая 
катаракта развивалась в отдаленный период, до-
стигала 1-2-й степени и на протяжении многих лет 
оставалась стабильной и не приводила к значитель-
ному снижению зрения. В дальнейшем к указанным 
изменениям присоединялась сенильная катаракта, 
что, как правило, и приводило пациента на хи-
рургический стол. Следует также отметить, что се-
нильная катаракта у данных пациентов появлялась 
гораздо раньше по сравнению с людьми, не под-
вергавшимися воздействию ИИ (в 45-51 год) [16].

При обследовании населения зараженных ра-
диацией районов и лиц, занимавшихся аварий-
но-восстановительными работами, получавших 
длительное облечений невысокими дозами ИИ, 
установлено, что катарактогенным действием обла-
дают дозы облучения порядка 250 мГр [17]. Хотя в 
большинстве работ не выявляется корреляционная 
зависимость частоты и характера патологии хруста-
лика от величины поглощенной дозы.

Общепризнанное суждение о том, что хруста-
лик является одним из критических органов при 
облучении, обусловливает большое внимание ис-
следователей к его изменениям у пострадавших от 
аварии на ЧАЭС [24, 25]. Латентный период раз-
вития лучевой катаракты при облучении больши-
ми дозами ионизирующей радиации колеблется в 
больших пределах — от 2–6 месяцев до 20–35 лет. 
В патогенезе лучевой катаракты основная роль 
принадлежит прямому повреждению эпителия пе-
редней капсулы в герменативной зоне у экватора 
хрусталика. Однако для прогрессирования (со-

зревания) катаракты важным условием является 
также и непрямое действие излучения через на-
рушение функций цилиарного тела. Клиническая 
картина лучевой катаракты довольно однотипна.  
В ее течении выделяют несколько стадий. В на-
чальном периоде развития лучевая катаракта 
сходна с другими осложненными катарактами. 
Многие из первых признаков (полихромная пере-
ливчатость задней субкапсулярной области, то-
чечные и штриховидные помутнения, а также ва-
куоли в коре) присущи хрусталику здоровых и не 
подвергавшихся воздействию ионизирующей ра-
диации людей, особенно пожилого возраста [20]. 

При формировании лучевой катаракты вначале 
становятся видимыми точечные помутнения под 
задней капсулой хрусталика в области его задне-
го полюса, чуть кпереди (также в аксиальной зоне 
задней коры хрусталика) развиваются вакуоли. 
Диаметр помутнения постепенно увеличивается и 
становится заметным светло-белый диск, краевая 
часть которого представляется оптически плотной, 
а центральная — выглядит относительно прозрач-
ной. При офтальмоскопическом просвечивании по-
мутнение напоминает кольцо («бублик») [19, 20].

При биомикроскопии в узком оптическом срезе 
дисковидное помутнение состоит из двух слоев, ко-
торые сливаются вдоль их края. Диск имеет плоско 
выпуклую форму. Задний (выпуклый) контур его 
идет непосредственно под задней капсулой и состо-
ит из интенсивных сетевидных помутнений, между 
которыми различаются вакуоли. Более плоский 
передний контур диска располагается в пределах 
задней коры хрусталика вдоль так называемой зад-
ней линии отщепления. Развивающееся помутнение 
довольно четко отграничено от прозрачных отделов 
со стороны экватора (чем отличается от старческой 
катаракты) и спереди (чем отличается от других 
осложненных катаракт). Одновременно или чаще 
позднее под передней капсулой в области, соответ-
ствующей зрачку, также образуются помутнения из 
тонких серых линий, мелких зерен и вакуолей. На-
конец, изменения в области заднего полюса начи-
нают распространяться как кпереди, так и к эква-
тору. Катаракта становится полной, и ее уже нельзя 
отличить от катаракты другой этиологии. Развитие 
лучевой катаракты может затормозиться или даже 
остановиться на любой стадии [20]. 

Необходимо также отметить, что нередко в фор-
мировании лучевых катаракт имеются индивиду-
альные отклонения. Описывают лучевые катаракты 
по типу ядерной или капсулярной, в области эква-
тора хрусталика. Это заметно осложняет диагноз 
лучевой катаракты. 

Обращает внимание тот факт, что, несмотря на 
то, что медицинские работники составляют 75% 
лиц, подвергающихся профессиональному облуче-
нию, научные исследования, касающиеся данного 
вопроса, единичны. Все исследователи сходятся во 
мнении, что катарактогенным действием обладает 
длительное облучение малыми дозами ИИ. Ката-
ракта развивается постепенно, продолжительность 
латентного периода зависит от полученной дозы и 
в среднем составляет от 2 до 5 лет. Однако погло-
щенная доза, приводящая к развитию лучевой ка-
таракты, не определена [19].

Многие исследователи сходятся во мнении, что 
воздействие радиации усиливает естественные ин-
волюционные процессы в организме. Выявление 
при этом «молодых макулодистрофий», «ранней 
пресбиопии», «ранних сенильных и пресенильных 
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катаракт», «раннего ангиосклероза», «омолажи-
вания» витреальной деструкции может быть про-
явлением преждевременного старения, а вовсе не 
прямыми последствиями воздействия ИИ на орган 
зрения. Во многих научных трудах оспаривается 
факт наличия лучевых катаракт у лиц, пострадав-
ших от аварии на Чернобыльской АЭС, и говорится 
о том, что далеко не все обнаруженные помутнения 
хрусталика соответствуют классической клинике 
лучевой катаракты [20, 24].

Таким образом, практически все исследователи 
сходятся во мнении, что характерными особенно-
стями классической лучевой катаракты являются: 
1) длительный латентный период; 2) четкость гра-
ниц дисковидного помутнения у заднего полюса;  
3) медленное прогрессирование помутнения; 4) ма-
лая склонность к прогрессированию объясняет ча-
стое отсутствие нарушений остроты зрения [19 – 25].

Необходимо отметить, что диагностические воз-
можности в современной офтальмологии растут с 
каждым годом. Для диагностики изменений перед-
него отрезка глаза в настоящее время применяются 
АВ-сканирование, ультразвуковая биомикроскопия 
и оптическая когерентная томография переднего 
отрезка глаза [26 -30]. Внедрение новых методов 
исследования переднего отрезка глаза могло бы 
в значительной степени помочь в диагностике и 
установлении истинной природы изменений в хру-
сталике у пострадавших от радиации лиц. Однако 
данные методы до сих пор не применяются в диа-
гностике лучевой катаракты. Нами встречена лишь 
одна научная работа, в которой пострадавшие от 
ИИ ликвидаторы аварии на Чернобыльской АЭС 
обследованы при помощи таких современных ме-
тодик, как электрофизиологические исследования 
зрительного анализатора (зрительно вызванные по-
тенциалы, электроретинография, пороговое иссле-
дование яркостной чувствительности зрительного 
анализатора). Это позволило определить совокуп-
ность функциональных признаков, характеризую-
щих ранние изменения зрительного анализатора у 
лиц, подвергшихся воздействию неблагоприятных 
факторов аварии на ЧАЭС [20].

Таким образом, суммируя данные научной ли-
тературы, можно говорить о том, что к настояще-
му времени человечество получило весомый опыт 
наблюдения за лицами, пострадавшими от воз-
действия ИИ. Этому способствовало применение 
ядерного оружия в Хиросиме и Нагасаки, авария на 
Чернобыльской АЭС и множественные инциденты с 
антропогенными источниками ИИ, произошедшие 
на производствах и атомных подводных лодках на 
территории бывшего СССР.

В настоящее время хорошо изучены механизмы 
и последствия воздействия ИИ на организм челове-
ка и биоту, установлены поглощенные дозы, пре-
вышение которых приводит к патологии. Описана 
клиника и характер течения лучевой болезни и лу-
чевой катаракты. Однако спорным моментом оста-
ется развитие истинно лучевой катаракты у лиц, 
подвергшихся воздействию ИИ. Установлено, что 
медицинские работники преобладают среди лиц, 
подвергающихся профессиональному облучению. 
При этом научные исследования по вопросу разви-
тия лучевой катаракты у них единичные. 

Применение современных методов исследова-
ния в офтальмологии, таких как АВ-сканирование, 
ультразвуковая биомикроскопия и оптическая ко-
герентная томография переднего отрезка глаза, 
могло бы расширить возможности изучения дегене-

ративных процессов в хрусталике у лиц, подверг-
шихся ИИ. 

Публикация подготовлена в рамках поддержан-
ного РГНФ и Правительством Республики Татарстан 
научного проекта 16-16-16018.
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Анти-IgE-терапия является патогенетически обоснованной и направлена на предупреждение острого 
аллергического воспаления. В статье представлен опыт лечения детей с неконтролируемой бронхиальной астмой 
с включением в базисную терапию препарата омализумаб. Проведен анализ клинического течения заболевания 
в течение 6 месяцев наблюдения. Показана положительная динамика ― достоверное уменьшение частоты 
госпитализаций по проводу обострения, возможность изменить объем базисной терапии (перевод на монотерапию 
ИГКС) без ухудшения состояния или уменьшение дозы комбинированных препаратов без отрицательной динамики 
клинической картины. Необходимо отметить, что положительная динамика заболевания коррелировала с 
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эффектов при введении препарата не отмечалось.
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Anti-IgE therapy is pathogenetically justified and aimed at prevention of acute allergic inflammation. The article presents the 
experience of curing children with severe bronchial asthma with Omalizumab in addition to basic therapy. The clinical course of 
the disease during six months of observation was analyzed. The positive dynamics was shown, including the reliable decrease 
in the frequency of hospitalizations for acute asthma exacerbations and a possibility to reduce the basic doses of drugs without 
clinical compromise. It should be highlighted that the clinical improvement of the disease course directly correlated with the reli-
able results of pulmonary function tests. No side effects of Omalizumab were observed.
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Согласно принятым международным согласи-
тельным документам по диагностике и лечению 
бронхиальной астмы (БА), долгосрочными целями 
при лечении заболевания являются достижение 
хорошего контроля симптомов и минимизация ри-
ска возникновения обострений [1]. Однако, несмо-
тря на достигнутые успехи в лечении БА у детей, 
неконтролируемое течение заболевания остается 
серьезной проблемой клинической аллергологии. 
Персистирующее течение БА, отсутствие контроля 
симптомов на фоне адекватной базисной противо-
воспалительной терапии являются основанием для 
выявления возможных причин, которые препят-
ствуют достижению контроля. С этой целью ребе-
нок должен быть тщательно обследован для выяв-
ления сочетанной (аллергический ринит, синусит) 
и сопутствующей патологий (гастроэзофагеальная 
рефлюксная болезнь), усугубляющей течение БА. 

Известно, что в детском возрасте преобладает 
атопическая бронхиальная астма, в основе которой 
лежит патогенетический механизм гиперчувстви-
тельности немедленного типа. Центральным зве-
ном данного типа гиперчувствительности являются 
IgE-антитела, с эффекторной функцией которых 
связано развитие аллергического воспаления и, 
следовательно, появление соответствующих кли-
нических симптомов. В связи с этим, несомненно, 
патогенетически обоснованным является внедре-
ние в практику препарата, представляющего собой 
моноклональные анти-IgE-антитела, связывающие 
циркулирующие в сыворотке крови IgE-антитела 
(омализумаб). Как показано в рекомендациях GINA 
(2014 г.), у больных с частично контролируемой и 
неконтролируемой БА эффект может быть достиг-
нут от применения анти-IgE-терапии (что соответ-
ствует 5-й ступени терапии). 

 В настоящее время появились публикации оте-
чественных и зарубежных авторов, посвященные 
изучению вопросов эффективности омализумаба у 
детей и подростков с бронхиальной астмой [2, 3, 
4, 5]. В аллергологическом отделении ДРКБ МЗ РТ 
инновационный метод лечения с применением ре-
комбинантного препарата омализумаба внедрен в 
практику: с августа 2015 года 6 детей (мальчики/
девочки ― 5/1) в возрасте 11-14 лет с неконтроли-
руемой БА получают омализумаб. Средний возраст 
начала заболевания ― 3 года 7 месяцев, средняя 
продолжительность течения БА ― 9 лет. У всех па-
циентов отмечалось сочетание БА с аллергическим 
ринитом и конъюнктивитом, в 50% случаев имел 
место атопический дерматит. При аллергологи-
ческом обследовании у всех детей подтверждена 
этиологическая значимость бытовой и эпидермаль-
ной сенсибилизации, при этом у 5 ― в сочетании с 
пыльцевой. Уровень общего IgE в сыворотке крови 
составлял в среднем 667 МЕ/мл (366-1178 МЕ/мл). 
Диагноз БА установлен согласно стандартам диа-
гностики. Пациенты находились на базисной про-
тивовоспалительной терапии комбинированными 
препаратами ИГКС/ ДДБА в высоких дозах, однако 
достичь контроля БА не удавалось, дети неодно-
кратно госпитализировались в стационар с обо-
стрением, которое требовало включения в терапию 
системных глюкокортикостероидов. Учитывая от-
сутствие контроля на фоне терапии, пациентам был 
назначен омализумаб в соответствии с инструкцией 
по его применению в дозе 300 мг 1 раз в 4 недели. 
Анализ состояния пациентов в динамике через 6 
месяцев от начала проводимой терапии омализума-
бом показал, что достоверно уменьшилась частота 

госпитализаций по проводу обострения, у всех па-
циентов отсутствовали ночные симптомы. Наряду с 
этим важное значение имеет возможность изменить 
объем базисной терапии: у 2 пациентов проведен 
перевод на монотерапию ИГКС без ухудшения со-
стояния, в 3 случаях уменьшена доза комбиниро-
ванных препаратов без отрицательной динамики 
клинической картины. Необходимо отметить, что 
положительная динамика заболевания коррели-
ровала с достоверными изменениями скоростных 
показателей при исследовании функции внешнего 
дыхания. 

В качестве примера клинической эффективности 
терапии БА с включением омализумаба приводим 
историю болезни пациентки К.Л., 18.08.2001 г. р., 
которая поступила в аллергологическое отделение 
с жалобами на ежедневные приступы удушья со 
свистящими дистанционными хрипами, в том чис-
ле ночные, приступообразный кашель, одышку, 
постоянную заложенность носа. Триггеры ― кон-
такт с домашней пылью, кошкой, ОРВИ, физиче-
ская нагрузка. Из анамнеза: с 4-месячного возрас-
та наблюдается аллергологом по месту жительства 
с клиническим диагнозом: атопический дерма-
тит. Сенсибилизация к белкам коровьего молока. 
В течение последних 4 лет отмечаются сезонные 
(июнь-июль месяцы) проявления в виде покрасне-
ния и зуда глаз, слезотечения, насморка, присту-
пообразного чихания и зуда носа. Вакцинирована 
по индивидуальному календарю, без реакций. На-
следственность по атопии отягощена: у мамы ―  
атопический дерматит. Перенесенные заболева-
ния: ОРВИ, обструктивный бронхит с частыми ре-
цидивами в возрасте 3-6 лет. В течение 6 лет до 
поступления в стационар эпизодов нарушения ды-
хания не отмечалось, базисную терапию не полу-
чала, аллергологом не обследовалась. Ухудшение 
состояния спровоцировано контактом с кошкой. 
При поступлении состояние расценено как средне-
тяжелое, обусловленное дыхательной недостаточ-
ностью. Объективно: кожные покровы бледноваты, 
цианоза нет; периорально и в области ушных рако-
вин гиперемия, инфильтрация, в локтевых сгибах 
и поколенных ямках ― инфильтрация, гиперемия, 
сухость, следы расчесов, трещинки, экскориации, 
участки лихенизации. Периферические лимфати-
ческие узлы пальпируются, не увеличены, подвиж-
ные, эластичные, не спаяны с окружающей тканью. 
Носовое дыхание слегка затруднено. В зеве гипере-
мии нет. Правильного телосложения, удовлетвори-
тельного питания. Грудная клетка умеренно вздута. 
Перкуторный звук с коробочным оттенком. Аускуль-
тативно: дыхание ослабленное, на выдохе выслуши-
ваются сухие свистящие хрипы с обеих сторон. Тоны 
сердца ясные. Пульс ритмичный, удовлетворитель-
ного наполнения и напряжения, 88 ударов в минуту. 
Живот правильной формы, мягкий, безболезненный. 
Печень, селезенка не увеличены. 

Результаты обследования. В общем анализе кро-
ви ― эозинофилия 19%. Кислотно-щелочное со-
стояние: PH — 7,34, PCO2 — 40,5 mmHg, PO2- 23,3 
mmHg (снижен). Рентгенография органов грудной 
клетки: легочные поля повышенной прозрачности, 
очагово-инфильтративных изменений нет, брон-
хо-сосудистый рисунок усилен, деформирован в 
нижних отделах, корни не расширены, структура 
прослеживается, плевральные синусы свободны, 
общий поперечник сердца не увеличен, тень верх-
него средостения не расширена. При исследовании 
функции внешнего дыхания выявлены выраженные 
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нарушения бронхиальной проходимости: ЖЕЛ ―  
88%, ФЖЕЛ ― 73%, ОФВ1 ― 65%, ОФВ1/ЖЕЛ  ―  
90%, ПОС ― 48%, МОС 25-42%, МОС 50-29%, МОС 
75 -32%, тест с бронхолитиком положительный, что 
является диагностическим критерием бронхиаль-
ной астмы. Уровень общего IgE в сыворотке крови 
высокий (2271 МЕ/мл). Уровень специфических IgE 
очень высокий к эпидермальным, бытовым и пыль-
цевым аллергенам. 

На основании клинико-анамнестических данных, 
результатов инструментальных, аллергологических 
и лабораторных исследований установлен клини-
ческий диагноз: бронхиальная астма атопическая, 
персистирующая, тяжелое течение. Аллергический 
ринит, персистирующее течение средней степени 
тяжести. Аллергический конъюнктивит, ремиссия. 
Атопический дерматит, ремиссия. Сенсибилизация 
к бытовым, эпидермальным, пыльцевым аллерге-
нам. Пациентке была назначена базисная терапия 
комбинированным препаратом сальметерол/флути-
казона пропионат (50 мкг/250 мкг по 1 дозе 2 раза 
в сутки).

Отсутствие эффекта от проводимой терапии, 
ухудшение состояния в течение последующих 6 
месяцев явились основанием для включения в ком-
плексную терапию омализумаба. На начало лече-
ния определено содержание IgE в сыворотке крови, 
которое составило 734,8 МЕ/мл. Согласно крите-
риям дозирования препарата выбрана доза 300 мг 
с частотой введения 1 раз в месяц. Через 1 месяц 
после первой инъекции отмечалась значимая поло-
жительная динамика: дневные симптомы с частотой 
3-4 в день при отсутствии ночных эпизодов (рис. 1). 

После второй инъекции в течение месяца на-
блюдалось 2 дневных приступа, ночные симптомы 
больше не отмечались. Пациентка получила 6 инъ-
екций омализумаба в течение 6 месяцев, через 5 
месяцев от начала проведения комплексной тера-
пии прекратились дневные симптомы, отмечались 
единичные приступы удушья при контакте с кош-
кой (не соблюдались рекомендации врача по устра-
нению контакта с домашними животными). Анализ 
результатов исследования ФВД в динамике показал 

положительную динамику через 4 месяца от начала 
лечения: ОФВ1 — 82%, вариабельность показателя 
составила менее 20% в сутки, тест с бронхолитиком 
положительный.

Назальные симптомы в виде постоянной зало-
женности носа до начала лечения через месяц по-
сле 3-й инъекции также имели положительную ди-
намику: сохранялись утренние симптомы в виде 
приступообразного чихания и легкой заложенно-
сти носа, которые не повторялись в другое время 
дня, за исключением обострения при воздействии 
специфических триггеров. На фоне терапии омали-
зумабом отмечалась тенденция к улучшению кож-
ного процесса: если до начала лечения пациентка 
жаловалась на периодические высыпания на коже, 
сопровождающиеся зудом, то через 4 месяца со-
хранялась сухость кожи, не требующая применения 
топических глюкокортикостероидов.

Таким образом, наблюдение в течение 6 месяцев 
показывает положительную динамику клинических 
симптомов у детей с неконтролируемой атопиче-
ской бронхиальной астмой, получающих омализу-
маб. Наряду с этим наблюдается уменьшение выра-
женности назальных и кожных симптомов у детей в 
сочетании с бронхиальной астмой, аллергического 
ринита и атопического дерматита. Необходимо от-
метить хорошую переносимость и отсутствие побоч-
ных лекарственных реакций при применении пре-
парата.
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Рисунок 1. 
Динамика клинических симптомов на фоне комплексной терапии с включением омализумаба
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В последние годы отмечается значительный рост 
аллергических заболеваний во всем мире. Наибо-
лее распространенными заболеваниями респира-
торной системы в детском возрасте остаются брон-
хиальная астма (БА) и аллергический ринит (АР). 
При этом у детей нередко отмечается их сочетанное 
течение, что существенно влияет на качество жиз-
ни ребенка, ограничивая его физические, психиче-
ские и социальные возможности. 

Международной группой экспертов, занимаю-
щихся проблемами бронхиальной астмы, разрабо-
тан рекомендательный документ Всемирной орга-
низации здравоохранения (ВОЗ) и Национального 
института здоровья США «Глобальная стратегия 
лечения и профилактики бронхиальной астмы» 
(Пересмотр 2014 г.) [1]. В России практическому 
здравоохранению представлена национальная про-
грамма «Бронхиальная астма у детей: стратегия, 
лечение и профилактика» (под руководством акад. 
А.А. Баранова, 2014) [2].

Бронхиальная астма и аллергический ринит в 
детском возрасте рассматриваются как единое за-
болевание, имеющее характерную клиническую 
картину и общую специфическую гиперчувстви-
тельность [3]. 

Верхние и нижние воздухопроводящие пути име-
ют много однотипных морфологических элементов ― 
эпителиальных, слизистых желез, гладкомышеч-
ных волокон, иммунокомпетентных клеток и гумо-
ральных факторов, таких как секреторный IgА и  
IgE, связанный с тучными клетками. В основе и 
бронхиальной астмы, и аллергического ринита ле-
жит хронический аллергический воспалительный 
процесс, сопровождающийся гиперреактивностью 
бронхов. Длительная персистенция воспаления 
приводит к ремоделированию дыхательных путей 
и серьезным нарушениям функции внешнего ды-
хания (ФВД).

Слизистая оболочка полости носа и трахеоброн-
хиального дерева имеют структурное сходство, об-
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ладают восприимчивостью к ингаляционным аллер-
генам. Аллергическое воспаление сохраняется в 
течение длительного времени, даже при отсутствии 
клинических проявлений заболевания [4, 5, 6]. 

Неспецифическая гиперреактивность слизистой 
оболочки полости носа обусловлена деструкцией и 
повышенной проницаемостью реснитчатого эпите-
лия, усилением высвобождения медиаторов, повы-
шенной чувствительностью рецепторных и эффек-
торных клеток. 

Изучение патологических процессов в области 
носовой полости дает понимание патофизиоло-
гических изменений нижних дыхательных путей. 
Так, при изучении риноцитограмм, полученных 
при снятии мазков-отпечатков с нижней носовой 
раковины у пациентов с бронхиальной астмой, от-
мечалось присутствие эозинофильных клеток [7, 8, 
9, 10]. Описано увеличение содержания аллерген-
специфического IgE в назальном смыве у больных 
бронхиальной астмой без клинических проявлений 
аллергического ринита [10, 11, 12]. 

В связи с этим целью исследования явилась 
оценка степени выраженности как специфической 
гиперчувствительности, так и гиперреактивности 
бронхов при проведении назальных и ингаляцион-
ных проб.

Материал и методы. Согласно клиническим ре-
комендациям, диагностика БА и АР у детей наряду 
с общеклиническими, инструментальными метода-
ми включает специфическое аллергологическое 
обследование: аллергологический анамнез, кожное 
тестирование, провокационные пробы, лаборатор-
ные методы исследования. Необходимо отметить, 
что провокационные пробы рекомендовано прово-
дить в условиях стационара, в отличие от кожных 
проб и лабораторных тестов. Интерпретация ре-
зультатов провокационного теста основана на объ-
ективных и инструментальных данных. 

Ингаляционные провокационные пробы (ИПП) и 
назальные провокационные пробы (НПП) проведе-
ны у 20 детей с бронхиальной астмой и аллергиче-
ским ринитом в возрасте от 5 до 16 лет в условиях 
стационара. Пробы ставились только в межпри-
ступном периоде (при ОФВ1>80% от должной ве-
личины), на фоне свободного носового дыхания. 
Использовались стандартные диагностические бы-
товые аллергены (аллерген домашней пыли и ал-
лерген Dermatophagoides pteronyssinus).

Для решения поставленной задачи нами была 
несколько модифицирована методика проведения 

провокационных проб. ИПП и НПП проводились 
одними и теми же аллергенами одинаковой кон-
центрации, которая определялась интенсивностью 
кожных скарификационных проб. При положи-
тельных пробах (+) использовалась концентрация 
аллергена 1000 PNU, при положительных (++) и 
(+++) ― 100 PNU. Продолжительность наблюдения 
после проведения кожных проб составила 48 часов. 

Для оценки провокационных тестов использо-
вались следующие критерии: характер носового 
дыхания, чихание, выделения из носа, динамика 
риноскопической картины (цвет слизистой оболоч-
ки полости носа, отечность, количество и характер 
секрета), аускультативные изменения, показатели 
ФВД. Вышеперечисленные параметры регистриро-
вались в динамике через 20 минут, 2 часа, 5 часов 
и в течение следующих суток ― трижды через рав-
ные промежутки времени. 

Для объективизации показателей риноскопиче-
ской картины использовалась специально разрабо-
танная шкала в баллах. Носовое дыхание оценива-
лось от 1 до 2 баллов, степень выраженности отека 
слизистой оболочки полости носа ― от 1 до 4, цвет 
слизистой оболочки ― от 1 до 4, количество секре-
та ― от 1 до 3. 

Результаты. Анализ результатов исследования 
свидетельствует о достоверном изменении рино-
скопической картины как после проведения НПП, 
так и после ИПП.

Появление назальных симптомов, изменение со-
стояния слизистой оболочки полости носа отмеча-
лось через 15 минут после контакта с аллергеном 
при назальном провокационном тесте у 18 детей 
(90%). У 6 больных (30%) жалобы на ухудшение 
носового дыхания появлялись через 2 часа, у 5 
(25%) ― через 5 часов (табл. 1). При проведении 
НПП носовое дыхание ухудшалось через 5 часов 
с момента проведения у 95% детей и, в отличие 
от ИПП, эти изменения сохранялись через сутки у 
90%. В ходе проведения НПП отечность слизистой 
оболочки усиливалась наиболее значительно через 
5 часов от начала исследования у 75% детей и со-
хранялась через сутки у 7.

При проведении ингаляционной провокационной 
пробы аналогичные симптомы появлялись через 15 
минут у 16 детей (80%), через 2 часа ― у 3 (15%) 
пациентов и у 7 (35%) через 5 часов (табл. 2). При 
анализе риноскопической картины в ходе проведе-
ния ИПП выявлено, что носовое дыхание оставалось 
затрудненным через 5 часов от начала исследова-

Таблица 1.                                                                                                                                                                                                                                    
Изменение риноскопических признаков  при проведения НПП

Признак
М ± m (в баллах)

До НПП ч/з 20 мин ч/з 2 часа ч/з 5 часов ч/з 24 часа

носовое дыхание 1,05±0,09 1,5±0,22
р — 0,0009

1,8±0,18
р — 0,0007

1,95±0,09 
p — 0,0005

1,9±0,13 
р — 0,0003

отек 2,3±0,35 3,45±0,3
р — 0,0003

3,45±0,3
p — 0,0003

3,65±0,3
p — 0,00002

3,5±0,33
р — 0,0003

цвет 2,2±0,44 2,85±0,38
р — 0,004

3±0,43
р — 0,0004

2,85±0,46
р — 0,002

2,45±0,5
р — 0,056

секрет 1,4±0,22 2,15±0,43
p — 0,0001

1,7±0,35
р — 0,01

1,95±0,39
р — 0,0001

1,7±0,32
p — 0,01

p - разница по сравнению с  данными до НПП                                    
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Таблица 2.
Изменение риноскопических признаков при  проведения ИПП

Признак
М ± m (в баллах)

До ИПП ч/з 20 мин ч/з 2 часа ч/з 5 часов ч/з 24 часа

носовое дыхание 1,05±0,09 1,85 ±0,16
р — 0,0009

1,9±0,13
р — 0,0003

1,05±0,1 
р — 0,0006

1,9±0,13 
р — 0,007

отек 2,2±0,3 3,15±0,26
р — 0,0005

3,5±0,26
р — 0,00006

3,65±0,3
р — 0,00003

3,5±0,26
р — 0,00006

цвет 3,4±0,41 2,7±0,55
р — 0,12

2,6±0,52
р — 0,07

2,65±0,54
р — 0,09

2,3±0,55
р — 0,02

секрет 1,4±0,22 2,15±0,43
р — 0,0005

1,7±0,35
р — 0,04

1,95±0,39
Р1р4 0,004

1,7±0,32
р — 0,002

р —  разница по сравнению с  данными до BПП

Таблица 3.
Динамика показателей ФВД в ходе проведения НПП

Показатель
ФВД

М ± m (в баллах)

До НПП ч/з 20 мин ч/з 2 часа ч/з 5 часов ч/з 24 часа

ОФВ1, л·с-1 4,07±0,4 3,46 ±0,35
р — 0,0003

3,39±0,41
р — 0,0001

3,39±0,31 
р — 0,0002

3,52±0,37 
р — 0,003

ПОС, л·с-1 8,5±0,77 7,12±0,96
р — 0,0001

7,07±0,7
р — 0,0006

7,23±0,61
р — 0,0003

7,11±0,81
р — 0,0009

МОС25, л·с-1 6,75±0,81 5,49±0,55
р — 0,0002

5,76±0,52
р — 0,0006

5,39±0,56
р — 0,0003

5,64±0,68
р — 0,0003

МОС50, л·с-1 3,82±0,53 3,1±0,47
р — 0,0006

3,0±0,4
р — 0,0001

2,95±0,52
р — 0,0003

3,23±0,52
р — 0,0005

МОС75, л·с-1 2,3±0,34 1,9±0,35
р — 0,0003

1,7±0,28
р — 0,0001

1,64±0,28
р — 0,0002

1,79±0,26
р — 0,0001

р —  разница по сравнению с  данными до НПП    

Таблица 4.
Динамика показателей ФВД в ходе проведения ИПП            

Показатель
ФВД

М ± m (в баллах)

До ИПП ч/з 20 мин ч/з 2 часа ч/з 5 часов ч/з 24 часа

ОФВ1, л·с-1 4,12±0,46 3,55±0,34
р — 0,002

3,47±0,36
р — 0,05

3,66±0,43 
р — 0,01

3,64±0,43 
р — 0,002

ПОС, л·с-1 8,83±0,91 7,3±0,83
р — 0,0001

7,6±0,92
р — 0,0006

7,25±1,03
р — 0,0003

7,21±0,91
р — 0,0009

МОС25, л·с-1 6,87±0,78 5,74±0,84
р — 0,0001

5,48±0,62
р — 0,0001

5,38±0,55
р — 0,0001

5,61±0,78
р — 0,0003

МОС50, л·с-1 3,88±0,55 3,13±0,58
р — 0,0001

3,04±0,38
р — 0,0003

2,94±0,33
р — 0,0002

3,15±0,43
р — 0,0009

МОС75, л·с-1 2,33±0,35 1,71±0,4
р — 0,0001

1,69±0,2
р — 0,0005

1,54±0,23
р — 0,0001

1,9±0,29
р — 0,0027

ния у 90%, а через сутки восстанавливалось у 95% 
пациентов. Отек слизистой оболочки полости носа 
увеличивался при проведении ИПП раньше, чем при 
НПП, достигая максимальных характеристик через 2 
часа от начала исследования при ИПП у 70% паци-
ентов и сохраняясь в течение суток также у 70%.

В ходе проведения и НПП, и ИПП наблюдались 
различные реакции со стороны слизистой оболочки 
полости носа: усиливалась бледность либо появля-
лась гиперемия. 

Рассматривая сочетанную патологию как единое 
заболевание и учитывая взаимосвязь между состо-

янием верхних и нижних воздухопроводящих пу-
тей, обусловленных ринобронхиальным рефлексом 
при воздействии на слизистую носа специфических 
и неспецифических раздражителей, мы внесли до-
полнительные критерии в оценку органных реак-
ций при проведении ИПП и НПП. Назальный и брон-
хоспастический ответ наблюдался у всех больных, 
независимо от пути поступления аллергена, при 
этом с одинаковой частотой встречались как немед-
ленные, так и отсроченные реакции.

По данным объективного обследования аускуль-
тативные изменения (в виде появления сухих сви-
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стящих хрипов) наблюдались у 5 пациентов в тече-
ние первых 20 минут после контакта с аллергеном 
только при проведении ИПП. Ни в одном случае ин-
галяционные провокационные пробы не влекли за 
собой обострение бронхиальной астмы. 

Для бронхиальной астмы характерны обструк-
тивные нарушения ФВД, которые приводят к уве-
личению сопротивления потоку воздуха преимуще-
ственно на уровне периферических дыхательных 
путей. На кривой поток-объем выделяют стандарти-
зованные участки, которые соответствуют 1″-объе-
му (ОФВ1), ПОС, а также максимальным значениям 
объемной скорости (МОС) потока воздуха на уровне 
25, 50, 75% ФЖЕЛ. При исследовании ФВД обструк-
ция бронхов находит отражение в патологической 
форме кривой поток-объем и в снижении скорост-
ных показателей потока выдыхаемого воздуха. 

Динамика вентиляционных показателей ука-
зывала на наличие бронхоспастического ответа у 
всех больных в ходе НПП: наибольшее снижение 
скоростных показателей МОС25, МОС50, МОС75 
выявлялось через 5 часов после подачи аллергена 
(табл. 3).

При проведении НПП у всех пациентов отмеча-
лось достоверное снижение скоростных показате-
лей через 20 минут после контакта с аллергеном, 
которое сохранялось в течение ближайших 24 ча-
сов. В ходе проведения ИПП у всех пациентов отме-
чалось снижение скоростных показателей на уров-
не мелких бронхов, появлявшееся через 20 минут 
после контакта с аллергеном и сохранявшееся в те-
чение ближайших суток (МОС50, МОС75) (табл. 4).

Учитывая, что рино- и бронхоспастический от-
веты появляются при проведении провокационных 
проб независимо от вида провокации, у детей с со-
четанными формами бронхиальной астмы и аллер-

гического ринита предпочтительно использование 
назального теста, т. к. он является более щадящим.
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The article presents a clinical case of fetal supraventricular tachycardia, manifested in prenatal period with the development 
of fetal heart failure. The article shows prenatal diagnosis of the cardiac rhythm disturbance and heart failure of fetus, prenatal 
care, and transplancental antiarrhythmic therapy of fetus. Postnatal diagnosis and therapy of non-paroxysmal supraventricular 
tachycardia were carried out.

Key words: fetus, fetal supraventricular tachycardia, heart failure, prenatal diagnosis.

Нарушения ритма сердца во внутриутробном 
периоде встречаются в 1-5% случаев всех бере-
менностей [1]. Сложные нарушения ритма серд-
ца у плода (наджелудочковая тахикардия (73%) 
и фибрилляция предсердий (27%)) в сочетании с 
застойной сердечной недостаточностью могут при-
вести к тяжелым церебральным осложнениям и в 
3-30% случаев являются причиной внутриутробной 
гибели плода [2]. 

Возможности внутриутробного выявления на-
рушений ритма у плода значительно расширились 
с активным внедрением методов ультразвуковой 
диагностики. Ультразвуковое исследование (УЗИ) 
сердца плода в М-режиме и допплер-эхокардиогра-
фия позволяют оценить последовательность акти-
вации предсердий и желудочков, определить не-
достаточность трикуспидального клапана, которая, 
наряду с выраженностью водянки плода, является 
важным признаком, характеризующим тяжесть вну-
триутробной сердечной недостаточности. 

Наджелудочковые тахикардии диагностируются 
с 15-й по 40-ю неделю беременности, в большин-
стве случаев на 30-32-й неделях. J.F. Strasburger 
выделяет основные характеристики внутриутроб-
ной НЖТ: 1) низкая вариабельность частоты сер-
дечных сокращений (240-290 ударов в минуту);  
2) НЖТ запускается и прерывается внезапно; 3) бо-
лее чем в 50% случаев поддается трансплацентар-
ной терапии дигоксином; 4) АВ-проведение 1:1 [3]. 

Фибрилляция предсердий характеризуется:  
1) частотой сокращений предсердий 250-500 уда-
ров в минуту; 2) АВ-проведением 2:1; 3) желудоч-
ковый ритм варьируется от 120 до 250 ударов в 
минуту; 4) чаще, чем суправентрикулярная тахи-
кардия (22% случаев) сочетается с врожденными 
пороками сердца и сопровождается недостаточно-
стью кровообращения. 

Развитие сердечной недостаточности и водянки 
плода вследствие тахиаритмии наблюдается в 47% 
случаев [4, 5]. Наибольший риск развития водян-
ки имеют плоды с низким гестационным возрастом, 
продолжительностью НЖТ более 12 часов и высо-
кой частотой желудочковых сокращений [3, 6, 7]. 

Препаратом первой линии для трансплацентар-
ного лечения тахиаритмии плода является дигок-
син. При наличии сердечной недостаточности, со-
провождающейся отечным синдромом, необходимо 
внутривенное введение дигоксина. Это связано с 
повышением объема циркулирующей крови мате-
ри и плода, а также отечностью плаценты и, как 
следствие, плохой проницаемостью для лекарств. 
Доза насыщения: 1-й день — 1 мг (4 мл раствора) 
2 раза в сутки; 2-3-й день — 0,5 мг (2 мл раствора) 
2 раза в сутки; 4-5-й день — 0,25 мг (1 мл раство-
ра) 3 раза в день. При конверсии в синусовый ритм 
необходимо продолжать поддерживающую дозу пе-
рорально 0,5-1 мг, разделенную на 3 суточных при-
ема до момента родоразрешения.

При отсутствии эффекта от дозы насыщения под-
ключается второй препарат, которым, как правило, 
является амиодарон. Дигоксин дается в поддержи-
вающей дозе перорально, доза насыщения корда-

рона составляет 600 мг 3 раза в день 2-7 дней, за-
тем поддерживающая доза составляет 200 мг 3 раза 
в день. При конверсии в синусовый ритм необходи-
мо продолжить терапию до родоразрешения и как 
минимум 6-9 месяцев после рождения при отсут-
ствии нарушений ритма в поддерживающей дозе. 

Все время антиаритмического лечения монито-
рируется состояние матери и плода: ЧСС матери, 
ЭКГ ежедневно, уровень дигоксина в плазме крови 
(целевая концентрация 2,5 нг/мл), общий и биохи-
мический анализ крови. ЭХО-КС плода ежедневно, 
кардиотокография (КТГ). Успешность лечения при 
НЖТ составляет 90%, при фибрилляции предсер-
дий 70%. Оценка эффективности лечения в виде 
восстановления синусового ритма проводится по 
данным ЭХО-КС плода, КТГ, которая не выявляет 
ЧСС плода свыше 200 ударов в минуту, появление 
эпизодов ритма на КТГ можно расценивать как эпи-
зоды синусового ритма [5]. Продолжительность ле-
чения может составлять до 5 недель. 

Целью трансплацентарного лечения аритмий 
плода является рождение доношенного ребенка с 
синусовым ритмом или удовлетворительной часто-
той наджелудочкового ритма. Что прогностически 
более благоприятно, чем рождение младенца с экс-
тремально низкой массой тела и некупированной 
тахиаритмией. 

Представляем описание случая диагностики и 
тактики ведения беременной с тахикардией плода. 

Пациентка Г., 20 лет, беременность 31-32 не-
дели. При плановом УЗИ была выявлена пароксиз-
мальная тахикардия плода с частотой сердечных 
сокращений (ЧСС) 240 ударов в минуту с развити-
ем сердечной недостаточности плода. Беременная 
госпитализирована в перинатальный центр РКБ с 
диагнозом: «Пароксизмальная тахикардия плода. 
Сердечная недостаточность плода. Асцит. Гипоксия 
плода». 

Проведен консилиум в составе акушеров-гине-
кологов, врачей ультразвуковой диагностики, ре-
аниматологов, кардиологов, неонатологов, детских 
кардиологов. Решено пролонгировать беременность 
и начать антиаритмическую терапию. Беременная 
находилась под постоянным ЭКГ-мониторингом в 
палате ОРИТ №2 РКБ. Получала терапию дигокси-
ном в/в в дозе 0,5 мг (2 мл раствора) каждые 12 
часов в течение 5 дней. Отмечалась умеренная 
брадикардия до 60-70 ударов в минуту без клини-
ческих признаков дигиталисной интоксикации. На 
6-е сутки проводимой терапии по данным УЗИ серд-
ца плода тахикардия сохранялась. По данным МРТ 
в брюшной полости плода определялось большое 
количество свободной жидкости с низким содержа-
нием белка, вызывающее повышение внутрибрюш-
ного давления (рис. 1). Консилиумом было решено 
провести парацентез брюшной полости плода, в ре-
зультате чего было эвакуировано 210 мл жидкости. 
ЧСС снизилась с 250 до 197 ударов в минуту. Под-
ключен кордарон в качестве препарата 2-й линии 
в дозе 400 мг 2 раза в день. На 10-е сутки на фоне 
появления клинических признаков дигиталисной 
интоксикации матери (брадикардия до 50 ударов в 
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минуту, тошнота и рвота) произошла конверсия в 
синусовый ритм плода. Через 4 дня после купиро-
вания аритмии началась самостоятельная родовая 
деятельность.

На сроке 33-34 недель родилась девочка, по 
шкале Апгар 6-8 баллов, масса при рождении  
2470 г, рост 47 см. На ЭКГ при рождении синусовый 
ритм с ЧСС 120 ударов в минуту. АВ-блокада I ст 
(pq-0,128 секунд). ЭКГ признаки перегрузки право-
го предсердия. УЗИ брюшной полости: визуализи-
руется свободная жидкость в объеме 100 мл.

В первые часы жизни проведен лапароцентез. По 
дренажу выделилась прозрачная желтая жидкость 
в объеме 70 мл. В ранний неонатальный период на-
рушений ритма не зарегистрировано. Поддержива-
ющая антиаритмическая терапия не была продол-
жена.

На 6-е сутки жизни переведена в отделе-
ние патологии новорожденных ДРКБ в тяжелом 
состоянии, обусловленном неврологической 
симптоматикой, синдромом дезадаптации сер-
дечно-сосудистой системы, дыхательной недо-
статочностью, незрелостью. Ребенок угнетен, 
плач слабый, поза «вялого ребенка». Умерен-
ная мышечная гипотония, безусловные рефлек-
сы снижены. Кожа, слизистые бледно-розовые.  
В покое периоральный и акроцианоз. Без кис-
лорода десатурация до 79-84%, на кислоро-
де сатурация 97-100%. Дыхание ритмичное,  
ЧД 42 удара в минуту, аускультативно дыхание 
проводится по всем легочным полям, хрипов нет. 
Сердечные тоны ритмичные, ясные, брадикардия 
до 108 ударов в минуту. Живот мягкий, участвует 
в акте дыхания. Печень +1,5 см. 

Рисунок 1. 
МРТ плода. В брюшной полости плода определяется большое количество свободной жидкости 
с низким содержанием белка, вызывающее повышение внутрибрюшного давления
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По данным УЗИ сердца: полости сердца не рас-
ширены. Сократительная способность в норме. 
Фракция выброса ЛЖ 64%. ОАП. ООО. Аневризма 
межпредсердной перегородки. Легочная гипертен-
зия новорожденных (предполагаемое давление в 
ЛА 48 мм. рт.ст.). ЭХЛЖ.

УЗИ брюшной полости: свободной жидкости нет. 
УЗИ головного мозга: морфологическая незрелость, 
тканевой гипертензионный синдром. Незначитель-
ное расширение наружных ликворных пространств 
и задних рогов боковых желудочков.

С 7-го дня жизни отмечается возобновление при-
ступов тахикардии, которые расценены как па-
роксизмальная НЖТ. При в/в введение АТФ заре-
гистрированы неоднократные эпизоды асистолии, 
максимально до 10,54 секунды с последующей бра-
диаритмией (рис. 2, 3). 

По данным ХМ ЭКГ — постоянно-возвратная су-
правентрикулярная тахикардия (вероятнее на фоне 
скрытых дополнительных путей проведения (ДПП)) 

с частотой 256 ударов в минуту, общей продолжи-
тельностью от 7 часов до 24 часов. По ЭКГ (рис. 2): 
«-» зубец Р II, III, aVF ; «-» зубец Р I,V4-V6 указы-
вает на заднесептальную локализацию ДПП RP>PR 
(медленное ретроградное проведение импульса на 
предсердия) [8]. Установлен диагноз: «Постоян-
но-возвратная суправентрикулярная тахикардия. 
ОАП. ООО. Персистирующая легочная гипертен-
зия новорожденных. Церебральная ишемия 2-й 
степени, ВУИ недифференцированная. Врожден-
ная анемия 1-й степени тяжести. Недоношенность  
33-34 недели».

На фоне проводимой терапии (кордарон, дигок-
син) отмечено уменьшение продолжительности и 
частоты эпизодов тахикардии. При ХМ ЭКГ в воз-
расте 2 месяцев зарегистрировано два эпизода 
суправентрикулярной тахикардии общей продол-
жительностью 2,5 часа. Ребенок выписан под на-
блюдение кардиолога по месту жительства на под-
держивающей дозе кордарона и дигоксина.

Рисунок 2. 
Фрагмент ЭКГ пациентки на 7-й день жизни: приступ тахикардии с частотой 250 ударов в мину-
ту. «-» зубец Р II, III, aVF; «-» зубец Р I,V4-V6. 

Рисунок 3.
Фрагмент ЭКГ купирования приступа тахикардии в/в введением АТФ. Зарегистрированы эпизо-
ды асистолии продолжительностью мах до 10,54 секунды с последующей брадиаритмией
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Выводы. 
1. При фетальных аритмиях совместное ведение 

беременных командой врачей разных специально-
стей является залогом благоприятного исхода бе-
ременности.

2. Этапное лечение в пре-, постнатальном пери-
оде чрезвычайно важно для своевременного устра-
нения и предотвращения тяжелых осложнений  
у новорожденного.

3. Дифференциальная диагностика пароксиз-
мальной и непароксизмальной форм НЖТ в клини-
ческой практике принципиально важна. В случае 
пароксизмальной тахикардии необходимо немед-
ленное купирование приступа, а в случае непарок-
сизмальной НЖТ экстренные мероприятия противо-
показаны. 
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This article describes a case of agranulocytosis in a teenage girl with diffuse toxic goiter under the background of conserva-
tive thyreostatic therapy with Thiamazolum, which significantly complicated the hyperthyroidism compensation in the patient. 
The tactics of eliminating the life-threatening condition and difficulties of choosing the further therapy method are described.
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Агранулоцитоз — клинико-гематологический 
синдром, характеризующийся критическим сниже-
нием уровня нейтрофильных гранулоцитов в крови 
(менее 0,5х109/л), приводящий к повышенной вос-
приимчивости к бактериальным и грибковым ин-
фекциям [1, 2]. Это опасное для жизни состояние 
может развиться на фоне консервативного лечения 
тиреотоксикоза [2], но по распространенности счи-
тается редким у взрослых (частота встречаемости 

1 на 1200 человек) [2, 3, 4, 5] и крайне редким у 
детей (частота не рассчитана) [6] побочным дей-
ствием тиреостатических препаратов. Данное ос-
ложнение относится к так называемым гаптеновым 
формам иммунного агранулоцитоза и обусловлено 
синтезом антител к гранулоцитам после приема ле-
карственных средств, приобретающих при соеди-
нении с белком свойства антигена [1, 2]. Являясь 
абсолютным пожизненным противопоказанием для 
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назначения тиреостатических препаратов [5, 6], 
данное состояние существенно осложняет лечение 
пациентов с избыточной продукцией тироидных 
гормонов. 

Пациентка А., 15 лет, поступила в отделение 
эндокринологии с жалобами на увеличение щито-
видной железы, ощущение сердцебиения, учаще-
ние пульса до 140-160 ударов в минуту, одышку, 
головокружение, общую слабость, повышенную 
утомляемость, бессонницу, чувство жара, раздра-
жительность, плаксивость, слабость в ногах, поху-
дание, учащение стула.

Увеличение щитовидной железы отмечается с 
марта 2015 года. При обращении за медицинской 
помощью на амбулаторном этапе проведено обсле-
дование: при ультразвуковом исследовании (УЗИ) 
выявлено диффузное увеличение объема щито-
видной железы до 18,5 см3 при смешанной эхоген-
ности ткани и повышенной васкуляризации (до  
3 баллов); оценка тиреоидной функции показа-
ла наличие гипертиреоза: уровень тиреотропного 
гормона (ТТГ) соответствовал 0,022 мкМЕ/мл (при 
норме 0,51-4,3), свободного тироксина (Т4св) был 
более 100 пмоль/л (норма 12,6-21,0), свободно-
го трийодтиронина (Т3св) — 45,46 пмоль/л (нор-
ма 3,93-7,7). Диагностирован диффузный токси-
ческий зоб 2-й степени, тиреотоксикоз тяжелой 
степени, начата пероральная терапия тиреостати-
ческим препаратом тиамазол в дозе 20 мг в сут-
ки и β-адреноблокатором анаприлин в суточной  
дозе 20 мг. 

Госпитализирована в детское эндокринологи-
ческое отделение на 10-е сутки тиреостатической 
терапии. При поступлении: рост 158 см (25-50 пер-
центиль), вес — 51 кг (25-50 перцентиль), индекс 
массы тела (ИМТ) — 20,42 кг/м2 (50 перцентиль), 
гипергидроз, мелкоразмашистый тремор кистей, 
щитовидная железа пальпаторно увеличена до 2-й 
степени, плотная, безболезненная; громкие сер-
дечные тоны, тахикардия — частота сердечных со-
кращений (ЧСС) — 140 ударов в минуту; артери-
альное давление (АД) — 110/75 мм рт. ст.; половое 
развитие — V по шкале Таннера, менархе с 10 лет, 
менструальный цикл регулярный. Параметры кли-
нического анализа крови при поступлении находи-
лись в рамках референсных значений (табл. 1). 

Произведена коррекция терапии: доза тиамазола 
увеличена до 30 мг в сутки, подключена седатив-
ная терапия — фенибут 1 таблетка 2 раза в день. 
На фоне проводимой терапии отмечалась положи-
тельная динамика в виде снижения выраженности 
психоэмоциональных расстройств, восстановления 
деятельности сердечно-сосудистой системы — ЧСС 
снизилась до 80-88 ударов в минуту.

Однако на 12-й день пребывания ребенка в ста-
ционаре констатируется резкое ухудшение состоя-
ния за счет гипертермии до 39,9-40 ºС, синдрома 
интоксикации, диспепсических расстройств (много-
кратная рвота), катарального синдрома. Клиниче-
ский анализ крови выявил критическое снижение 
уровня лейкоцитов за счет нейтрофильной состав-
ляющей и ускорение СОЭ (табл. 1), биохимический 
анализ крови — значительное повышение содержа-
ния маркеров бактериального воспаления (СРБ — 
до 23,71 мг/л при норме до 0,5; прокальцитонина —  
до 7,61 нг/мл при норме до 0,1).

В соответствии с общепринятыми критериями 
диагностирован агранулоцитоз, который в связи с 
нормальными значениями показателей лейкограм-
мы при поступлении в стационар расценен как ос-

ложнение тиреостатической терапии. Тиамазол был 
отменен, начата парентеральная (внутривенная) 
антибактериальная терапия препаратами широкого 
спектра действия (цефтриаксон 1 г 2 раза в день 
(40 мг/кг в сутки), затем меронем 1 г 3 раза в сутки 
(60 мг/кг в сутки) и ванкомицин 0,5 г 4 раза в сутки 
(40 мг/кг в сутки), противогрибковая терапия (флу-
коназол 650 мг в сутки). 

Выполнена костно-мозговая пункция: пунктат 
костного мозга среднеклеточный, полиморфный, 
отмечается вакуолизация цитоплазмы миелоцитов 
и выраженная задержка созревания, увеличено со-
держание плазматических клеток. С целью стиму-
ляции лейкопоэза был назначен филграстим 300 мг 
в сутки в составе инфузионной терапии. 

На фоне проводимого лечения отмечалась поло-
жительная динамика в состоянии пациентки в виде 
нормализации температуры тела, купирования син-
дрома интоксикации, восстановление показателей 
клинического анализа крови было достигнуто толь-
ко на 40-й день пребывания в стационаре (табл. 1). 

Купирование септического процесса и восста-
новление лейкопоэза выдвинули на первый план 
вопрос коррекции прогрессирующего на фоне от-
мены тиамазола тиреотоксикоза: у пациентки отме-
чалась критическая, усугубившаяся перенесенной 
высокой интоксикацией, потеря веса (на 40-й день 
стационарного лечения масса тела составляла 38 кг,  
ИМТ — 15,2 кг/м2  — отклонение более 2 SDS), асте-
низация усилила синдром психоэмоциональных 
расстройств, несмотря на продолжающийся прием 
β-адреноблокаторов сохранялись выраженные из-
менения со стороны сердца (ЧСС 125 ударов в ми-
нуту), постоянный тотальный тремор выглядел как 
хорея. Яркие клинические изменения подтвержда-
лись результатами исследования уровня гормонов 
крови (Т4 свободный более 100 пмоль/л, Т3 сво-
бодный более 50 пмоль/л). 

Отсутствие возможности перевода пациентки для 
продолжения лечения в Федеральные центры по 
различным техническим и организационным причи-
нам потребовало разработки терапевтической так-
тики в условиях многопрофильной детской больни-
цы. Развитие агранулоцитоза является абсолютным 
противопоказанием для назначения тиреостатиче-
ских препаратов. Проведение девочке-подростку с 
диффузным токсическим зобом радиойодтерапии в 
короткие сроки за счет средств бюджета оказалось 
невозможным. Таким образом, альтернативы хи-
рургическому лечению как основному методу тера-
пии не было. Главной сложностью оставалось опре-
деление способа предоперационной подготовки. 

Ребенок был заочно консультирован ведущи-
ми сотрудниками НИИ Детской эндокринологии 
ФГБУ ЭНЦ РАМН, к участию в обсуждении тактики 
лечения привлекались сотрудники кафедр эндо-
кринологии КГМУ и КГМА. В качестве подготовки к 
оперативному вмешательству была выбрана про-
цедура плазмофереза. В условиях отделения экс-
тракорпоральной детоксикации девочке было про-
ведено 5 сеансов плазмофереза с интервалами  
2-3 дня, однако ожидаемого эффекта в виде сни-
жения в крови уровня тиреоидных гормонов по-
лучено не было (Т4 свободный 87,73 пмоль/л,  
Т3 свободный 37,18 пмоль/л). Более того, во время 
проведения 5-й процедуры плазмофереза девочка 
дала выраженную вегетативную (?) реакцию в виде 
головокружения, слабости, тошноты на фоне сниже-
ния АД до 90/60 мм рт. ст., что сделало невозможным 
дальнейшее применение данного метода лечения. 
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Врачебным консилиумом на 70-й день пребы-
вания ребенка в стационаре было принято реше-
ние о возобновлении тиреостатической терапии 
в минимальной эффективной дозе на короткий 
срок со сменой препарата на пропиотиоурацил  
(112,5 мг в сутки) в сочетании с глюкокортиоксте-
роидами (преднизолон 10 мг в сутки). 

К 90 дню стационарного лечения на фоне ста-
бильно нормальных показателей клинического 
анализа крови (табл.) достигнута субкомпенсация 
тиреотоксикоза (Т4 свободный 27,79 пмоль/л, Т 
3 свободный более 10,72 пмоль/л) и ребенок был 
подготовлен к оперативному лечению. 

На 94-й день пребывания в стационаре по-
сле отмены тиреостатического препарата и 
β-адреноблокатора под общим обезболиванием 
(анестетик — севоран) произведена тиреоидэкто-
мия (операционный материал — ткань щитовидной 
железы). В связи с длительным приемом преднизо-
лона и, как следствие, риском развития острой над-
почечниковой недостаточности, в комплекс предо-
перационной подготовки, сопровождения операции 
и раннего послеоперационного периода был вклю-
чен препарат гидрокортизона (гидрокортизона аце-
тат внутримышечно 5 мг/кг в сутки).

 В послеоперационном периоде отмечалась 
афония, которая купировалась в течение 1 меся-
ца. Несмотря на отсутствие в удаленном во время 
операции материале ткани паращитовидных желез 
на 2-е сутки после оперативного вмешательства 
констатировано развитие клинически значимой ги-
покальциемии (судорожный синдром при уровне 
ионизированного кальция крови 0,88 ммоль/л), по-

требовавшей парентерального введения растворов 
кальция (кальция глюконат 10 мл внутривенно) с 
последующим переводом на комбинацию витами-
на Д3 и таблетированного кальция. На 104-й день 
стационарного лечения и 10-й день после операции 
девочка была выписана домой.

В настоящий момент пациентка получает заме-
стительную гормональную терапию препаратами 
левотироксина (100 мкг в сутки перорально), вита-
мина Д3 и кальция карбоната (альфакальцидол по  
1,0 мкг в сутки, кальция карбонат+холекальциферол 
(1250 мг+500 МЕ) по 1 таблетке 2 раза в сутки). 
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Таблица. 
Динамика показателей общего анализа крови
День пре-
бывания 
в стацио-

наре

L 
х109/л

Tr 
х109/л

Er 
х109/л

СОЭ, 
мм/час

Нв, 
г/дл

Нейт, 
%

Нейт, 
109/л

Лимф, 
%

Лимф, 
109/л

М, 
%

эоз, 
%

Баз, 
%

1-й 6,58 291 4,40 5 12,1 49,6 3,26 37,8 2,49 10,0 2,3 0,3

12-й 0,94 202 4,38 41 11,4 - 0,00 74,4 0,7 18,1 4,3 3,2

40-й 0,94 202 4,38 41 11,4 - 0,00 74,4 0,7 18,1 4,3 3,2

90-й 4,91-
7,56

270-
332

4,09-
4,68 2-9 11,3-

13,0
46,3-
73,9

2,27-
5,59

19,7-
40,7

1,66-
1,92

4,0-
10,6

1,7-
2,0

0,4-
0,6
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Тромбоз полостей сердца у новорожденных — редкое и опасное состояние, требующее неотложных мероприя-
тий. Наличие флотирующего тромба полостей сердца, потенциально способного вызвать гемодинамические на-
рушения, является показанием к хирургическому удалению тромба. В статье приводится случай успешного лечения 
у новорожденного флотирующего тромба полости правого предсердия в сочетании с тромбом правой внутренней 
яремной вены. Особенностью лечения стало хирургическое удаление тромба в условиях искусственного кровообра-
щения. 
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Thrombosis of heart cavities in newborns is a rare and dangerous state, requiring immediate treatment. The presence of a 
floating thrombus in heart cavities, which potentially may cause hemodynamic disorders, is an indication for the surgical removal 
of the thrombus. The article presents a case of successful treatment of floating thrombosis of right atrium combined with throm-
bosis of right internal jugular vein in a newborn. A peculiar feature of the presented case is surgical removal of the thrombus 
under cardiopulmonary bypass. 
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Несмотря на то, что тромбоз глубоких вен у 
взрослых пациентов широко распространен, слу-
чаи выявления и лечения венозного тромбоза у 
детей всех возрастных групп относятся к редким 
[1]. Основным отличием этиологии и патогенеза 
«детского типа» венозных тромбозов является на-
личие в анамнезе использования внутривенно уста-
новленного катетера для инфузий и забора крови 
для анализов [2]. В настоящее время профилакти-
ке катетер-ассоциированных тромбозов посвящены 
многостраничные руководства и рекомендации [3, 
4]. Основным медикаментозным средством профи-
лактики остается антикоагулянтная терапия, при 
выявлении тромбоза допустимо применение тром-

болизиса [5, 6]. В статье приводится случай лече-
ния ребенка в возрасте 26 дней с флотирующим 
тромбом правого предсердия.

Ребенок З., поступил в возрасте 16 дней в Дет-
скую республиканскую клиническую больницу с 
диагнозом «сепсис, септикопиемия, абсцессы верх-
них и нижних конечностей». Первичная госпитали-
зация — районная больница Республики Татарстан.

Особенности анамнеза. Беременность первая, 
роды первые, срок гестации 39,5 недель. Особен-
ности акушерско-гинекологического анамнеза: 
первый триместр — токсикоз, кольпит, второй три-
местр — анемия, кольпит, третий триместр — коль-
пит. Показатели при рождении: рост 56 см, масса 
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тела 3715 г. Непосредственно после рождения у ре-
бенка выявлены множественные абсцессы различ-
ной величины, расположенные по всему телу, пре-
имущественно на конечностях. Первое оперативное 
вмешательство выполнено по неотложным пока-
заниям в возрасте 14 дней по месту жительства, 
произведено вскрытие и дренирование абсцессов 
области левой кисти, обоих предплечий, левого 
плеча, области левого голеностопного сустава. 

Через два дня, в возрасте 16 дней, ребенок пере-
веден в ДРКБ МЗ РТ. В анализе крови при поступле-
нии выявлена анемия (гемоглобин — 87 г/Л), лейко-
цитоз — 19,15х109/л, повышенная СОЭ — 22 мм/час.  
В коагулограмме существенных отклонений не вы-
явлено: фибриноген — 3,5 г/Л, протромбиновый 
индекс — 100,3%, МНО — 0,97 Ед, АЧТВ — 49 с,  
тромбиновое время — 31,1 с. В дальнейшем на 
фоне проводимой терапии в анализах крови отме-
чено повышение уровня гемоглобина до 157 г/Л, 
снижение СОЭ до 21 мм/час и числа лейкоцитов  
до 15,9х109/Л.

Проведенное в ДРКБ МЗ РТ обследование по-
зволило выявить тромб полости правого пред-
сердия (эхокардиоскопия). Обнаруженное обра-
зование представляло собой два элемента формы 
типа песочные часы, один из которых (размером 
7,6х5,1 мм) был фиксирован к эндокарду задней 
стенки правого предсердия вблизи устья нижней 
полой вены, другой (размером 7,1х8,5 мм) прола-
бировал через просвет трикуспидального клапана в 
полость правого желудочка. Между собой оба эле-
мента тромба были соединены длинной подвижной 
ножкой диаметром 1,7 мм (рис. 1).

По результатам обследования был установлен 
диагноз «тромб правого предсердия». Фоном к ос-
новному диагнозу стали: поздний неонатальный 
сепсис, септицемия, остеомиелит проксимально-
го отдела плечевой кости, анемия тяжелой степе-
ни, бактериальный эндокардит. Наличие тромба 
с флотацией одной из его составных частей было 
расценено как крайне высокий риск для медика-
ментозного лечения или тромболизиса. Консили-
ум, состоящий из педиатров, кардиологов и хирур-
гов, выработал тактику — тромбэктомия открытого 

типа в условиях искусственного кровообращения. 
Со дня выявления тромба начата антикоагулянт-
ная терапия, проводили инфузии гепарина в дозе  
30 Ед/кг в сутки.

В возрасте 26 дней ребенку проведена операция. 
Выполнено удаление тромба правого предсердия в 
условиях искусственного кровообращения. Опера-
ционный доступ осуществлен путем продольной сре-
динной стернотомии. Для кардиоплегии применен 
раствор Кустодиол® (Custodiol®). После остановки 
сердца и вскрытия полости правого предсердия вы-
явлен подвижный тромб размерами 7х8х7 мм, име-
ющий тонкое основание с фиксацией вблизи устья 
верхней полой вены, где локализовалась вторая 
часть тромба размерами 6х5х6 мм (рис. 2). Тромб, 
а также его основание удалены (рис. 3). Осмотр 
трикуспидального клапана подтвердил отсутствие 
патологических изменений. Операция завершена 
путем стандартного отключения аппарата искус-
ственного кровообращения, возобновления сердеч-
ного ритма, дренирования и послойного закрытия 
грудной клетки. Общая длительность искусствен-
ного кровообращения составила 46 минут, в том 
числе остановка сердца длилась 23 минуты.

Восстановление сердечной деятельности после 
операции продолжалось 7 дней, которые ребенок 
провел в палате интенсивной терапии. Все откло-
нения показателей гемодинамики соответствовали 
перенесенной операции. В течение 97 часов прово-
дилась искусственная вентиляция легких. Дренаж 
из-под грудины был удален через 24 часа. Прово-
дившаяся антибиотикотерапия — меропенем, ван-
комицин, флуконазол. В послеоперационном пери-
оде использовали препараты кардиотонического 
ряда — адреналин, допамин, анальгетики-фен-
танил, антикоагулянтная терапия: гепарин, доза 
прежняя.

Проведенная в раннем послеоперационном пери-
оде эхокардиоскопия показала отсутствие в поло-
стях сердца патологических образований.

Несколькими днями позднее, в возрасте 1 месяц 
5 дней, у ребенка был обнаружен бессимптомный 
тромб правой внутренней яремной вены вокруг ка-
тетера для внутривенных инъекций (рис. 4). Вы-

Рисунок 1. 
Тромб полости правого предсердия. Эхограмма. 
Тромб обозначен стрелкой. Обозначения: п.п. — пра-
вое предсердие

Рисунок 2. 
Тромб правого предсердия. Подключен 
аппарат искусственного кровообра-
щения, полость правого предсердия 
вскрыта
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явленный тромб имел нефлотирующий характер. 
Сразу же после находки центральный венозный ка-
тетер был удален, антикоагулянтная терапия про-
должена с последующей заменой гепарина на над-
ропарин кальция с дозой 950 МЕ в сутки (возраст 
ребенка 1 месяц 10 дней). Анализы крови перед 
выпиской ребенка показали нормальный уровень 
гемоглобина (148 г/Л), лейкоцитов (11,46х109/Л) и 
СОЭ (12 мм/час).

В возрасте 1 месяц 11 дней ребенок выписан с 
выздоровлением домой. При выписке рекомендова-
но продолжение антикоагулянтной терапии (надро-
парин кальция, 950 МЕ/сутки) в течение 1 месяца с 
последующим ультразвуковым исследованием.

Спустя один месяц после выписки ребенок ос-
мотрен. Отмечено удовлетворительное состояние, 
отсутствие сердечной и дыхательной недостаточ-
ности. Отменена антикоагулянтная терапия. УЗИ 
центральных вен — просвет чистый, тромбов не 
определяется. Эхокардиоскопия полостей сердца 
подтвердила отсутствие патологических образова-
ний в сердце.

Наблюдение за ребенком продолжено. Повтор-
ных тромботических явлений и признаков пост-
тромботического синдрома не отмечено. 

Обсуждение. 
Основной причиной, запустившей цепь собы-

тий, случившихся с ребенком, стало осложненное 
течение беременности, анемия и воспалительные 
заболевания в акушерском анамнезе, а именно 
кольпит матери в I-III триместрах беременности. 
Благоприятным для развития тромботического ос-
ложнения стали гнойно-воспалительные заболева-
ния ребенка, персистирование сепсиса и наличие 
множества гнойных очагов. О серьезности фоновых 
отклонений также говорит факт развития катетер-
ассоциированного тромбоза яремной вены как вто-
рого тромботического очага (осложнение возникло 

на фоне антикоагулянтной терапии). Наблюдение 
флотирующего тромба правых отделов сердца и 
успешный исход лечения представляют собой ред-
кое наблюдение. Характерно, что вышеизложенная 
клиническая ситуация потребовала проведения от-
крытого удаления тромба. В то же время оконча-
тельное излечение реализовалось лишь при соче-
танном применении хирургического вмешательства, 
антикоагулянтной и антибактериальной терапии. 
Необходимо отметить, что описания случаев диа-
гностики флотирующих тромбов в полостях сердца 
у новорожденного, равно как и случаев успешного 
лечения такой патологии, в отечественной и зару-
бежной медицинской литературе не обнаружено. 

История болезни ребенка с тромбозом полостей 
сердца, изложенная в статье, диктует необходи-
мость настороженности в направлении развития 
венозных тромбозов у новорожденных с сепсисом.
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Рисунок 3. 
Тромб правого предсердия. Макропрепарат

Рисунок 4. 
Тромб в просвете правой внутренней 
яремной вены. Эхограмма. Обозначения: 
В.Я.В. — внутренняя яремная вена
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В настоящее время значительно увеличилась 
выявляемость нарушений ритма сердца у детей. 
Одна из главных задач аритмологии — выявление 
жизнеугрожающих аритмий сердца, определение 
показаний для проведения радикальных методов 
лечения — электрокардиостимуляции, катетер-
ной абляции дополнительных проводящих путей 
и очагов тахикардии. Для решения этой задачи 
используются различные методы исследования: 
холтеровское мониторирование, ЭКГ высокого 
разрешения, анализ QT интервала и т. д., но осо-
бое значение имеет чреспищеводное электрофи-

зиологическое исследование (ЧП ЭФИ), которое 
позволяет в диагностических целях спровоциро-
вать приступ, изучить механизмы развития арит-
мий, оценить нарушение гемодинамики во время 
приступа и, таким образом, определить тактику 
лечения больного. 

За период 2003-2015 годов обследованы 524 
ребенка в возрасте от 5 до 17 лет. ЧП ЭФИ про-
водились без применения анестезии с использо-
ванием комплекса для проведения электрофизио-
логических исследований сердца ЭЛКАРТ-ЧПС и 
электрода ПЭЭД 6. 
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При проведении ЧП ЭФИ ставились следую-
щие задачи:

1. Оценка функции автоматизма синусового узла 
по стандартному протоколу. Для дифференциаль-
ной диагностики синдрома слабости синусового 
узла (СССУ) и его вегетативной дисфункции прово-
дилась атропиновая проба.

2. Исследование атриовентрикулярной проводи-
мости с определением точки Венкебаха и эффектив-
ного рефрактерного периода (ЭРП) АВ-соединения. 

3. При манифестном синдроме WPW-определение 
ЭРП дополнительного пути.

4. Оценка эффективности процедуры радиоча-
стотной абляции (РЧА) при реципрокных тахикар-
диях.

5. Провоцирование и купирование АВ реципрок-
ных тахикардий. 

6. Купирование приступов трепетания предсер-
дий.

Показаниями для проведения ЧП ЭФИ у обследо-
ванных детей были:

1. Подозрение на СССУ (брадикардия, СА блока-
ды и т. д.) — 65 детей;

2. Синдром короткого PQ интервала без четкого 
указания на приступы тахикардии — 32;

3. Манифестный WPW-синдром — 241;
4. Приступы тахикардии по данным анамнеза 

(без признаков предвозбуждения желудочков на 
ЭКГ) — 126;

5. Постоянно-возвратная предсердная тахикар-
дия — 9;

6. Синкопальные состояния неясной этиологии — 
13 пациентов;

7. Фибрилляция предсердий — 2;

Рисунок 1. 
Структура нарушений у обследованных больных

Рисунок 2. 
Частота провоцирования приступов тахикардии
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8. Трепетание предсердий — 2;
9. Состояние после РЧА — 34.
Среди обследованных пациентов синдром сла-

бости синусового узла подтвержден в 6 случа-
ях (9,2%). У больных с укороченным интервалом  
PQ спровоцирован приступ тахикардии в 15,6% слу-
чаев (5 больных). При манифестном WPW-синдроме 
приступы тахикардии (антидромной или ортодром-
ной) выявлены в 42,7% случаев (103 пациента), 
у 48 пациентов выявлен короткий ЭРП дополни-
тельного пути (<270 мс). Удалось вызвать приступ  
АВ реципрокной тахикардии в 40,5% (51 пациент).

У 8 из 13 детей (61,3%) с синкопальными со-
стояниями диагностированы приступы АВ-узловой 
реципрокной тахикардии или тахикардии на фоне 
скрытого синдрома WPW. 

При фибрилляции предсердий удалось восстано-
вить синусовый ритм в 50% случаев методом сверх-
частой электрокардиостимуляции (ЭКС). При тре-
петании предсердий (2 пациента) синусовый ритм 
восстановлен в обоих случаях, причем в одном из 
них после многодневных неэффективных попыток 

медикаментозного лечения этого нарушения ритма 
сердца.

Среди 34 пациентов, перенесших РЧА, рецидив 
пароксизмальной тахикардии при ЧП ЭФИ вызван в 
3 случаях: у двоих из них ортодромная тахикардия 
при манифестном WPW-синдроме, у третьего — ан-
тидромная тахикардия на фоне скрытого дополни-
тельного пути.

Таким образом, методом ЧП ЭФИ из 524 де-
тей выявлено 224 пациента с жизнеугрожающими 
аритмиями сердца (41,8%), требующих катетерной 
абляции дополнительных проводящих путей. В на-
стоящее время они успешно прооперированы.

Детям с синдромом слабости синусового узла про-
ведена имплантация электрокардиостимулятора.

Выводы. 
ЧП ЭФИ может быть использовано в детской 

практике для диагностики и выявления больных с 
жизнеугрожающими аритмиями сердца, а также для 
купирования тяжелых нарушений ритма сердца, та-
ких как трепетание предсердий.
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The article presents the results of the monitoring of adverse events following the immunization (AEFI) with vaccines in the National 
calendar of preventive vaccinations in the medical organizations of the Republic of Tatarstan. The characteristic of registered AEFIs, 
their clinical characteristics is applied. Issues of registration of AEFI and prospects of improving the AEFI registration are discudded. 
For the analyzed period 711 cases of adverse reactions after vaccines were registered. The analysis revealed that adverse reactions 
after vaccines have been detected as short-term general disorders and defects at the injection site.
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Вакцинопрофилактика представляет собой эф-
фективный метод снижения заболеваемости и 
смертности от инфекционных заболеваний, увели-
чения продолжительности жизни, улучшения ка-
чества жизни во всех возрастных группах населе-
ния. Проведение иммунизации ежегодно позволяет 
предотвратить до 3 миллионов смертей. Планомер-
ная иммунизация в рамках расширенной програм-
мы иммунизации (РПИ), предложенная Всемирной 
организацией здравоохранения (ВОЗ), привела к 
снижению заболеваемости полиомиелитом и эли-
минации данного заболевания на большинстве тер-
риторий земного шара. На современном этапе энде-
мичными по полиомиелиту территориями остается 
ряд стран: Афганистан, Нигерия, Пакистан [1].

В период с 2000 по 2012 год иммунизация против 
кори привела к снижению смертности от данного 
инфекционного заболевания на 78%. По ряду ин-
фекционных заболеваний — гепатит В, краснуха, 
эпидемический паротит, коклюш, столбняк — отме-
чается снижение заболеваемости [2].

Особые требования предъявляются к качеству и 
безопасности вакцин, так как иммунизация явля-
ется самым распространенным медицинским вме-
шательством и проводится населению всех воз-
растных групп с рождения. Контроль качества и 
безопасности вакцин осуществляется во время про-
ведения лицензирования производства, транспор-
тировки, хранения и применения вакцин, а также в 
период проведения доклинических и клинических 
исследований [3].

Необходимо отметить, что состояние физиологи-
ческих систем и генетических особенностей челове-
ка, физико-химические свойства вакцины способ-
ны вызывать нежелательные реакции [4]. Обычно 
побочные реакции после введения вакцин носят 
местный характер (болезненность, краснота, отек 
в месте инъекции), а реактогенность применяемых 
современных вакцинных препаратов минимальна.

Успехи вакцинации на современном этапе при-
вели не только к осознанию важности и необхо-
димости вакцинопрофилактики, но и активизации 
антипрививочных настроений, распространению в 
средствах массовой информации непроверенных и 
ошибочных материалов по вакцинопрофилактике. 
Распространяемая информация о наличии причин-
но-следственной связи между вакцинацией против 
паротита, кори, краснухи (вакцина MMR) и разви-
тием аутизма у детей или представления о беспло-
дии под влиянием ряда вакцин была опровергнута 
многочисленными научными исследованиями [5, 6].

С учетом изложенных фактов необходимым ус-
ловием в области вакцинопрофилактики является 
осуществление фармаконадзора (мониторинга без-
опасности) вакцинных препаратов. Выявление, ре-
гистрация, расследование нежелательных реакций 
после иммунизации имеют важное значение для 
обеспечения безопасности иммунизации и повыше-
ния приверженности населения к вакцинации [7].

Не все клинические проявления после иммуни-
зации имеют причинно-следственную связь с при-
мененным вакцинным препаратом, и в мировой 
эпидемиологической практике широко использует-
ся определение «побочные проявления после им-
мунизации» (adverse event following immunization) 
(ПППИ) [8, 10, 11].

Побочное проявление после иммунизации — лю-
бое неблагоприятное с медицинской точки зрения 
проявление, возникшее после иммунизации, но ко-
торое не обязательно имеет причинно-следствен-

ную связь с использованием конкретной вакцины. 
Побочное проявление может быть неблагоприятным 
или непреднамеренным признаком, выходящим за 
рамки нормы результатом лабораторного тестиро-
вания, симптомом или заболеванием [8, 10].

С учетом классификации, которая принята ВОЗ, 
побочные проявления после иммунизации подраз-
деляют на 5 групп:

1. Реакция, обусловленная действием вакцинно-
го препарата;

2. Реакция, обусловленная нарушением качества 
вакцины;

3. Реакция, обусловленная процедурной ошиб-
кой иммунизации;

4. Реакция, обусловленная беспокойством по по-
воду иммунизации;

5. Случайное проявление после вакцинации [8].
В Российской Федерации с учетом клинико-эпи-

демиологических данных применяется другая клас-
сификация, согласно которой выделяют группы не-
благоприятных клинических проявлений в периоде 
после вакцинации:

— поствакцинальные осложнения — состояния, 
возникшие после проведения прививки, которые 
имеют установленную причинно-следственную 
связь с прививкой;

— осложненное течение поствакцинального пе-
риода — заболевания, которые совпали с вакцина-
цией по времени, но причинно-следственная связь 
отсутствует.

В зависимости от степени тяжести течения неже-
лательных реакций можно выделить 2 группы не-
желательных реакций (НР) вакцинных препаратов:

— поствакцинальные реакции — быстро прохо-
дящие клинико-лабораторные изменения в орга-
низме, обусловленные компонентами, входящими в 
состав вакцин;

— поствакцинальные осложнения — патологиче-
ские состояния, имеющие причинную связь с про-
филактической прививкой, нарушающие состояние 
здоровья вакцинируемого [7, 9].

Федеральным законом Российской Федерации от 
12.04.2010 № 61-ФЗ «Об обращении лекарствен-
ных средств» для всех лекарственных средств 
(включая вакцины) выделяют НР, среди которых 
есть  серьезные и непредвиденные.

В настоящее время в Российской Федерации фар-
маконадзор вакцин осуществляется с помощью сле-
дующих методов исследования: стимулированные и 
спонтанные сообщения.

Метод спонтанных сообщений является одним из 
широко применяемых службами фармаконадзора 
большинства стран мира. Этот метод осуществляет-
ся таким образом, что работники медицинских ор-
ганизаций информируют национальные регулятор-
ные органы о выявленных побочных проявлениях 
после иммунизации в соответствии с нормативными 
документами или добровольно. Для осуществле-
ния сбора информации о НР используются много-
образные отчетные формы для информирования, 
в которые вносится информация о случаях, пред-
положительно связанных с вакцинацией. Основная 
задача данных информационных систем наблюде-
ния заключается в быстром обнаружении новых 
или непредвиденных, редких, серьезных и редких 
нежелательных реакций после иммунизации, выяв-
ление «маячка» (информации о возможной причин-
но-следственной связи между побочным действием 
и лекарственным препаратом, о которой ранее не 
было известно или сведения были недостаточны-
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ми). Недостатками метода являются: отсутствие 
данных о количестве доз вакцин, использованных 
для вакцинации; информация о подобных реакциях 
у непривитых лиц; отсутствие информации обо всех 
выявляемых подозреваемых НР; недостоверность 
сведений и неполная информация в извещениях; 
трудность в интерпретации полученной информа-
ции.

Метод стимулированных сообщений подразуме-
вает привлечение внимания врачей, пациентов, 
провизоров к побочным реакциям используемо-
го лекарственного препарата и ориентирование 
на регистрацию всех НР применяемых лекарств. 
Описанный метод используют при регистрации НР 
непосредственно в пострегистрационную фазу и 
фазу применения лекарственного препарата в ме-
дицинской практике. В нашей стране описываемый 
способ используют для регистрации ПППИ всеми 
вакцинными препаратами, в том числе длительно 
применяемыми для вакцинации [3, 4, 11].

Кроме формирования повышенного внимания 
персонала лечебных учреждений в отношении НР 
метод закреплен рядом нормативных документов 
(Постановление главного государственного са-
нитарного врача РФ от 2009 года №11 «О предо-
ставлении чрезвычайных донесений» и др.). Опи-
сываемый метод применяется для мониторинга 
вакцинных препаратов в Российской Федерации 
довольно длительное время. Используемые методы 
имеют свои отличительные особенности, сходства 
и различия, что может оказать влияние на полноту 
выявления ПППИ, на экспертную оценку клиниче-
ской симптоматики после применения вакцин.

Для регистрации ПППИ используется утверж-
денная приказом Минздрава РФ стандартная фор-
ма извещения о НР лекарственных препаратов  
(в т. ч. вакцин), что помогает унифицировать про-
цесс анализа полученных данных, интерпретацию 
полученных данных, проведение причинно-след-
ственной связи между зарегистрированными ПППИ 
и используемыми вакцинами.

Методическими указаниями МУ 3.3.1.1123-02 
«Мониторинг поствакцинальных осложнений и их 
профилактика», утвержденных Главным государ-
ственным врачом Российской Федерации, опреде-
лен перечень заболеваний, симптомов, синдромов 
и прочих патологических состояний, которые могут 
иметь причинно-следственную связь с вакцинаци-
ей. В перечень включены: абсцесс, отек Квинке, 
анафилактический шок, генерализованная сыпь, 
синдром Лайела и другие клинические формы тя-
желых аллергических реакций, энцефалиты, эн-
цефаломиелиты, серозные менингиты, миелиты, 
тромбоцитопеническая пурпура, агранулоцитоз, 
острый нефрит, внезапная смерть, хронические 
артриты и другие [9].

Федеральной службой по надзору в сфере здра-
воохранения осуществляется мониторинг безо-
пасности всех лекарственных препаратов, в т. ч.  
вакцин. Порядок осуществления мониторинга ле-
карственных средств определен приказом Мини-
стерства здравоохранения и социального развития 
РФ от 26.08.2010 № 757н «Об утверждении по-
рядка осуществления мониторинга безопасности 
лекарственных препаратов для медицинского при-
менения, регистрации побочных действий, серьез-
ных нежелательных реакций, непредвиденных 
нежелательных реакций при применении лекар-
ственных препаратов для медицинского примене-
ния».

В соответствии с нормативными документами 
Росздравнадзора руководителям медицинских ор-
ганизаций поручено проконтролировать и обеспе-
чить работу в подведомственных учреждениях по 
мониторингу безопасности лекарственных средств. 
На современном этапе ряд нормативных докумен-
тов, регламентирующих расследование ПППИ, не 
адаптирован к международному опыту, поэтому 
данное исследование проведено с целью оптимиза-
ции работы по регистрации, расследованию НР по-
сле иммунизации.

Исследование проводилось на базе Республикан-
ского центра иммунопрофилактики ГАУЗ «Детская 
республиканская клиническая больница МЗ РТ», 
которая является современным многопрофильным 
лечебным учреждением Республики Татарстан, объ-
единяющим функции республиканской клиники, 
стационара высоких технологий и больницы скорой 
медицинской помощи для детского населения.

Неотложная помощь в ДРКБ МЗ РТ оказывается 
круглосуточно по всем видам медицинской помощи, 
в том числе новорожденным. В приемно-диагности-
ческое отделение ежегодно обращается более 70 
тысяч детей, доля экстренных пациентов — около 
80%, доля реанимационных — 10%.

Необходимо отметить, что ДРКБ является цен-
тром организационно-методической и аналитиче-
ской работы с территориями Республики Татарстан 
по вопросам охраны здоровья детского населе-
ния. В учреждении функционируют компьютерные 
программы, позволяющие оперативно проводить 
мониторинг младенческой и детской смертности, 
отслеживать вопросы иммунопрофилактики, инва-
лидности, диспансеризации детей Республики Та-
тарстан. Сохранена кураторская работа с районами 
республики. Каждый район Татарстана имеет свое-
го куратора в лице врача ДРКБ МЗ РТ, который ре-
гулярно выезжает в районы для оказания организа-
ционно-методической, консультативной и лечебной 
помощи.

В соответствии с приказом Министерства здра-
воохранения Республики Татарстан №463 от 
01.07.1996 на базе ДРКБ МЗ РТ был создан Респу-
бликанский консультативный иммунологический 
центр. В 2015 году на основании приказа Мини-
стерства здравоохранения Республики Татарстан 
№18 от 15.01.2015 «О совершенствовании работы 
по вакцинопрофилактике в Республике Татарстан» 
Республиканский консультативный иммунологиче-
ский центр был преобразован в Республиканский 
центр иммунопрофилактики ГАУЗ «Детская респу-
бликанская клиническая больница МЗ РТ» (РЦИП 
ДРКБ МЗ РТ).

В структуру РЦИП ДРКБ МЗ РТ на функциональной 
основе входят кабинет аллерголога-иммунолога, 
кабинет медицинской профилактики организаци-
онно-методического отдела, койки круглосуточного 
пребывания в аллергологическом отделении.

Вышеуказанным приказом утверждена форма 
сообщения о выявлении (подозрении) необычной 
реакции, поствакцинального осложнения (подозре-
ния) в результате введения иммунобиологических 
лекарственных препаратов и акт расследования не-
обычной реакции (подозрения), поствакцинального 
осложнения (подозрения) в результате введения 
иммунобиологических лекарственных препаратов.

С учетом реализации 3-уровневой модели ока-
зания медицинской помощи детскому населению 
и этапности расследования ПППИ приказом №506 
Министерства здравоохранения Республики Татар-
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стан от 17.03.2016 определен следующий порядок 
регистрации, информирования и расследования 
нежелательных реакций:

— назначение в медицинской организации долж-
ностного лица, ответственного за мониторинг не-
обычных реакций в результате введения иммуноби-
ологических лекарственных препаратов;

— направление информации (извещение) о вы-
явлении ПППИ в Республиканский центр иммуно-
профилактики ГАУЗ «Детская республиканская 
клиническая больница» и в ГУ Федеральное госу-
дарственное бюджетное учреждение «Информаци-
онно-методический центр по экспертизе, учету и 
анализу обращения средств медицинского приме-
нения» Федеральной службы по надзору в сфере 
здравоохранения (ФГБУ «ИМЦЭУАОСМП»), Управ-
ление Роспотребнадзора по Республике Татарстан 
(при формировании внеочередных донесений);

— проведение в течение 2 рабочих дней комис-
сионного расследования ПППИ и составления акта 
расследования (с выпиской из первичной медицин-
ской документации);

— направление акта расследования ПППИ и 
первичной медицинской документации в течение  
24 часов в городской (межмуниципальный) кабинет 
иммунопрофилактики;

 — осуществление в течение 5 рабочих дней экс-
пертной оценки представленного акта расследова-
ния на уровне межмуниципального центра и состав-
ление окончательного акта расследования;

— направление информации (акт расследова-
ния ПППИ медицинской организации, акт рассле-
дования ПППИ городского (межмуниципального) 
кабинета, выписку из первичной медицинской до-
кументации пациента) в Республиканский центр 
иммунопрофилактики ГАУЗ «Детская республикан-
ская клиническая больница МЗ РТ» (детское насе-
ление), Республиканский иммунологический центр 
ГАУЗ «Республиканская клиническая больница  
МЗ РТ» (взрослое население), ГАУЗ «Республикан-
ский клинический противотуберкулезный диспан-
сер» (в связи со специфической профилактикой 
туберкулеза).

— подготовка в течение 3 рабочих дней Респу-
бликанским центром иммунопрофилактики ГАУЗ 
«Детская республиканская клиническая больница 
МЗ РТ» документов для рассмотрения на Республи-
канской иммунологической комиссии при Мини-
стерстве здравоохранения Республики Татарстан;

— рассмотрение актов расследования на Респуб-
ликанской иммунологической комиссии при Мини-
стерстве здравоохранения Республики Татарстан;

 — направление утвержденного акта расследо-
вания поствакцинального осложнения в срок не 
позднее 3 рабочих дней в Территориальный орган 
Росздравнадзора по Республике Татарстан и в меди-
цинскую организацию по месту постоянного наблю-
дения пациента в соответствии с закреплением по 
полису обязательного медицинского страхования,

— выдача медицинской организацией по месту 
постоянного наблюдения пациента в соответствии 
с закреплением по полису обязательного медицин-
ского страхования медицинского заключения об 
установлении факта поствакцинального осложне-
ния, оформленное решением врачебной комиссии.

Указанная система регистрации, расследования 
ПППИ была продемонстрирована в апреле 2016 
года в ходе проведения аудита ВОЗ по вопросам 
оценки качества иммунизации в Республике Татар-
стан и получила высокую оценку.

В ходе подготовки к аудиту и для формирования 
плана мероприятий по улучшению системы учета и 
расследования ПППИ проведен анализ сообщений о 
ПППИ, окончательных актов расследования ПППИ, 
иной медицинской документации, поступивших в 
Республиканский центр иммунопрофилактики ГАУЗ 
ДРКБ МЗ РТ, и извещений, поступивших в информа-
ционную базу ФГБУ «ИМЦЭУАОСМП за период 2013-
2016 годы.

За анализированный период зарегистрировано 711 
сообщений о НР после применения вакцин (табл. 1).

Основное число сообщений поступило из медицин-
ских организаций Республики Татарстан и составило 
99% сообщений; 1 сообщение поступило от фарма-
цевтической компании. 

С учетом обзора литературы и данных ВОЗ (2012) 
«золотой стандарт» количества сообщений о НР со-
ставляет 600 сообщений на 1 млн жителей, средний 
показатель по РФ составляет 96 сообщений на 1 млн 
жителей. Исходя из численности населения Респу-
блики Татарстан (3 855 037 человек на 01.01.2015) 
должно регистрироваться минимум 385 сообщений 
ежегодно.

При анализе сообщений по половой структуре 
вакцинированных установлено, что НР после им-
мунизации в 41,9% (298 сообщений) встречались  
у девочек, а 58,1% (413 сообщений) — у мальчиков. 
Возрастной состав лиц с зарегистрированными НР 
составил 1-7 лет (98%).

Среди вакцинных препаратов, после иммуни-
заций которыми были зарегистрированы ПППИ, в  
705 (99,1%) случаев отмечались вакцины, входя-
щие в Национальный календарь профилактиче-
ских прививок (р<0,05). Прочие вакцины составили  
6 (0,8%) случаев.

Достоверно большая доля извещений о НР вклю-
чала несерьезные проявления после иммунизации — 
693 (97%) случаев (р<0,05). Серьезные НР зареги-
стрированы в 25 (3,5%) случаях.

В ходе проведения анализа полученных данных 
все НР были классифицированы по поражаемым ор-
ганам и системам. Кроме этого, отдельно учитыва-
лись инфекционные заболевания, новообразования. 
В представленных извещениях ПППИ были описаны 
в виде ведущего симптома/синдрома или нозологиче-
скими формами заболеваний.

Анализируя данные табл. 2, необходимо отметить, 
что значительное число НР связано с общими нару-
шениями в состоянии здоровья, местными проявле-
ниями в области введения вакцин. Основными кли-
ническими проявлениями в данной категории были 
жалобы на артралгии, миалгии, которые в ряде слу-
чаев носили субъективный характер и не требовали 
госпитализации.

Таблица 1.
Динамика поступления сообщений о ПППИ по 
Республике Татарстан за 2013-2016 годы

Годы
Число 

сообщений, 
абс. 

В т. ч. 
серьезные 
НР, абс.,%

2013 125 5 (4%)
2014 256 7 (2,7%)
2015 224 7 (3,1%)
2016 (на 29.04.2016) 106 6 (5,6%)
Всего 711 25 (3,5)
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Из серьезных ПППИ необходимо отметить реги-
страцию 7 (0,98%) случаев формирования поствак-
цинальных абсцессов. К серьезным НР отнесены 
проявления тромбоцитопенического синдрома в  
1 случае (5,9%).

Из анализа данных табл. 2 следует, что среди се-
рьезных НР встречались поражения нервной систе-
мы, сердечно-сосудистой системы. В группу серьез-
ных ПППИ со стороны иммунной системы включены 
гиперчувствительность немедленного и замедлен-
ного типа. В 2 (0,28%) случаях регистрировались 
сведения о крапивнице, в 1 случае (0,1%) развился 
анафилактический шок. В 6 (0,8%) случаях реги-
стрировались нарушения со стороны нервной си-
стемы, в т. ч. фебрильные судороги — 2 (0,28%) 
случая, потеря сознания — 2 (0,28%) случая, то-
нико-клонические судороги — 2 (0,28%) случая. 
Со стороны сердечно-сосудистой системы в виде 
развития коллапса зарегистрировано 5 сообщений 
(0,7%). Лимфадениты регистрировались в 3 (0,4%) 
случаях.

По результатам оценки качества заполнения 
извещений получены следующие результаты:  
519 (72,9) карт-извещений заполнены в полном 
объеме, 192 (27,1%) карт-извещений заполнены 
частично. Основными незаполненными графами 
явились: серия вакцины, производитель вакцинно-
го препарата, доза препарата, начало развития НР, 
дата введения препарата.

При проведении причинно-следственной связи 
между иммунизацией и возникновением ПППИ се-
рьезного характера было выявлено: в 20 случа-
ях (80%) зарегистрирована как «вероятная», в 5 
(20%) — «возможная».

Проведенный мониторинг и анализ полученных 
данных свидетельствуют о недостаточной активно-
сти медицинских работников по учету и регистра-
ции всех ПППИ. Основными направлениями активи-
зации данной работы можно отметить: проведение 
обучающих циклов по данной тематике, включение 
обучающего модуля по регистрации и расследо-

ванию ПППИ в циклы усовершенствования врачей 
различных специальностей. Рациональным момен-
том является информирование родителей о необхо-
димости активного обращения к медицинским ра-
ботникам при развитии различных реакций после 
вакцинации. Следующим важным звеном оптимиза-
ции работы по учету, регистрации ПППИ является 
актуализация имеющихся нормативно-правовых 
документов, регламентирующих данный раздел ра-
боты.
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Таблица 2.
Клиническая картина по данным полученных сообщений о ПППИ

Виды ПППИ Общее 
количество

% от общего 
количества 

сообщений о 
ПППИ

Серьезные ПППИ, 
абс.

% от общего 
количества ПППИ

Реакции в месте 
введения вакцины и 
общие реакции в ответ 
на введение вакцины 

693 97,4 7 0,98

Неврологическая 
симптоматика 6 0,8 6 0,84

Гематологические 
нарушения 1 0,15 1 0,14

Нарушения со стороны 
сердечно-сосудистой 
системы

5 0,81 5 0,7

Нарушения со стороны 
иммунной системы 3 0,42 3 0,42

Нарушения со стороны 
лимфатической системы 3 0,42 3 0,42

Всего 711 100 25 3,5
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Изучено состояние мукозального иммунитета у 53 детей в возрасте от 3 до 7 лет с внебольничной пневмонией 

(ВП), протекающей на фоне рекуррентных респираторных заболеваний (РРЗ). Основная группа — 30 детей с ВП, 
протекающей на фоне РРЗ, группа сравнения — 23 ребенка с ВП, не относящиеся к группе часто болеющих детей, 
контрольная группа — 25 детей без острых респираторных заболеваний. Мукозальный иммунитет изучали, оце-
нивая клеточный состав индуцированной мокроты, цитоморфологический клеточный профиль, функциональную 
активность нейтрофилов индуцированной мокроты и некоторые параметры цитокинового статуса (ИЛ-8, ИЛ-10, 
ФНО-α, IFN-γ). Выявлено, что при ВП, протекающей на фоне рецидивирующих рекуррентных инфекций, нарушение 
цитокинового баланса (снижение ИЛ-8, IFNγ и повышение ФНО-α) приводит к ограничению выхода популяции ней-
трофилов в бронхиальное содержимое и альвеолярный секрет, а также к увеличению количества нейтрофилов и 
эпителиальных клеток с выраженными деструктивными изменениями ядер и цитоплазмы. Развиваются вторич-
ные дисфункции мукозального иммунитета на фоне перераспределения, цитоморморфоцитологических изменений 
клеточных популяций и формирования фенотипа нейтрофила с низким фагоцитарным потенциалом, требующие 
дифференцированной коррекции.
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The state of mucosal immunity in 53 children aged 3 to 7 years with community-acquired pneumonia (CAP) occurring against 
a background of recurrent respiratory diseases is examined. The main group constitutes of 30 children with community-acquired 
pneumonia, occurring against a background of recurrent respiratory diseases, the comparison group — 23 children with com-
munity-acquired pneumonia who do not belong to a group of frequently ill children, the control group — 25 children without acute 
respiratory diseases. Mucosal immunity is studied by evaluating the cellular composition of induced sputum, cytomorphological 
cell profile, functional activity of neutrophils of induced sputum, and some parameters of the cytokine status (IL-8, IL-10, TNF-α, 
IFN-γ). It was revealed that in case of community-acquired pneumonia against a background of recurrent infections violation of 
cytokine balance (decreased IL-8, IFNγ and increased TNF-α) leads to restriction of the output of neutrophil population in bron-
chial contents and alveolar secret and to increase of the number of neutrophils and epithelial cells with pronounced destructive 
changes of nuclei and cytoplasm. Secondary dysfunctions of mucosal immunity against a background of redistribution, mor-
phocytological changes in cell populations and the formation of a neutrophil phenotype with low phagocytic capacity, requiring 
differentiated correction, are being developed. 

Key words: children, community-acquired pneumonia, recurrent respiratory diseases, mucosal immunity.

Внебольничные пневмонии (ВП) у детей являют-
ся крайне актуальной проблемой педиатрии. Это 
обусловлено не только высокой распространенно-
стью ВП, но и относительно высокой смертностью 
от данной патологии [1, 2]. В 2014 году заболева-
емость ВП среди детей и подростков до 17 лет со-
ставила 678,7 на 100 000 населения [3]. По дан-
ным ВОЗ, пневмонии являются главной причиной 
детской смертности во всем мире. Особую актуаль-
ность приобретают ВП у детей с рекуррентными ре-
спираторными заболеваниями (РРЗ) в связи с тем, 
что дети этой группы имеют изменения иммунного 
реагирования, незрелость иммунной системы и не-
состоятельность мукоцилиарной защиты [4]. Проте-
кающие на фоне частых респираторных инфекций 
ВП характеризуются особенностями клинической 
картины заболевания, имеющей ареактивный и ре-
цидивирующий тип течения [5]. Это обусловлено не 
только инфантильным типом иммунного реагирова-
ния, не обеспечивающим оптимальную адаптацию 
к окружающей среде, но и нарушениями местной 
защиты слизистых оболочек респираторного тракта 
[4, 5]. Исходя из вышеизложенного весьма целе-
сообразным и перспективным является изучение 
состояния мукозального иммунитета у детей с ВП, 
протекающими на фоне РРЗ, что уточнит сведения 
о патогенетических механизмах данных коморбид-
ных состояний и позволит совершенствовать мето-
ды терапии с учетом выявленных нарушений.

Под наблюдением находилось 53 ребенка в воз-
расте от 3 до 7 лет с ВП. Из них основную груп-
пу составили 30 детей с ВП, протекающей на фоне 
РРЗ. В группу сравнения вошло 23 ребенка с ВП, не 
относящиеся к группе часто болеющие дети. Кон-
трольную группу составили 25 детей того же воз-
раста без пневмонии и острых респираторных за-
болеваний.

Пациентам проводилось углубленное клиниче-
ское обследование, а также лабораторно-инстру-
ментальные методы исследования (общий и био-
химический анализ крови, рентгенография органов 
грудной клетки, пульсоксиметрия), бактериоско-
пическое и бактериологическое исследования мо-
кроты. Мукозальный иммунитет изучали, оценивая 
клеточный состав индуцированной мокроты, цито-
морфологический клеточный профиль, функцио-
нальную активность нейтрофилов индуцированной 
мокроты и некоторые параметры цитокинового ста-
туса (ИЛ-10, ИЛ-8, ФНО-α, IFN-γ). Индуцирован-
ную мокроту получали общепринятым способом 
[6]. Клеточный состав оценивали, подсчитывая 
количественное содержание нейтрофилов, альве-
олярных макрофагов, лимфоцитов, эозинофилов 
и эпителиальных клеток. Для изучения цитомор-

фологических и функциональных изменений оце-
нивали деструктивные изменения в клеточных по-
пуляциях с выделением классов деструкции — 0, 
1, 2, 3, 4, при этом как 0 рассматривали клетки 
без признаков деструкции; 1, 2 — клетки с мини-
мальными и выраженными признаками деструкции 
цитоплазмы; 3 и 4 — клетки с выраженными при-
знаками деструкции цитоплазмы и минимальными 
или выраженными признаками деструкции ядра 
[2]. Рассчитывали индекс деструкции клетки (ИДК 
= n1+n2+n3+n4 /100), средний показатель де-
струкции (СПД=1хn1+2хn2+3хn 3+4хn4) и индекс 
цитолиза клеток (ИЦК = n4/n1 +n2+n3+n4), где 0, 
1, 2, 3, 4 — номера классов деструкции , n○, n1, n2, 
n3, n4 — количество клеток соответствующего класса 
[7]. Фагоцитарную активность нейтрофилов оцени-
вали по показателям ФАН 1 — процент фагоцитиру-
ющих аутофлору нейтрофилов и ФАН 2 — процент 
деструктурированных нейтрофилов, в цитоплазме 
которых сохранялись целые микроорганизмы, яв-
ляющиеся показателем незавершенности фагоци-
тоза. Количественное определение цитокинов —  
ИЛ-8, ФНО-α, IFN-γ в индуцированной мокроте 
проводили методом ИФА с использованием набо-
ров «Интерлейкин-8-ИФА-БЕСТ», «Фактор некроза 
опухоли альфа — ИФА-Бест», «Гамма-Интерферон-
ИФА–БЕСТ» (ЗАО «Вектор-Бест», г. Новосибирск) 
согласно инструкциям фирмы-производителя. Ста-
тистическую обработку полученных результатов 
проводили с помощью прикладных программ в ма-
тематическом пакете Statistica 10. Применяли кор-
реляционный анализ и методы вариационной ста-
тистики. 

Анализ данных показал, что преобладающей 
клеточной популяцией индуцированной мокроты 
контрольной группы детей были альвеолярные ма-
крофаги (табл. 1). У пациентов с ВП группы срав-
нения имело место перераспределение клеточных 
популяций — повышение содержания нейтрофи-
лов (p<0,05), снижение содержания альвеоляр-
ных макрофагов (p<0,05) и эпителиальных клеток 
(p<0,05). В основной группе детей цитологический 
статус по основным популяциям был отличным как 
от группы контроля, так и от группы сравнения. Ко-
личество нейтрофилов и альвеолярных макрофагов 
снижалось как по сравнению с группой контроля 
(р<0,001 и р<0,05 соответственно), так и группой 
сравнения (p<0,05 и р<0,001 соответственно). Так-
же в основной группе выявлено достоверное повы-
шение содержания эозинофилов по сравнению с 
группой контроля и группой сравнения (p<0,001). 

Анализ цитоморфологического состояния клеток 
проводили в популяциях нейтрофилов и эпители-
альных клеток. Содержание нейтрофилов (табл. 2)  
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без признаков деструкции (n0) в контрольной груп-
пе было максимальным и составило 70,1%, с мини-
мальными признаками деструкции (n1 и n2), соот-
ветственно 12,9% и 3,1%. Клетки с максимальными 
признаками деструкции (n3, n4) в контрольной 
группе не выявлялись.

В группе сравнения подавляющее большинство 
нейтрофилов имели признаки деструкции разной 
степени выраженности. Достоверные отличия вы-
явлены как для субпопуляций нейтрофилов, име-
ющих минимальные признаки деструкции — n1 — 
21,9% (p<0,05), n2 — 15,4% (p<0,05), так и для 
субпопуляций, имеющих максимальные признаки 
деструкции — n3 — 5,5% ( p<0,05), n4 — 1,1% 
(p<0,05). Соответственно, это сочеталось с повы-
шением ИДК — 0,4 (p<0,05), СПД — 0,7 (p<0,001), 
ИЦК — 0,03 (p<0,001). В основной группе резко на-
растало содержание нейтрофилов c максимальны-
ми признаками деструкции — n3 приблизительно в  
2 раза (10,2%; p<0,001), n4 более чем в 8 раз (9,4%; 
p<0,001). Количество клеток с минимальными при-
знаками деструкции (n1 и n2) не отличалось от груп-

пы сравнения. Отражением описанных процессов 
является увеличение ИДК и СПД (p<0,05; p<0,05) и 
резкое нарастание ИЦК (p<0,001) в основной груп-
пе детей. Таким образом, при ВП, протекающей на 
фоне рекуррентных респираторных заболеваний, 
имеет место депрессия выхода нейтрофилов в брон-
хиальное содержимое с резким увеличением субпо-
пуляций нейтрофилов, имеющих максимальные при-
знаки деструкции ядра и цитоплазмы.

При изучении фагоцитарной активности нейтрофи-
лов в группе сравнения показатели ФАН 1 и ФАН 2 не 
отличались от группы контроля (табл. 3). Выявлены 
прямые корреляции между ФАН 1, n0 и n1 в груп-
пе контроля (r=0,67; p<0,05 и r=0,49; p<0,05) и в 
группе сравнения (r=0,59; p<0,05 и r=0,44; p<0,05) 
и обратные корреляции между ФАН 2 и n0 в груп-
пе контроля (r=0,66; p<0,05) и в группе сравнения 
(r=0,44; p<0,05). Таким образом, фагоцитарный 
потенциал нейтрофилов как показатель мукозаль-
ного иммунитета определяется в основном субпо-
пуляциями без или с минимальными признаками 
деструктивных изменений. Изменение морфоцито-

Таблица 1.
Клеточный состав индуцированной мокроты у детей с ВП, протекающей на фоне рекуррентных 
респираторных заболеваний в сравниваемых группах

Группа
детей Нейтрофилы, % Альвеолярные 

макрофаги, %
Эпителиаль-

ные клетки, % Лимфоциты, % Эозинофилы, %

Основная
(n=30) 20,7±6,2*/** 24,3±5,6*/** 43,9±3,5** 6,9±0,7 4,0±0,5*

Сравнения
(n=23) 45,6±3,9* 35,9±3,1* 10,6±1,8* 6,3±0,5 1,6±0,19

Группа
контроля 
(n=25)

28,1±3,9 42,8±5,3 22,2±2,1 5,6±0,42 1,0±0,1

Примечание: * р<0,05 — достоверность различий при сравнении с группой контроля; ** р<0,05 — досто-
верность различий между основной группой и группой cравнения

Таблица 2.
Цитоморфологическая характеристика нейтрофилов индуцированной мокроты у детей с ВП, 
протекающей на фоне рекуррентных респираторных заболеваний в сравниваемых группах

Группа 
детей

Класс деструкции,% ИДК СПД ИЦК

0 1 2 3 4

ВП РРЗ 
(n=30)

36,6±3,9
*/** 18,2±2,7* 19,6±2,7* 10,2±1,2

*/**
9,4±3,9

*/**
0,6±0,05

*/**
1,1±0,1

*/**
0,2±0,02

*/**

ВП
(n=23) 55,9±4,7* 21,9±3,1* 15,4±1,5* 5,5±1,3* 1,1±0,1* 0,4±0,04* 0,7±0,06* 0,03±0,002 *

Группа
контроля 
(n=25)

70,1±5,6 12,9±1,2 3,1±0,22 0 0 0,2±0,002 0,2±0,04 0

Примечание: * р<0,05 — достоверность различий при сравнении с группой контроля, ** р<0,05  —досто-
верность различий между основной группой и группой cравнения.

Таблица 3.
Фагоцитарная активность нейтрофилов индуцированной мокроты у детей с ВП, протекающей 
на фоне рекуррентных респираторных заболеваний в сравнительном аспекте

Показатель Группа контроля (n=25) Группа сравнения
(n=23)

Основная группа
(n=30)

ФАН 1 2,91±0,02 2,45±0,012 1,63±0,014*/**

ФАН 2 1,21±0,01 1,52±0,01 2,51±0,013*/**
Примечание: * р<0,05 — достоверность различий при сравнении с группой контроля, ** р<0,05 — до-
стоверность различий между основной группой и группой cравнения.
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логического профиля и угнетение локального выхо-
да нейтрофилов в основной группе сопровождалось 
их функциональными нарушениями. Так, выявлено 
достоверное снижение ФАН 1 и повышение ФАН 2 
как по сравнению с группой контроля (p<0,05), так 
и группой сравнения (p<0,05). Выявлены обратные 
корреляции между ФАН 1, n3 (r=0,49; p<0,05) и  
n4 (r=0,74; p<0,05) и прямые корреляции между 
ФАН 2, n3 (r=0,44; p<0,05) и n4 (r=0,44; p<0,05). 
Таким образом, угнетение функциональной актив-
ности нейтрофилов бронхиального секрета при  
ВП у детей при наличии рецидивирующих рекур-
рентных заболеваний определяется локальным на-
личием субпопуляций с максимальной деструкцией 
и снижением субпопуляций без выраженных при-
знаков деструкции.

Содержание эпителиальных клеток (эк) без при-
знаков деструкции (эк0) преобладало в контрольной 
группе, р<0,001 (табл. 4). В группе сравнения по 
всем субпопуляциям эпителиальных клеток выявле-
ны достоверные различия с контрольной группой: 
отмечался достоверный рост эк1 — 22,0%, эк2 —  
12,8%, эк3 — 1,5% и эк4 —1,1% (p<0,05; для 
всех показателей по сравнению с группой кон-
троля). Соответственно, это сочеталось с повыше- 
нием ИДК, СПК 0,7 (p<0,05) и ИЦК 0,03 (p<0,001).  
В группе сравнения, таким образом, среди субпопу-
ляций эпителиальных клеток преобладали клетки 
без признаков деструкции или с минимальными ее 
признаками (96,8%). В основной группе резко на-
растало содержание эпителиальных клеток c при-
знаками деструкции для всех субпопуляций эк —  
эк1 — 32,1%, эк2 — 23,6%, эк3 — 7,3%, эк4 — 
8,7% (p<0,05; для всех показателей по сравнению 

с группой сравнения). Таким образом, в отличие от 
субпопуляций нейтрофилов, которые в основной 
группе по количеству клеток с минимальными при-
знаками деструкции не отличались от группы срав-
нения, для эк по всем субпопуляциям имели место 
достоверные различия.

При изучении цитокинового профиля (табл. 5) 
в группе сравнения выявлено более высокие зна-
чения провоспалительных цитокинов — ФНО-α и  
ИЛ-8, чем в группе контроля (p<0,05).

В основной группе детей регистрировалось по-
вышение содержания ФНО-α, как по сравнению 
с группой контроля, так и группой сравнения 
(p<0,05). Динамика содержания другого провос-
палительного цитокина была противоположной — 
регистрировалось снижение содержания ИЛ-8 как 
по сравнению с группой контроля, так и с группой 
сравнения (p<0,05). ИЛ-8, так же как и ФНО-α, от-
носится к цитокинам провоспалительного каскада, 
основная роль которого состоит в хемотаксическом 
и активирующем воздействии на нейтрофилы: в 
дегрануляции и стимуляции лейкоцитов, а также в 
усилении миграции фагоцитов в место внедрения 
чужеродного микроорганизма и активации ими син-
теза молекул адгезии [8]. В группе контроля и в 
группе сравнения выявлены прямые корреляции 
между содержанием ИЛ 8 и количеством нейтрофи-
лов (r=0,67; p<0,05) и n0 (r=0,57; p<0,05). В ос-
новной группе эти корреляции не выявлялись. Та-
ким образом, снижение содержания ИЛ 8, которое 
индуцируется длительной персистенцией инфекци-
онных патогенов при рекуррентных респираторных 
заболеваниях, приводит к ограничению эвакуации 
функционально полноценных нейтрофилов в брон-

Таблица 4.
Цитоморфологические показатели эпителиальных клеток индуцированной мокроты у де-
тей с ВП, протекающей на фоне рекуррентных респираторных заболеваний в сравнивае-
мых группах

Группа 
детей

Класс деструкции,% СПД ИДК ИЦК

0 1 2 3 4

ВПРРЗ 
(n=30)

28,3±4,7
*/** 

32,1±4,5
*/**

23,6±1,6
*/**

7,3±1,2
*/**

8,7±0,4
*/**

0,7±0,05
*/**

1,3±0,1
*/**

0,12±0,01
*/**

ВП
(n=23)

62,3±4,6* 22,0±2,1* 12,8±1,5* 1,5±0,2* 1,1±0,1* 0,4±0,03* 0,6±0,05* 0,03±0,002*

Группа
контроля 
(n=25)

77,7±4,7 4,5±1,2 3,7±3,9 0 0 0,08±0,007 0,1±0,001 0

Примечание: * р<0,05 — достоверность различий при сравнении с группой контроля, ** р<0,05 — до-
стоверность различий между основной группой и группой cравнения.

Таблица 5.
Содержание интерлейкинов у детей с ВП, протекающей на фоне рекуррентных респираторных 
заболеваний в сравниваемых группах

Группа детей ИЛ-10
pg/ml

ИЛ-8
pg/ml

ФНО-α 
pg/ml

IFN-γ
pg/ml

Основная группа 
(n=30)

0,63±0,04*/** 14,2±5,52*/** 3,5±0,17*/** 9,8±0,03*/**

Группа сравнения 
(n=23)

0,87±0,05* 56,9±2,9* 2,58±0,07* 46,8±0,03*

Группа контроля 
(n=25)

1,7±0,04 26,4±0,5 1,6±0,03 39,8±0,03

Примечание: * р<0,05 — достоверность различий при сравнении с группой контроля, ** р<0,05 — досто-
верность различий между основной группой и группой cравнения.
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хиальный секрет и формирует вторичную иммуно-
логическую дисфункцию фагоцитарного профи-
ля. Уровень ФНО-α коррелировал с количеством  
n3 (r=0,56; p<0,05), n4 (r=0,51; p<0,05 ), а так-
же с эк1 ( r=0,52; p<0,05), эк2 (r=0,47; p<0,05),  
эк3 (r=0,67; p<0,05) эк4 (r=77; p<0,05). Важней-
шим иммунологическим эффектом ФНО-α являет-
ся возможность запускать апоптоз нейтрофильных 
лейкоцитов, эпителиальных и бронхиальных клеток 
в дыхательных путях [9, 10]. На фоне увеличения 
уровня важнейшего провоспалительного цитокина —  
ФНО-α гиперактивация клеток индуцированной мо-
кроты приводит к деструкции, апоптозу и форми-
рованию вторичных дисфункций клеточного типа. 
IFNγ — важнейший цитокин клеточного иммунного 
ответа, оппозиционный цитокин Тh2 профиля. При 
изучении содержания IFNγ выявлено повышение 
его уровня в группе сравнения и угнетение его син-
теза в основной группе (р<0,05). Выявлены досто-
верные корреляции средней силы между уровнем 
IFNγ и ФАН 1 (r=-0,37, p<0,05) и ФАН 2 (r=0,67, 
p<0,05). IFNγ — важнейший цитокин, регулирую-
щий функции нейтрофилов — адгезию, индукцию 
респираторного взрыва и хемотаксис. Исходя из 
этого можно предположить, что низкий уровень 
IFNγ при рекуррентных респираторных заболева-
ниях играет роль негативного фактора в сети ци-
токиновой регуляции активности нейтрофилов и 
формирует фенотип нейтрофилов с низким фагоци-
тарным потенциалом.

Таким образом, при ВП, протекающей на фоне 
рецидивирующих рекуррентных инфекций, нару-
шение цитокинового баланса приводит к лимитиро-
ванию выхода популяции нейтрофилов в бронхи-
альное содержимое и альвеолярный секрет, а также 
к увеличению количества нейтрофилов и эпители-
альных клеток с выраженными деструктивными из-
менениями ядер и цитоплазмы. Рецидивирующие 

рекуррентные инфекции у детей с ВП способству-
ют развитию вторичных дисфункций мукозального 
иммунитета на фоне перераспределения, цитомор-
морфоцитологических изменений клеточных по-
пуляций и формирования фенотипа нейтрофила с 
низким фагоцитарным потенциалом, что необходи-
мо учитывать при проведении лечебных и реабили-
тационных мероприятий.
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В статье отражен опыт нехирургического (консервативного) лечения осложненных гемангиом у 3 104 детей. 
Среди них у 133 (4,28%) поражение имело осложненный характер. Использованы методы: лазерное и хирургическое 
удаление, пропранолол-терапия со стационарной и амбулаторной фазами лечения. Отмечено улучшение и излече-
ние во всех случаях, показано достоверное устранение изъязвлений и кровотечений, а также симптомов, связанных 
с давление гемангиомы на окружающие ткани. Показано, что очищение (эпителизация) язв происходит достоверно 
быстрее при применении пропранолол-терапии. Тактика медикаментозного ведения пациентов с гемангиомами 
показала себя как эффективная и безопасная; медикаментозное лечение является предпочтительным для группы 
детей с осложненными гемангиомами.
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Experience of nonsurgical (conservative) treatment of complicated hemangiomas in 3104 children is presented in this article. 
In 133 (4,28%) of them the disease had a complicated character. The following methods were used: laser and surgical removal, 
Propranolol therapy with in-patient and out-patient phases. There was traced a significant elimination of bleeding and ulcer-
ation, as well as the symptoms associated with the pressure of hemangioma on the surrounding tissues. It is testified that the 
purification (epithelialization) of ulcers occurs significantly faster when giving medical treatment with Propranolol. The tactics of 
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medical management of patients with hemangiomas proved to be effective and safe; medical treatment is preferred for the group 
of children with complicated hemangiomas. 

Key words: children, hemangioma, hemorrhage, ulcer, treatment.

Проблема развития гемангиом у детей чрезвы-
чайно актуальна, поскольку частота возникнове-
ния их высока и среди многочисленных доброкаче-
ственных опухолей у детей составляет, по данным 
литературных источников, около 45%. Особого 
внимания заслуживают частота их у новорожден-
ных – это каждый четвертый ребенок [1, 2]. 

Отмечено развитие осложнений гемангиом (изъ-
язвления и кровотечения), число которых дости-
гает 40% [3]. При этом описаны случаи регрессии 
гемангиом, носящей спонтанный характер, что 
разочаровывает специалистов и пациентов не-
предсказуемым результатом [1, 4]. Необходимо 
отметить, что диагностика и лечение гемангиом 
чрезычайно сложны, прежде всего, определени-
ем этиологических факторов, отсутствием единой 
классификации [5, 6, 7, 8]. Одним из серьезных 
вопросов, заслуживающих особого внимания, яв-
ляется определение показаний для их лечения. 
Безусловно, требуют безотлагательного лечения 
осложненные формы гемангиом, при которых по-
верхность новообразования нередко изъязвляется 
и кровоточит [9, 10]. До 2012 года традиционной 
терапией осложненных гемангиом было инвазив-
ное хирургическое удаление, лазерная коагуляция 
и местная терапия. В настоящее время  A. Fette,  
C. Lèautè-Labréze с соавторами считают оправдан-
ным терапию гемангиом β-адреноблокаторами, в 
частности пропранололом (Препараты «Анаприлин», 
«Обзидан»), способным вызывать инволюционный 
процесс в гемангиоме [9, 11, 12]. Так, в стационар-
ных и амбулаторных условиях терапия гемангиом 
проводилась с набором за 3-10 дней суточной дозы 
пропранолола 2 мг/кг, в ряде случаев с последую-
щим понижением дозы. Однако при этом описаны 
случаи изменения артериального давления (АД), 
частоты сердечных сокращений (ЧСС), сердечного 
ритма и проводимости, особенно при возникновении 
передозировки β-адреноблокатора [10, 13, 14, 15]. 
Описаны случаи проведения пропранолол-терапии 
у больных с изъязвлением гемангиом, приводящей 

к их регрессу [10, 16]. Заслуживает особого внима-
ния лечение осложненных гемангиом при сочетании 
местной и хирургической терапии и/или при замене 
ее лекарственными средствами.

Материал и методы. С 2007 по 2014 год в ДРКБ 
МЗ РТ проведено лечение 3 104 детей в возрасте 
от 30 дней до 10 месяцев 8 дней с гемангиомами. 
Из них  2 281 —девочки (73,49%) и 823 — мальчи-
ки (26,51%). Осложненные гемангиомы оказались 
у 133 (4,28%) детей, в связи с чем они были раз-
делены на следующие группы: 32 (1,03%) ребенка 
имели гемангиомы, осложненные кровотечением, у 
78 (2,51%) пациентов регистрировались геманги-
омы с изъязвлением, у 23 (0,74%) детей отмече-
но сочетание указанных осложнений. Необходимо 
отметить, что у детей в 14 (0,45%) случаях выяв-
лялись патологии зрения, изменение дыхательной 
функции и нарушение гепатобилиарной системы. 
Топическое расположение осложненных гемангиом 
представлено в табл. 1. Так, с наибольшей часто-
той (75,97%) регистрировались гемангиомы, лока-
лизованные в области головы.

В работе применяли авторский способ комбини-
рованного лечения гемангиом, включающий наряду 
с лазерной обработкой поверхности опухоли назна-
чение β-блокаторов внутрь (приоритетная справка 
на изобретение № 2014142529). Возможность ме-
дикаментозного лечения по программе «Оценка 
эффективности и безопасности лечения больных с 
гемангиомами препаратом пропранолол («Анапри-
лин»)» была одобрена Локальным Этическим Коми-
тетом при КГМУ МЗ РФ (№9 от 27.11.2012 и № 3 от 
25.03.2014). 

В ходе проведенных исследований во всех слу-
чаях констатировано излечение (улучшение/вы-
здоровление), подтвержденное фотодокументами. 
Так, в период лечения традиционными хирургиче-
скими средствами эпителизация поверхности изъ-
язвленной гемангиомы достигалась за 21±2,2 день, 
с 2012 года длительность рубцевания составила 
4,5±1,1 дня (разница в 4,67 раза, р≥95%).

Проводилась оценка косметического результата, 
длительность лечения и удовлетворенность прово-
димой терапией (пример на рис. 1). Так, удовлет-
воренность результатом лечения оказалась выше в 
группе пациентов, которым применялось медика-
ментозное лечение, что обусловлено быстрой эпи-
телизацией гемангиомы, отсутствием перифериче-
ского роста опухоли, местных ожоговых изменений 
вследствие лазерного воздействия.

Необходимо отметить, что гемодинамиче-
ских отклонений, обусловленных лечением 
β-адреноблокаторами, выявлено не было. Выяв-
ленные, выходящие за рамки нормативных значе-
ний отдельные показатели, диктуют целесообраз-
ность более тщательного врачебного наблюдения и 
детального мониторинга исследуемых показателей. 
Было отмечено, что среди детей, получавших про-
пранолол-терапию, частота осложненных геманги-
ом составила 11%. Такой относительно большой 
удельный вес их связан, по-видимому, с включени-
ем в программу пропранолол-терапии именно ос-
ложненных гемангиом.

Таблица 1.
Распределение осложненных гемангиом в 
группе исследования по локализации 

Локализация Количество Доля,%

Голова 22 16,54

Конечности 26 19,55

Туловище 13 9,77

Осложненная геманги-
ома в составе множе-
ственного поражения

19 14,29

Гемангиома орбиты 16 12,03

Гемангиома печени 3 2,26

Промежность, область 
наружных половых ор-
ганов

34 25,56

Всего 133 100
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Эффект комбинированного лечения с одновре-
менным использованием пропранолол-терапии и 
Nd:YAG и Er:YAG лазеров, проводимого в ряде слу-
чаев, приведен на рис. 2, где четко показан поло-
жительный результат.

Таким образом, сравнение использованных ме-
тодов лечения позволило констатировать воз-
можность в 100% случаев исключить применение 
хирургической коррекции и перейти на использо-
вание медикаментозной терапии c использованием 

β-адреноблокаторов. Сказанное особенно актуаль-
но при попытках оперативного вмешательства око-
ло открытой язвы в связи с большой частотой воз-
можного развития хирургической инфекции.
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Среди возможных расстройств мочеиспускания у 
детей, сопровождающихся недержанием мочи, эну-
рез обозначается как «стойкое непроизвольное мо-
чеиспускание во время сна у детей 5 лет и старше» 
[1, 2]. Большинство авторов, занимающихся дан-
ной проблемой, выделяют моносимптомный и немо-

носимптомный энурез [1, 2, 3, 4, 5]. Моносимптом-
ный (или первичный энурез) — это энурез у детей 
5 лет и старше при отсутствии других признаков 
расстройства мочеиспускания. Немоносимптомный 
(или вторичный энурез) — это энурез у ребенка  
5 лет и старше в сочетании с другими признаками 
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расстройства мочеиспускания нижних мочевыво-
дящих путей, такими как учащенное императивное 
мочеиспускание, дневное императивное неудержа-
ние мочи, прерывистое мочеиспускание и др. [6, 7, 
8, 9]. Мы выделяем также смешанную форму, при 
которой имеют место симптомы как первичного, 
так и вторичного энуреза. До настоящего времени 
нет четкой статистики по заболеванию и результа-
там лечения отдельных клинических форм энуреза 
у детей, что, очевидно, обусловлено несовершен-
ством диагностики и лечения данного заболевания.

Трудно переоценить медицинскую и социаль-
ную значимость непроизвольного мочеиспуска-
ния во время ночного и дневного сна у детей. Со-
гласно данным официальной статистики, от 15 до 
20% детей в возрасте до 5 лет страдают энурезом.  
В возрасте 7 лет энурез имеет место у 12% детей, к 
10-летнему возрасту — у 5% детей. Среди 14-лет-
них подростков энурез встречается в 2% и среди 
18-летних — в 1% случаев [1]. Данные Ю.Б. Белан 
и Т.А. Морозовой [10] показали, что у детей с эну-
резом имеет место высокий уровень тревожности 
(71,3%), чувство незащищенности (42,6%), труд-
ности в общении (24,1%) и повышенная конфликт-
ность в семейных отношениях. В конечном ито-
ге все это отрицательно сказывается на развитии 
ребенка и приводит к серьезным психологическим 
проблемам.

В специальной литературе описано более 250 ме-
тодов лечения энуреза у детей, но непосредствен-
ные результаты самого лечения до настоящего вре-
мени в большинстве случаев остаются пока еще 
малоутешительными. В значительной степени это 
связано с тем, что лечением данного заболевания 
занимаются специалисты различного профиля (не-
вропатологи, психотерапевты, урологи, нефрологи, 
рефлексотерапевты и т. д.). У каждого специали-
ста свои методы «патогенетической» терапии, своя 
клиническая терминология и свои статистические 
данные и при этом нет четкого разграничения ме-
тодов лечения от клинической формы, этиологии и 
патогенеза заболевания. Таким образом, проблема 
лечения энуреза у детей до настоящего времени не 
теряет своей актуальности и требует дальнейшего 
изучения и совершенствования. 

Материал и методы. Под наблюдением находи-
лись 110 детей с энурезом в возрасте от 5 до 15 лет 
(80 мальчиков и 30 девочек), которым проводилось 
этапное дифференцированное лечение с учетом 
различных этиологических факторов заболевания. 
Клиническая форма энуреза у каждого конкретно-
го пациента устанавливалась на основании объек-
тивных данных комплексного клинического обсле-
дования. После оценки жалоб, анамнеза жизни и 
заболевания, общеклинического осмотра, по пока-
заниям назначались дополнительно урологические, 
нефрологические и неврологические методы пара-
клинической диагностики. 

Первый этап диагностики включал: определение 
суточного ритма произвольных мочеиспусканий и 
объема выпитой за сутки жидкости, общий анализ 
мочи, УЗИ мочевыводящих путей, урофлоуметрию 
(УФМ), функциональные методы обследования (ре-
троградная цистометрия и профиль уретрального 
давления). В отдельных случаях, по показаниям, 
проводились рентгеноконтрастные исследования 
мочевыводящих путей (экскреторная урография 
или микционная цистография), а также цистоско-
пия с калибровкой уретры. 

Второй этап (неврологической диагностики) 
включал: анализ перинатального периода жизни 
ребенка, моторного развития, эмоционального ста-
туса, проприоцептивных рефлексов. После чего, по 
показаниям, назначались дополнительные мето-
ды параклинической диагностики: спондиллогра-
фия, реоэнцефалография (РЭГ), электромиография 
(ЭМГ), эхоэнцефалография (ЭХО-ЭГ), офтальмо-
скопия. В отдельных случаях, по показаниям, про-
водились компьютерная (КТ) или магнитно-резо-
нансная (МРТ) томография головного или спинного 
мозга (рис. 1, 2). 

При выявлении в процессе диагностики сопут-
ствующих заболеваний назначались консультации 
смежных специалистов (лор-врача, гастроэнтеро-
лога, гинеколога). Все дети с энурезом получили 
консультации детского психолога. 

Таким образом, по результатам вышеописанного 
алгоритма диагностики все дети с энурезом были 
разделены на три клинические группы в зависи-
мости от основных этиологических факторов за-

Рисунок 1. 
ЭМГ с мышц выпрямителей спины в области 
ромбовидного треугольника

Рисунок 2. 
Реоэнцефалограмма ребенка C., 5 лет с на-
тальной травмой шейного отдела позвоноч-
ника, позвоночных артерий и вторичной 
нейрогенной дисфункции мочевого пузыря. 
Отмечается снижение амплитуды вертебраль-
ных и каротидных РЭГ
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болевания. В первую группу вошли 6 пациентов 
мужского пола с клинической симптоматикой пер-
вичного (или моносимптомного) энуреза. Основны-
ми симптомами энуреза у этой группы пациентов 
были: полидипсия, наследственная отягощенность 
по энурезу (в 4 случаях энурез отмечался у обо-
их родителей, в 2 случаях — у одного из них), от-
сутствие каких-либо дизурических проявлений в 
дневное время суток и «светлых» промежутков в 
заболевании. Основной причиной энуреза у этих 
больных является нарушение циркадного ритма 
выработки антидиуретического гормона. Недоста-
точная его концентрация в крови в ночное время 
суток приводит к снижению реабсорбции воды из 
почечных канальцев в кровеносное русло. В ре-
зультате продуцируется большое количество мочи 
в ночное время. 

Во вторую клиническую группу вошли 62 ребен-
ка (42 мальчика и 20 девочек) с клинической сим-
птоматикой вторичного (или немоносимптомного) 
энуреза. У этих пациентов имели место (наряду с 
недержанием мочи во время сна) такие симптомы, 
как поллакиурия, императивные позывы к моче-
испусканию и, реже, императивное неудержание 
мочи, редкие мочеиспускания с последующим им-
перативным позывом к микции, прерывистое мо-
чеиспускание, наличие «светлых» промежутков в 
течении заболевания от 2-3 дней до нескольких 
недель. У 52% детей имели место негрубые нару-
шения уродинамики, по данным параклинических 
методов обследования. У 2 из 62 детей с вторичным 
энурезом периодически отмечался энкопрез. Ос-
новной причиной энуреза у этой группы детей была 
внутрипузырная гипертензия или слабость его про-
извольного сфинктера. 

У 42 из 110 детей с энурезом (38%) — 32 мальчи-
ка и 10 девочек — имели место симптомы как пер-
вичного, так и вторичного энуреза. Эти дети вошли 
в третью клиническую группу пациентов. Данную 
клиническую форму энуреза мы обозначили как 
«энурез смешанной этиологии».

Характер развития той или иной формы нейро-
генной дисфункци мочевого пузыря коррелирует 
с уровнем поражения нервной системы. В связи с 
чем у всех детей с дизурическими проявлениями на 
почве НДМП (2-я и 3-я клинические группы) про-
водилась сравнительная оценка функционального 
состояния мочевого пузыря (по данным ретроград-
ной цистометрии) и уровня поражения центральной 
нервной системы. При высоких (церебральный и 
цервикальный) уровнях поражения нервной систе-
мы отмечаются гиперрефлексия мочевого пузыря, 
которая сопровождается высоким внутрипузырным 
давлением и частыми некоординированными сокра-
щениями мочевого пузыря. Вследствие этого и про-
исходит упускание мочи во время сна у этой груп-
пы детей, так как волевое удержание мочи (кора 
головного мозга «спит») в этом случае невозможно.

У детей с морфофункциональной незрелостью ка-
удальных отделов спинного мозга (скрытой миело-
дисплазией) отмечалось снижение порога чувстви-
тельности мочевого пузыря, его гипорефлексия и 
недостаточность произвольного сфинктера. Все это 
и явилось причиной упускания мочи во время сна у 
этой группы пациентов. 

Алгоритм лечения у детей с энурезом разрабаты-
вался с учетом патогенетических механизмов забо-
левания, полученных нами в процессе комплексной 
диагностики. Золотым стандартом в лечении гене-
тически обусловленного первичного энуреза в на-

стоящее время является синтетический аналог ан-
тидиуретического гормона вазопрессина «Минирин 
подьязычный». Всем больным первой клинической 
группы препарат назначали (с 5 лет и старше) перед 
сном в виде монотерапии по 1 таблетке (120 мкг)  
1 раз в сутки в течение 3 месяцев. У 2 из 6 паци-
ентов этой группы энурез полностью прекратился 
и не отмечался в последующие 3 месяца после от-
мены препарата. У 4 детей с первичным энурезом  
упускание мочи во сне не отмечалось в течение 
всего времени приема препарата, но в дальнейшем 
эпизоды энуреза возобновились от 2 и более раз, 
что потребовало повторного курса лечения через 
3 месяца до полного излечения заболевания. Ле-
чение детей второй клинической группы проводи-
лось с учетом топики поражения нервной системы 
и функционального состояния мочевого пузыря. 
Базисная патогенетическая терапия патологии 
нервной системы назначалась при участии невро-
патологов. Детям с патологией головного мозга 
были рекомендованы фармакопрепараты, улучша-
ющие метаболизм нервной системы. Предпочтение 
отдавалось витаминам группы В, ноотропам (пи-
камилон), фолиевой кислоте. Детям с синдромом 
гипервозбудимости назначались глицин, тенотен 
детский. Параллельно проводились и различные 
физиотерапевтические процедуры. У детей с кли-
нической симптоматикой натальной травмы шейно-
го отдела позвоночника назначался электрофорез с 
1% раствором эуфиллина на шейный отдел позво-
ночника. Электроды накладывались поперечно на 
верхнешейный отдел позвоночника: один электрод 
на рукоятку грудины, другой — на шейно-затылоч-
ную область. Сила тока не превышала 5-7 мА, а 
длительность процедуры — не более 8-10 минут). 
Один курс лечения состоял из 10-12 процедур.

У детей со скрытой миелодисплазией пояснично-
крестцовых сегментов спинного мозга электрофо-
рез с 1% раствором эуфиллина проводился с двух 
полей, по продольной методике на область пояс-
ничного утолщения. При этом электроды наклады-
вались на уровне DVIII-DIX--LI сегментов спинного 
мозга. Это зона кровоснабжения крупной артерии 
Адамкевича, которая на уровне D11-D12 позвонков 
входит в спиномозговой канал наряду с электрофо-
резом со спазмалитиком эта группа пациентов по-
лучала также парафино-озокеритовые аппликации 
на область мочевого пузыря и пояснично-крестцо-
вый отдел позвоночника одновременно, 10-12 про-
цедур на курс лечения.

Одновременно с физиотерапией всем детям с 
миелодисплазией пояснично-крестцового отдела 
спинного мозга назначались лечебная физкультура 
на укрепление мышц промежности по Кегелю и то-
низирующий массаж пояснично-крестцовой обла-
сти. В качестве фармакотерапии пациенты данной 
клинической группы принимали ноотропы (пика-
милон в возрастной дозировке в течение месяца), 
витамин В12 внутримышечно в течение 10 дней и 
фолиевую кислоту в течение месяца. Такая комби-
нация компонентов лечения, на наш взгляд, при-
водит к улучшению гемодинамики в пораженных 
сегментах спинного мозга, активизирует обменные 
процессы в них (парафин и фармакотерапия), что в 
конечном итоге приводит к «созреванию» диспла-
зированных сегментов спинного мозга и к нормали-
зации функции иннервируемых ими висцеральных 
органов. 

Наряду с базисным неврологическим лечением, 
эти дети получали и симптоматическое лечение, 
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которое было направлено на нормализацию функ-
ции мочевого пузыря, а также на профилактику и 
коррекцию различных осложнений (инфекции мо-
чевыводящих путей и пузырно-мочеточникового 
рефлюкса прежде всего). При этом использовались 
преимущественно консервативные методы лече-
ния. Пациентам с гиперрефлекторным (или гипе-
рактивным) мочевым пузырем назначались КВЧ 
или лазеротерапия на биологически активные точ-
ки мочевого пузыря. Низкоинтенсивное лазерное 
облучение (гелий-неоновый лазер) дает хороший 
лечебный эффект и при непосредственном транс-
кутанном воздействии на мочевой пузырь. Диаметр 
светового пятна при этом составляет 6-7 мс, плот-
ность мощности 1МВт/ см2, экспозиция 3, 4, 5, 7, 
10, 5, 4, 3 минуты, курс лечения 10 дней. При таком 
воздействии лазера на мочевой пузырь нормализу-
ется регионарный кровоток, устраняется гипоксия 
детрузора, которая играет значительную роль в 
формировании гиперрефлексии мочевого пузыря 
[6, 7].

В качестве фармакотерапии гиперрефлексии мо-
чевого пузыря назначали пикамилон (0,075-1,3 мг/
кг) 3 раза в день в течение одного месяца (с 3-лет-
него возраста), а также спазмекс по 5 мг 2 раза в 
день в течение 4 недель детям с 12 лет и старше. 
По нашим многолетним клиническим наблюдениям, 
спазмекс оказался наиболее эффективным препа-
ратом (по сравнению с дриптаном, детрузитолом и 
др.) при синдроме энуреза у детей с гиперрефлек-
сией мочевого пузыря.

Детям с гипорефлексией мочевого пузыря и 
функциональной недостаточностью его сфинктеров 
в качестве симптоматической терапии назначались: 
принудительный (брюшной) тип мочеиспускания, 
прозерин в инъекциях или порошках до 20-30 дней. 
При недостаточной эффективности вышеописан-
ной терапии (сохранности остаточной мочи более 
10-15% по данным контрольного УЗИ) в отдельных 
случаях этим детям проводили высокую трансрек-
тальную электростимуляцию мочевого пузыря. При 
этом активный электрод вводился на глубину 5-8 
см (в зависимости от возраста пациента), частота 
тока 120 Гц, длительность импульса 3 мс. Продол-
жительность одного сеанса электролечения 18-20 
минут в течение 1-12 дней. Все дети с энурезом 
были консультированы детским психологом. Всем 
пациентам с гипорефлексией детрузора и снижен-
ным порогом чувствительности мочевого пузыря во 
время сеансов терапии давалась «установка» на 
принудительный ритм мочеиспускания.

У пациентов со смешанной формой энуреза (тре-
тья клиническая группа пациентов) первый этап 
лечения проводили по протоколу лечения детей с 
вторичным энурезом. Лечение проводилось в усло-
виях дневного урологического стационара на базе 
поликлиники ДРКБ МЗ РТ, а второй этап лечения 
минирином —  амбулаторно по месту жительства, 
по протоколу лечения первичного энуреза у детей. 
Повторные курсы этапного лечения пациентам всех 
трех клинических групп назначались через каждые 
три месяца до полного излечения. 

Результаты и их обсуждение.
Результаты лечения у всех 110 детей с энурезом 

оценивались по следующим критериям. Полным из-
лечением от энуреза считали случаи, когда после 

завершения очередного курса этапного лечения 
энурез отмечался либо однократно (случайность), 
либо не отмечался вообще на протяжении после-
дующих (без лечения) 3 месяцев. При регистрации 
двух и более эпизодов энуреза в течение 3 меся-
цев без лечения назначался вновь очередной курс 
этапного лечения.

Таким образом, реализованный описанный алго-
ритм лечения ночного недержания мочи у детей, с 
учетом различных этиологических и патогенетиче-
ских механизмов заболевания, позволил добиться 
полного излечения энуреза у всех 110 пациентов. 
У 85 детей (77,3%) этот результат был достигнут 
после двух курсов терапии и у 25 детей (22,7%) — 
после трех курсов.

Выводы
Ночное недержание мочи у детей — заболева-

ние полиэтиологическое и требует комплексной 
параклинической диагностики при участии детских 
врачей различной специализации (уронефрологов, 
невропатологов, эндокринологов и детских психо-
логов прежде всего).

В настоящее время с учетом анализа этиологиче-
ских факторов заболевания, наряду с первичным и 
вторичным энурезом, необходимо выделять еще и 
смешанную форму энуреза, что должно отражаться 
и в существующей в настоящее время клинической 
классификации данного заболевания. 

Патогенетическое лечение энуреза у детей долж-
но проводиться дифференцированно, с учетом кли-
нической формы заболевания, поэтапно, через 
каждые 3 месяца, до полного выздоровления.

Детям со вторичной и смешанной формой энуре-
за лечение оптимально проводить в условиях днев-
ного стационара. Лечение первичной формы энуре-
за возможно в амбулаторных условиях при участии 
участкового педиатра, уронефролога или невропа-
толога поликлиники.
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Формирование единого подхода к реабилитации и абилитации недоношенных детей является одной из актуаль-

ных задач на всех этапах выхаживания. Впервые на основании клинико-инструментальных данных, отражающих 
нарушения структур, функций, активности и участия с позиций Международной классификации функционирования, 
ограничений жизнедеятельности и здоровья для детей и подростков при переводе их с первого или второго этапа 
реабилитации определялся реабилитационный потенциал. У большинства пациентов был установлен высокий и 
средний реабилитационный потенциал, пациентов с очень низким реабилитационным потенциалом не выявлено. 
Оценка реабилитационного потенциала позволила сформулировать принцип организации мультидисциплинарной 
команды специалистов, обозначить цели реабилитации и абилитации, определить ключевого специалиста в коман-
де, тем самым повысив эффективность проводимых реабилитационных мероприятий.
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Forging a common approach to rehabilitation and habilitation of premature children is one of the crucial tasks at all steps 

of nursing. For the first time, the rehabilitation potential has been determined on the grounds of clinical and instrumentation 
data reflecting the damaged structure, functions, activity and participation from the point of the International Classification 
of Functioning, disability and health for children and teenagers at the time of their transfer from the first or second stage of 
rehabilitation. It was found that most of the patients have high and medium rehabilitation potential; patients with very low 
rehabilitation potential have not been identified. Evaluation of rehabilitation potential has allowed determining the principle of 
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in the team, and thereby to increase the effectiveness of the rehabilitation activities being held.
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За последние десятилетия увеличилась выжива-
емость детей, рожденных с очень низкой (ОНМТ) 
и экстремально низкой массой тела (ЭНМТ), со-
ставляющих группу высокого риска по частоте за-
болеваемости и инвалидизации [1, 2]. Основными 
причинами первичного выхода на инвалидность 
становятся болезни нервной системы, органов ды-
хания и сенсорных систем [3].

Актуальность исследования связана с необходи-
мостью разработки единого подхода к реабилита-
ции, абилитации и наблюдению за развитием дан-
ной категории пациентов.

Применение Международной классификации 
функционирования, ограничений жизнедеятель-
ности и здоровья для детей и подростков (МКФ) и 
определение реабилитационного потенциала явля-
ется перспективным для планирования реабилита-
ции и абилитации на первом году жизни ребенка 
[4]. Реабилитационный потенциал (РП) — показа-
тель, оценивающий реальные возможности вос-
становления нарушенных функций и учитывающий 
возможности компенсации дефекта [5]. В сущности 
он является медицински обоснованной вероятно-
стью достижения конкретной цели за определен-
ный промежуток времени. Реабилитационный по-
тенциал может оцениваться как высокий, средний, 
низкий и очень низкий. Оценка РП позволит повы-
сить эффективность реабилитации и абилитации 
детей с ОНМТ и ЭНМТ за счет обоснованного вклю-
чения ряда специалистов в мультидисциплинарную 
команду, работающую с ребенком, выделения клю-
чевого специалиста в команде и разработки алго-
ритма маршрутизации пациентов.

Цель исследования — сформулировать прин-
цип организации мультидисциплинарной команды 
специалистов на основе определения реабилита-
ционного потенциала при переводе недоношенного 
ребенка с первого и/или второго этапа реабилита-
ции.

Материал и методы. В исследование включены 
49 пациентов, наблюдавшихся в Детской республи-
канской клинической больнице Министерства здра-
воохранения Республики Татарстан. Все дети после 
рождения получали лечение в отделениях реанима-
ции и/или патологии новорожденных, специализи-
рованных отделениях стационара. После перевода 
с первого или второго этапа реабилитации (средний 
возраст перевода 3,8±1,7 мес.) дети наблюдались 
в амбулаторном отделении реабилитации. При этом 
34 ребенка (69,4%) получили комплексную реаби-
литационную терапию (кинезиотерапия, массаж, 
физиотерапия, психолого-педагогическая коррек-
ция) по показаниям. Проводилось полное невроло-
гическое обследование, включающее клиническую 
оценку неврологического статуса, данные нейросо-
нографии (НСГ), оценку состояния глазного дна и 
при необходимости данные электроэнцефалогра-
фии и компьютерной томографии головного моз-
га. Оценивался ряд функций с помощью извест-
ных шкал или с использованием международных 
классификаций для наиболее часто встречающих-
ся у недоношенных детей нозологических форм. 
Полученные данные в дальнейшем становились 
основой определения количественных значений 
РП с позиций МКФ. Нейромышечные и связанные 
с движением функции (мышечная сила) оценива-
лись посредством использования шкалы Комитета 
медицинских исследований и шкалы Ашворт [6, 

7, 8]. Функция сохранения веса определялась при 
помощи центильных таблиц [9]. Оценка состояния 
сенсорных систем (зрительного и слухового ана-
лизатора) основывалась на применении Междуна-
родной классификации активной ретинопатии не-
доношенных и классификации степени тугоухости 
[10, 11]. Для оценки функции дыхательной системы 
была использована классификация бронхолегочной 
дисплазии (БЛД) [12]. Для количественной оценки 
структурных нарушений применялись классифика-
ции гипоксически-ишемических и гипоксически-ге-
моррагических поражений головного мозга [13, 14]. 
Учитывались также другие виды нарушений мозго-
вого кровообращения у детей, согласно классифи-
кации перинатальных инсультов [15]. Для оценки 
активности и участия использовались специальные 
шкалы МКФ, адаптированные для ребенка раннего 
возраста [16, 17, 18, 19, 20].

Статистический анализ полученных результатов 
проводился при помощи программного обеспечения 
Excel. Определялась нормальность распределения, 
рассчитывались средние величины, ошибки сред-
них. Данные в тексте представлены в виде М±SD 
(М — среднее арифметическое, SD — стандартное 
отклонение). За критический уровень значимости 
принималось р<0,05.

Результаты исследования. Все дети, находив-
шиеся под наблюдением, имели отягощенный пери-
натальный анамнез. У 37 (75,5%) пациентов име-
лась патология беременности и/или родов. Средний 
гестационный возраст составил 28,7±2,2 недели, 
вес при рождении 1267,6±453,9 г.

К первому году жизни 21 пациент (42,9%) имел 
инвалидность. Структура инвалидности включила 
заболевания нервной системы у 10 (47,6%) детей, 
патологию дыхательной системы у 4 (19,1%) паци-
ентов, у 4 (19,1%) больных патологию органа зре-
ния и у 3 (14,3%) патологию органа слуха. Таким 
образом, инвалидизация была связана с различны-
ми причинами, что определяло необходимость учи-
тывать их при планировании медицинской реаби-
литации.

Система определения РП включила ряд доме-
нов МКФ. На основе классификации церебральной 
ишемии (ЦИ), пери- и интравентрикулярных крово-
излияний (ПИВК) оценивались структурные нару-
шения нервной системы. У 31 (63,3%) пациента от-
мечались нарушения ишемического генеза, из них у  
14 (45,2%) — церебральная ишемия III степени.  
У 9 (18,4%) детей, по данным НСГ, верифициро-
валось гипоксически-геморрагическое поражение 
мозга, из них у 4 (44,5%) — ПИВК III-IV степени. 
Кроме того, у 1 пациента (2,0%) был диагности-
рован венозный ишемический инфаркт правого 
полушария головного мозга. Тяжелые нарушения 
по МКФ и низкий РП устанавливались в случае  
ЦИ III степени, ПИВК III-IV степени — у ребенка с 
полушарным инфарктом.

У 5 детей (10,2%) перенесенные гипоксически-
ишемические и гипоксически-геморрагические по-
ражения головного мозга привели в дальнейшем к 
формированию перивентрикулярной лейкомаляции 
(ПВЛ), у 1 ребенка (2,0%) — к формированию гру-
бых диффузных атрофических изменений вещества 
мозга, у 2 пациентов (4,1%) наблюдалась постге-
моррагическая внутренняя неокклюзионная гидро-
цефалия.

Для оценки нейромышечных и связанных с дви-
жением функций определяли мышечную силу и 



АктуАльные проблемы педиАтрии 

ПРАКТИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА 83‘7 (99) ноябрь 2016 г. 

мышечный тонус. Снижение мышечной силы до  
1-2 баллов соответствовало тяжелым нарушени-
ям по МКФ и низкому РП. Так, у 10 (20,4%) детей 
клинически определялись выраженные наруше-
ния двигательной функции, развивающиеся за 
счет формирования центральных парезов. У 6 па-
циентов (12,3%) был диагностирован тетрапарез,  
у 1 пациента (2,0%) — тетраплегия, у 3 (6,1%) — 
гемисиндром.

В неонатальном периоде у 39 (79,6%) пациентов 
наблюдались дыхательные нарушения, связанные с 
незрелостью легочной ткани, при этом 34 (69,4%) 
ребенка в связи с развитием выраженных дыхатель-
ных нарушений находились на искусственной вен-
тиляции легких. Длительность пребывания на ИВЛ 
в среднем составила 14,9±19,3 суток. У 13 (26,5%) 
пациентов была диагностирована пневмония. В ре-
зультате интенсивной терапии дыхательных нару-
шений у 22 (56,1%) детей в дальнейшем был уста-
новлен диагноз «бронхолегочная дисплазия» (БЛД). 
Оценка нарушений функций дыхания проводилась  
с учетом классификации БЛД, которая хорошо отра-
жает частоту и ритм дыхания, симптомы дыхатель-
ной недостаточности. Легкая степень тяжести БЛД 
отмечалась у 4 (18,2%) пациентов, среднетяжелая —  
у 13 (59,1%) детей. Тяжелые нарушения по МКФ и 
низкий РП отмечался у 6 (12,3%) детей с тяжелой 
формой БЛД. При этом 6 (27,3%) пациентов имели 

признаки хронической дыхательной недостаточности 
и бронхиальной обструкции (БОС) и весь первый год 
жизни получали ингаляционные кортикостероиды.  
У 7 (31,8%) детей наблюдались обострения заболева-
ния в течение года, в 5 (22,7%) случаях неоднократно.

Важно помнить, что тяжелое течение БЛД, хрони-
ческая гипоксия являются одной из причин задерж-
ки физического, нервно-психического, в том числе и 
двигательного развития ребенка.

Физическое развитие, а именно функция сохра-
нения веса, оценивалось по центильным таблицам.  
У 28 (57,2%) пациентов отмечался выраженный де-
фицит веса (>2SD), что соответствовало тяжелым 
нарушениям по МКФ и низкому РП.

Недоношенность является значимым фактором 
риска патологии зрительного и слухового анализа-
торов. Функция зрения оценивалась в соответствии с 
классификацией ретинопатии недоношенных, функ-
ция слуха — с помощью классификации тугоухости. 
Так, у 22 пациентов (44,9%) была диагностирована 
ретинопатия недоношенных, из них у 14 (63,4%) 
детей проводилась коагуляция сетчатой оболочки 
глаза. У 3 пациентов (6,1%) была определена сенсо-
невральная тугоухость. При этом у 1 (2%) пациента 
наблюдалась IV стадия ретинопатии и у 1 (2%) па-
циента была диагностирована IV степень тугоухости, 
что соответствовало тяжелым нарушениям по МКФ и 
низкому РП.

Таблица 1.   
Комплексная оценка реабилитационного потенциала с позиций МКФ у недоношенных детей

Исследуемые параметры

Степень 
наруше-

ний  
по МКФ

Реабили-
тацион-
ный по-
тенциал

Структуры 
организма

Функции, активность и участие

Сенсорные 
функции и боль

Нейромышеч-
ные, 

скелетные 
и связанные  
с движением 

функции

Функции 
пищевари-
тельной, 

эндокринной 
систем 

и метаболизма

Функ-
ции 

дыха-
ния Мобиль-

ность 
(%)

Зрение 
(степени 
ретино-
патии)

Слух 
(степе-
ни туго-
ухости)

Мышечная 
сила (балл)

Сохранение 
веса (данные 
центильных  

таблиц)

БЛД 
(степе-

ни)

Норма - - 0 5 средний - 0-4% 0-4%

Высокий
ЦИ 1-я 

степень, 
ПИВК,  

1-я степень

1-2-я 
степень

1-я 
степень 4 ±1SD легкая 5-24% 5-24%

Средний
ЦИ 2-я 

степень, 
ПИВК,  

2-я степень

3-я 
степень

2-я 
степень 3 ±2SD

средне-
тяже-
лая

25-49% 25-49%

Низкий

ЦИ 
3-я сте-
пень, 
ПИВК, 

3-я сте-
пень; ин-
фаркт тка-
ни мозга

3-я сте-
пень и 

неодно-
кратная 
коагуля-
ция сет-
чатки,  
4 ст.

3-4-я 
степень 1-2 >2SD тяже-

лая 50-95% 50-95%

Практи-
чески от-
сутствую-

щий

ПИВК, 
4 степень 5 степень глухота 0 -

кисло-
родо-

зависи-
мость

96-100% 96-100%
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Мобильность ребенка является одним из показа-
телей активности и участия по МКФ. У 8 (16,3%) 
пациентов определены низкие способности к пере-
движению, что соответствовало тяжелым наруше-
ниям по МКФ и низкому РП. Таким образом, у де-
тей, родившихся недоношенными, была проведена 
оценка РП по семи показателям (табл. 1).

У 16 (32,7%) пациентов был определен высокий 
РП, у 32 (65,3%) — средний РП, у 1 (2%) — низ-
кий РП. Пациентов с очень низким РП не выявлено.  
У всех детей, имевших к году инвалидность, тяже-
лые нарушения по МКФ (50-95%) отмечались по 2 
и более категориям в доменах, составляющих РП, а 
у детей, не имевших инвалидности к первому году 
жизни, тяжелые нарушения или не выявлялись, 
или оценивались как тяжелые только в 1-2 кате-
гориях. У этих групп были выявлены статистически 
значимые различия по параметрам мышечной силы 
(р<0,001), функций дыхания (р<0,05) и уровню 
двигательной активности (р<0,001) в структуре РП.

Формирование мультидисциплинарной команды 
осуществлялось с позиций оценки РП. Категория, 
имеющая наиболее низкий РП, определяла клю-
чевого специалиста на текущий момент времени. 
Так, у детей с активной ретинопатией недоношен-
ных врач-офтальмолог устанавливал сроки начала 
активной физической реабилитации, при наличии 
тяжелых структурных поражений нервной системы 
и выраженного двигательного дефицита ключе-
вым специалистом являлся врач-невропатолог, при 
наличии тяжелых соматических нарушений и за-
держки физического развития — педиатр. Соглас-
но вышеизложенному, разрабатывалась программа 
реабилитации и абилитации пациента, в которой 
предусматривались индивидуальные сроки повтор-
ных консультаций специалистов, диагностических 
процедур, объем медикаментозной терапии, физи-
ческой реабилитации, психологической и педагоги-
ческой коррекции.

В качестве клинического примера приведем слу-
чай ребенка Ш., рожденного с весом 900 грамм, на 
26-й неделе гестации. На первом этапе реабили-
тации ребенок получил лечение в отделении реа-
нимации новорожденных, а затем — в отделении 
патологии новорожденных, откуда был направлен 
на третий этап реабилитации в возрасте 3 меся-
цев. При первичном осмотре диагностирован фор-
мирующийся тетрапарез, по данным НСГ выявлена 
постгеморрагическая гидроцефалия после перене-
сенного внутрижелудочкого кровоизлияния III сте-

пени. Ребенок был прооперирован по поводу рети-
нопатии (III стадия) и имел легкий дефицит веса 
(1SD). Наиболее низкий РП отмечался в категориях 
мышечной силы, нарушения структур нервной си-
стемы и степени ограничений способностей в пере-
движении, что определило выбор ключевого спе-
циалиста. Ключевой специалист, врач-невролог, 
совместно с офтальмологом и педиатром, разрабо-
тали программу реабилитации. Количество и часто-
та консультаций специалистов на первом году жиз-
ни представлены в табл. 2.

В течение первого года жизни у ребенка трех-
кратно диагностировали обострения БЛД с бронхо-
обструктивным синдромом. До 6 месяцев ребенок 
получал медикаментозную терапию, лечебную гим-
настику (с ограничениями двигательных нагрузок), 
легкую сенсорную стимуляцию (массаж ладоней 
и стоп); проводилась коррекция питания. Целями 
реабилитации в этот период явились: компенсация 
прогрессирующей внутренней гидроцефалии, ды-
хательных нарушений, сенсорная стимуляция (так-
тильная, зрительная, слуховая), коррекция росто-
весовых показателей. С 6 месяцев ребенок получал 
лечебный массаж, кинезиотерапию по Войту, заня-
тия на фитболе (на дому), занятия с дефектологом. 
В этот период основные цели реабилитации вклю-
чили в себя стимуляцию речевого развития, фор-
мирование двигательных навыков и профилактику 
обострений БЛД. Комплексная медицинская реа-
билитация в условиях дневного стационара, вклю-
чившая интенсивную кинезиотерапию, лечебный 
массаж, физиотерапию и педагогическую коррек-
цию, начата только в возрасте 12 месяцев, в связи 
с прогрессированием внутренней постгеморрагиче-
ской гидроцефалии в первые месяцы жизни, тече-
нием ретинопатии недоношенных, а затем — обо-
стрениями БЛД. В возрасте 1 года ребенок получил 
инвалидность по неврологическому заболеванию 
(G80.0). Динамика основных категорий жизнедея-
тельности на втором году жизни отражает эффек-
тивность реабилитации и абилитации (табл. 3).

Как следует из данных табл. 3, у ребенка Ш. по-
сле курсов реабилитации отмечается улучшение 
способностей к передвижению, увеличивается его 
степень вовлеченности в жизненные ситуации при 
высокой способности к обучению.

Обсуждение результатов. Необходимость учи-
тывать в определении РП функции многих систем 
органов связана с общностью патогенеза патологи-

Таблица 2.
Частота консультаций специалистов

Специалисты
Месяцы жизни

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12

Невролог

Стационар 

+ + + + + + +

Педиатр + + + + + + + +

Окулист + + + + + +

Пульмонолог + + +

Педагог-
дефектолог + + +

Врач по лечебной 
физкультуре + + +

Нейрохирург + +
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ческих процессов в организме недоношенного ре-
бенка. Так, незрелость легочной ткани может стать 
причиной длительного пребывания на ИВЛ, что об-
уславливает развитие бронхолегочной дисплазии 
и ретинопатии недоношенных. Хроническая гипок-
сия, усугубляющаяся при наличии дыхательной не-
достаточности, на фоне незавершенной васкуляри-
зации перивентрикулярных зон и несовершенной 
ауторегуляции мозгового кровотока, способствует 
развитию гипоксических энцефалопатий и обуслав-
ливает замедление темпов физического развития 
[9, 10]. В свою очередь, морфологическая транс-
формация очага поражения головного мозга (на-
пример, кистообразование или атрофические из-
менения) и его объем определяют выраженность 
неврологического дефицита и опосредованно вли-
яют на уровень активности ребенка и его участия в 
деятельности [12]. Комплексная оценка РП необхо-
дима в силу взаимосвязанности патологий, диагно-
стируемых у недоношенного ребенка, а успешность 
реабилитации и абилитации определяется как сте-
пенью восстановления или развития функций, не-
обходимых для участия в повседневной деятельно-
сти, так и уровнем соматического благополучия.

Таким образом, оценка реабилитационного по-
тенциала на основе МКФ у недоношенного ребенка 
при переводе его на 3-й этап реабилитации может 
помочь в определении состава мультидисциплинар-
ной команды и формировании ближайших кратко-
срочных целей реабилитации.
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Таблица 3.
Динамика основных категорий жизнедеятельности до и после курса реабилитационной терапии 
на основе МКФ

Категории 
жизнедеятельности

До курса 
реабилитационной терапии

После курса 
реабилитационной терапии

Степень 
нарушений 
по МКФ (%)

Определитель 
в категории

Степень 
нарушений 
по МКФ (%)

Определитель 
в категории

Мобильность 57,9 3 15,8 1

Самообслуживание 34 2 16,6 1

Ориентация 16,6 1 12,1 1

Общение 11,1 1 9,2 1

Обучение 13,7 1 3,9 0
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Varicose disease is a serious medical and social problem. There are some difficulties with radical surgical treatment. Some-
times disease develops during childhood. The results of nonsurgical treatment of varicose disease are demonstrated in the 
article. Comparative investigation between children’s and adult groups with equal stages of varicose disease was carried out. 
Conclusion: nonsurgical treatment in children’s group demonstrated improvement and stabilization in 43,8% cases: in adult 
group there were no cases of improvement and just 7% cases of stabilization.

Key words: children, varicose, varix dilatation, treatment, nonsurgical.

Варикозная болезнь и хронические заболевания 
вен представляют серьезную медицинскую, со-
циальную и экономическую проблему. Сохраняет-
ся отчетливый тренд роста заболеваемости, чаще 
болеют лица трудоспособного возраста, в этой же 
группе нередко встречаются осложнения [1]. От-
дельные виды осложнений сопровождаются инва-
лидизацией и стойкой потерей трудоспособности. 
Доказано, что зачастую болезнь начинает разви-
ваться уже в детском возрасте [2]. Об этом же сви-
детельствуют данные генетических исследований, 
предпoсылки рaзвития хронической венозной недо-
статочности (ХВН) носят aутoсoмный дoминaнтный 
хaрaктер при непoлной пенетрантности [3]. 
Участвует мaркер D16S520 хрoмoсoмы 16q24, 
вoзмoжнo, вo взaимoсвязи с FOXC2. Участие FOXC2 
пoзвoляет предпoлoжить нaличие функциoнaльнoгo 
вaриaнтa болезни, когда при рождении для разви-
тия варикозной болезни имеются лишь предпосыл-
ки [4]. Традиционно заболевание требует хирурги-
ческой коррекции, но основной проблемой лечения 
остается высокая частота рецидивов. Более 20% 
всех вмешательств при варикозе вен проводят в 
oтнoшении рецидивов заболевания [5].

Вопрос лечения варикозной болезни у детей 
изучен мало, основной лечебной рекомендацией 
остается оперативное лечение [6, 7]. С учетом воз-
можности влиять на заболевание на ранних этапах, 
предотвращая переход от предпосылки болезни к 
ее манифестации, актуальны исследования, каса-
ющиеся возможности нехирургического лечения 
варикозной болезни в детском и подростковом воз-
расте.

Цель работы. Изучение результативности при-
менения нехирургического лечения варикозной бо-
лезни у детей и подростков.

Материал и методы. Проведен сравнительный 
анализ влияния на течение болезни нехирургиче-
ского лечения в двух группах пациентов. Основ-
ной группой стали 242 подростка, проходивших 
лечение в 2005-2015 годах в Детской республи-
канской клинической больнице МЗ РТ. Для сравне-
ния были взяты результаты лечения и наблюдения  
100 взрослых пациентов, обращавшихся в 2005-
2015 годах к врачу-флебологу в коммерческих 
клиниках Казани.

 В основной группе было 164 (67,8%) девоч-
ки, 78 (32,2%) мальчиков. В группе сравнения  
72 (72%) женщины и 28 (28%) мужчин. Дизайн ис-
следования предполагал соответствие обоих групп 
по выраженности расширения вен. 

Критерии включения: дети, мужчины и женщины 
с неосложненными формами хронических заболе-
ваний вен, ранее не получавшие лечения. 

В таблице 1 представлено распределение всех 
пациентов по возрастам. Основная группа под-
разделена на детей (до 12 лет) и подростков (12- 
18 лет). Группа сравнения разделена лишь услов-
но, на подгруппу лиц до 35 лет и подгруппу паци-
ентов старше 35 лет.

В рaмкaх oбследoвaния, нaряду с oбщепринятыми 
клиникo-лaбoрaтoрными исследoвaниями, приме-
нялись сoвременные высoкoинфoрмaтивные метoды 
oбследoвaния — ультрaзвукoвые исследoвaния нa 
aппaрaтaх пoртaтивных и экспертного класса.

Тaблицa 1.
Вoзрaстнoй сoстaв oбследoвaнных (n=342)

Группы Вoзрaст, лет Кoличествo, чел. Доля, %

Основная группа, n=242
Менее 12 лет 76 31,4

12-18 лет 166 68,6

Группа сравнения, n=100
18-35 лет 45 45,0

35 и бoлее лет 55 55,0

Тaблица 2. 
Жалобы бoльных при первичнoм oбрaщении (n=342)*

Жaлoбы
Группа основная,

кoл-вo чел/%
(n=242)

Группа сравнения, 
кол-во чел/%

(n=100)

Бoль в нoгaх 51/21% 24/24%

Oтечнoсть нижних кoнечнoстей 46/19% 22/22%

Расширенные вены нa нoгaх 242/100% 100/100%

Сyдoрoги в нoгaх 32/13,2% 8/8%

Oнемение 87/36% 26/26%
* в ряде слyчaев oтмечaли две и бoлее рaзличных жaлoбы
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Для оценки признаков венозной недостаточ-
ности и варикозного расширения вен нижних ко-
нечностей использовали международную клас-
сификацию CEAP (Clinical Etiological Anatomical 
Pathophysiological) 1994 гoдa. 

Дизайн исследования предполагал включение 
неосложненных форм варикозной болезни. Основ-
ной жалобой было наличие расширенных вен на 
ногах (табл. 2).

В таблице 3 представлено распределение па-
циентов по тяжести хрoническoй венoзнoй 
недoстaтoчнoсти согласно CEAP-клaссификaции.

В рамках программы нехирургического лечения 
применяли: флеботонический препарат (диосмин) 
курсами по 2 месяца дважды в год, локальное (ма-
зевое) лечение, компрессионную терапию. Лечение 
проводилось амбулаторно. Пациенты обращались 
на повторные визиты для контроля результатив-
ности лечения. Проводилась фотодокументация. 
Во всех случаях давали рекомендации ограничения 
статических нагрузок и нормализации режима дви-
гательной активности.

Результаты лечения оценивали по следующим 
данным: «А» — улучшение, «Б» — отсутствие про-
грессирования в течение всего срока наблюдения в 
рамках исследования, «В» — прогрессирование бо-
лезни или выполнение хирургического вмешатель-
ства. Распределение результатов лечения пред-
ставлено в табл. 4.

Как следует из данных табл. 4, в большинстве 
случаев (56,2% основная группа и 93% группа 
сравнения) на сроках наблюдения было выявлено 
прогрессирование хронических заболеваний вен 
(p<0,05). В частности, нехирургическое лечение 
позволило улучшить состояние у 13,6% пациентов 
основной группы при полном отсутствии случаев 
улучшения во взрослой группе. Кроме того, стаби-
лизация процесса достигнута у 30,2% пациентов 
основной группы, в то время как лишь у 7% груп-
пы сравнения не было отмечено прогрессирования.  
В сумме результаты «А» и «В» достигнуты у 43,8%. 
В группе взрослых пациентов отмечена низкая ре-
зультативность такого вида лечения.

Исследование и его дизайн были построены на 
предположении, что варикозная болезнь не во всех 
случаях имеет субстрат в виде патологически из-
мененных вен, а в ряде случаев представляет собой 
функциональное состояние, потенциально способ-
ное развиться в болезнь. Специально подобранные 
группы с идентичным набором пациентов с экви-
валентными степенями расширения вен и тяжести 
хронической венозной недостаточности позволили 
провести исследование влияния консервативного 
лечения на развитие болезни. В результате прове-
денной работы был выявлен важный факт: коррек-
ция режима двигательной активности и назначение 
комплекса из нехирургических компонентов лече-
ния способны положительно повлиять на течение 
варикозной болезни в детском и подростковом воз-
расте. Следует отметить, что для основной группы 
назначали комплекс мероприятий и рекомендации 
по лечению, принятые для взрослого контингента. 
Возможно, дальнейшие изыскания должны быть на-
правлены на адаптацию компонентов нехирургиче-
ского лечебного подхода к детскому возрасту, что 
может повысить число случаев улучшения и стаби-
лизации болезни.
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Тaблица 3.
Рaспределение пациентов пo тяжести хрoническoй венoзнoй недoстaтoчнoсти (клaссификaция 
CEAP, 1994) (n=342)

Степень
Группа основная,

кoл-вo чел/%
(n=242)

Группа сравнения, 
кол-во чел/%

(n=100)

С1EpAs 182/75,2% 69/69%

C2EpAs 60/24,8% 31/31%

Всегo 242 100

Тaблица 4.
Резyльтaты лечения пaциентoв с применением кoнсервaтивной прoгрaммы лечения в рaзных 
вoзрaстных грyппaх (n=342)

Вoзрaстнaя грyппa n

Результат

«А» «Б» «В»

чел. Дoля, % чел. Дoля, % чел. Дoля, %

Основная группа (дети, пoдрoстки) 242 33  13,6 73  30,2 136 56,2

Группа сравнения (18 лет и стaрше) 100 0 0 7 7 93 93
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Двустворчатое строение аортального клапана является наиболее частой причиной развития его стеноза. В 

настоящее время нет единого мнения о том, какие виды оперативных вмешательств предпочтительнее при лечении 
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Из всех врожденных аномалий поражение дву-
створчатого аортального клапана — наиболее ча-
стый порок сердца, встречающийся у 1-2% насе-
ления. При этом врожденный стеноз аортального 
клапана составляет приблизительно 3-5% всех па-
циентов с ВПС [1].

Изолированный стеноз аортального клапана мо-
жет иметь широкий спектр клинических проявле-
ний. У детей какие-либо симптомы в раннем воз-
расте не проявляются. В дальнейшем, поскольку 
листки клапана утолщаются и фиброзно изменя-
ются, появляются клинические симптомы, требу-
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ющие хирургического лечения. Новорожденные 
и дети первых месяцев жизни с так называемым 
критическим аортальным стенозом часто имеют 
грубые проявления в виде сниженного сердечно-
го выброса, почечной недостаточности и тяжелых 
метаболических расстройств. Кроме того, около  
20-30% из них имеют дуктус-зависимую систем-
ную циркуляцию [2].

В настоящее время ведется дискуссия о том, какой 
метод коррекции аортального стеноза предпочтите-
лен в период новорожденности и у пациентов стар-
шей возрастной группы. В арсенале кардиохирургов 
имеется несколько оперативных вмешательств: бал-
лонная вальвулопластика, протезирование клапана 
механическими и биологическими протезами, опера-
ция Росса и реконструктивно-пластические операции 
на аортальном клапане. 

Несколько слов о строении стенозированного 
двустворчатого аортального клапана. Морфоло-
гия двустворчатого аортального клапана при его 
стенозе характеризуется следующими признака-
ми (рис. 1):

— уплотненные и миксоматозно измененные 
створки;

— две створки сращены по комиссуре, образуя 
шов — нарост на створке, состоящий из эластиче-
ских волокон, ограничивающий подвижность; 

— передне-заднее расположение створок при 
расположении устьев обеих коронарных артерий со 
стороны одной створки, лево-правое — при распо-
ложении со стороны разных створок;

— недоразвитые комиссуры; 
— дополнительные наложения (узлы) в теле или 

по краю створок, ограничивающие их подвижность. 
Реконструктивно-пластические операции на аор-

тальном клапане более предпочтительны, так как 
они позволяют сохранить его собственные структу-
ры и создать удовлетворительный выход из левого 
желудочка. В связи с этим представляем наш опыт 
по выполнению реконструкций двустворчатого аор-
тального клапана при его стенозе.

Рисунок 1. 
Двустворчатый аортальный клапан со стено-
зом

 Правая 
створка 

Левая 
створка 

Шов в 
правой 
створке 

Материал и методы. С марта 2015 по апрель 
2016 года было выполнено 14 пластических опера-
ций при стенозе двустворчатого аортального кла-
пана. Соотношение мальчики/девочки было 13/1. 
Возраст детей — от 3 дней до 16 лет (медиана 38 
дней). Из них 4 пациента (28,5%) были новорож-
денными, а 4 пациента (28,5%) — в возрасте от  
1 до 2 месяцев. Оставшиеся 6 больных имели воз-
раст от 4 до 16 лет. Масса тела варьировалась  
от 3 до 70 кг (медиана веса 4 кг). При этом 8 паци-
ентов имели вес менее 5 кг.

При поступлении в стационар дуктус-зависимую 
системную циркуляцию имели 3 пациента (21,4%). 
Все они получали инфузию простагландинов в дозе 
от 10 до 30 нг/кг/мин. В искусственной вентиля-
ции легких перед операцией нуждались двое детей 
(14,2%). 

Характеристика пациентов представлена в 
табл. 1 и 2.

Двум новорожденным (25%), которые поступили 
в стационар в критическом состоянии и нуждались 
в ИВЛ и титровании постагландинов, первым эта-
пом была выполнена процедура транслюминаль-
ной балонной вальвулопластики аорты в щадящем 
режиме. Это позволило улучшить сократительную 
способность миокарда левого желудочка, стаби-
лизировать состояние и отказаться от титрования 
простагландинов. Через две недели этим больным 
была выполнена открытая вальвулопластика аор-
тального клапана в условиях искусственного кро-
вообращения, умеренной гипотермии (30 градусов 
в прямой кишке), фармако-холодовой или кровяной 
кардиоплегии. Остальным детям, поступившим в 
стационар в возрасте до 2 месяцев (6 больных —  
75%), открытая вальвулопластика аортального 
клапана была выполнена первым этапом. 

Оперативное вмешательство на клапане заклю-
чалось в рассечении сращений створок клапана в 
проекции комиссур, удалении миксаматозных узлов 
со створок клапана и проведении процедуры «шей-
винга» створок. «Шейвинг» створок заключался в 
создании тонких створок клапана путем плоскост-
ных резекций, что позволяло получить мобильные 
структуры, которые могут обеспечить удовлетвори-
тельную работу клапана. 

В группе старших больных (6 детей старше  
4 лет) хирургические вмешательства распредели-
лись следующим образом. Необходимо отметить, 
что пятерым из них до выполнения реконструкции 
аортального клапана были проведены 12 процедур 
транслюминальной баллонной вальвулопластики 
аорты с минимальным эффектом или без него. Итак, 
трем больным (50%) была выполнена реконструк-
ция аортального клапана по методике, описанной 
выше. В одном случае (16,6%) эту процедуру при-
шлось дополнить «аугментацией» створок в про-
екции передней комиссура. У больного после рас-
сечения сращений и создания тонких створок был 
выявлен дефицит кооптации в области передней 
комиссуры, что могло вызвать развитие недоста-
точности клапана в послеоперационном периоде. 
Для предотвращения этого обе створки аортально-
го клапана были наращены. Это выполнено за счет 
подшивания заплат треугольной формы из нативно-
го аутоперикарда (нить prolen 5/0) и создании но-
вой передней комиссуры аортального клапана. 

Двум детям создать из имеющегося двустворчато-
го клапана структуру, способную удовлетворитель-
но выполнить функцию клапана, не представлялось 
возможным (рис. 2). В связи с этим после рассече-
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Таблица 1. 
Характеристика пациентов до операции

Критерий Значение/ кол-во Диапазон /%

Медиана пикового градиента на уровне аортального 
клапана 

120 мм рт. ст. 31 — 173 мм рт. 
ст.

Медиана среднего градиента давления на аортальном 
клапане 

61 мм рт. ст. 15 — 95 мм рт. ст.

Фиброэластоз миокарда ЛЖ с ФВ ≤ 30% 3 пациента 21,4%

Дилатация левого желудочка — медиана
 Z-score +3 

5 пациентов 35,7%

Толщина МЖП Z-score +4,25 10 пациентов 71,4%

Среднее давление в ЛА 42,9±10,9 мм рт. ст.

ТЛБВП в разные сроки до операции у пациентов старшей 
возрастной группы (старше 4 лет) 

12 процедур / 5 паци-
ентов

Сопутствующие операции: коррекция гипоплазии дуги 
аорты 

1 новорожденный

Таблица 2.
Характеристика пациентов до операции (продолжение)

Критерий Значение/ кол-во Диапазон /%

Z-score ФК аортального клапана + 0,69±1,56

Z-score восходящей аорты + 3,16±0,58 10 пациентов 
(71,4%)

Лево-правое положение створок 8 пациентов 57,1%

Передне-заднее положение створок 6 пациентов 42,9%

Миксоматоз на створках клапана  
(в том числе сращение комиссур) 14 пациентов отмечался в 100% 

случаев

Шов в правой створке 8 пациентов 57,1%

Шов в передней створке 5 пациентов 35,7%

Аортальный клапан без шва 1 пациент 7,2%

Рисунок 2.
Двустворчатый аортальный клапан со стено-
зом до выполнения процедуры трикуспидали-
зации клапана

Рисунок 3. 
Двустворчатый аортальный клапан со сте-
нозом до выполнения процедуры трикуспи-
дализации клапана (тот же пациент, что и  
на рис. 2)
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ния сращений и «шейвинга» створок была выпол-
нена трикуспидализация аортального клапана. Для 
этого была удалена правая коронарная створка, 
не способная выполнять запирательную функцию. 
Сформирована комиссура для некоронарной створ-
ки путем ее подшивания к стенке аорты в проекции 
между правым и некоронарным синусом. После это-
го выполнено создание правой коронарной створки 
из заплаты нативного аутоперикарда. Заплата по-
лулунной формы была подшита в проекции право-
го синуса с формированием комиссур между левой 
и правой коронарными створками, а также между 
правой и некоронарной створками (рис. 3). Таким 
образом, была получена структура, способная вы-
полнять запирательную функцию. 

Результаты. Летальность в послеоперацион-
ном периоде и периоде наблюдения отсутствовала. 
Среднее время пребывания в отделении реанима-
ции составило: у детей до 2 месяцев — 94±12,6 
часов, в то время как у детей старшей группы — 
18±2,1 часов. Более длительное нахождение ново-
рожденных в палате кардиореанимации объясняет-
ся их исходно тяжелым состоянием.

Период наблюдения колебался от 1 до 13 меся-
цев, составив в среднем 7,15±2,73 месяцев. Если 
до операции средний градиент на аортальном кла-
пане составлял 61±3,6 мм рт. ст., то на момент вы-
писки из стационара он был 14,5±2,8 мм рт. ст. За 
время наблюдения не отмечено достоверных из-
менений величины среднего градиента на клапане 
аорты. Его значение составило 16±1,3 мм рт. ст. 

Недостаточность аортального клапана отмечена 
у 11 (78,9%) пациентов после коррекции аорталь-
ного стеноза. Из них у 8 (72,7%) больных недоста-
точность аортального клапана была минимальной, 
а у 3 (27,3%) — 1-й степени. Необходимо отметить, 
что за весь период наблюдения ни у одного паци-
ента не отмечено прогрессирования степени аор-
тальной недостаточности. 

У одного пациента сохранялась дилатация лево-
го желудочка со сниженной сократительной спо-
собностью миокарда левого желудочка, в преде-
лах 45-50%. Он был отнесен ко второму классу 
по NYHA. 13 пациентов (92,8%) соответствовали  
1 классу по Нью-Йоркской классификации. Фрак-
ция левого желудочка у них была удовлетвори-
тельной — 58-69%, жалоб они не предъявляли. 

Обсуждение. Удовлетворительные результаты 
лечения критического аортального стеноза у но-
ворожденных и детей первых месяцев жизни были 
представлены как при выполнении баллонной 

вальвулопластики, так и открытого вмешательства 
на клапане [2, 3, 4]. Необходимо отметить, что обе 
процедуры паллиативные: рано или поздно пациент 
будет вновь нуждаться в хирургическом пособии. 
Однако при выполнении открытого вмешательства 
может оставаться резидуальный стеноз аортально-
го клапана. В то время как после баллонной валь-
вулопластики в отдаленные сроки чаще развивает-
ся недостаточность аортального клапана, которая 
прогрессирует до тяжелой степени. Частота разви-
тия недостаточности составляет до 40% в первые 10 
лет. При выполнении баллонной вальвулопластики 
в период новорожденности к 14 годам 100% паци-
ентов нуждаются в повторном вмешательстве [5]. 
Это связано с тем, что при выполнении баллонной 
вальвулопластики створки рвутся в самом тонком 
месте: вдоль недоразвитых комиссур. В отличие 
от этого при выполнении открытой пластики есть 
возможность под контролем зрения максимально 
устранить препятствия, вызывающие обструкцию, 
не приводя к значимой недостаточности клапана. 
После открытой пластики имеется риск развития 
рестеноза в будущем. Однако он легче переносит-
ся пациентом по сравнению с недостаточностью 
клапана аорты [6]. Результаты, полученные нами, 
свидетельствуют о создании адекватного выхода из 
левого желудочка. В течение периода наблюдения 
не отмечено прогрессирования стеноза или степени 
недостаточности на уровне аортального клапана. 

Таким образом, реконструктивно-пластические 
операции на аортальном клапане при его стенозе 
имеют удовлетворительные ближайшие и средне-
отдаленные результаты и могут быть рассмотрены 
в качестве операции выбора. 
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В настоящее время ревматическая природа малой 
хореи не вызывает сомнений, болезнь рассматри-
вается как наиболее частая и лучше всего изучен-
ная форма ревматического энцефалита. Развитию 
малой хореи часто предшествуют ангины, ревмати-
ческая атака с поражением сердца, реже суставов, 
но малая хорея может быть и первым клиническим 
проявлением ревматизма. Развитие малой хореи 
должно рассматриваться как активно текущий рев-
матический процесс, даже если отсутствуют другие 

клинико-лабораторные проявления (температура, 
СОЭ, изменения со стороны сердца).

Малой хореей чаще всего болеют дети в возрасте 
5-15 лет, девочки примерно в 2 раза чаще маль-
чиков. В теплое, сухое время года проявления ма-
лой хореи наблюдаются значительно реже, чем в 
холодные, дождливые месяцы.

Гистологически в мозге обычно обнаружива-
ют дезорганизацию соединительной ткани стенок 
мелких сосудов и капилляров в виде мукоидного 



АктуАльные проблемы педиАтрии 

ПРАКТИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА94 ‘7 (99) ноябрь 2016 г.

набухания, фибриноидного превращения, скле-
роза и гиалиноза, развивающихся на фоне повы-
шенной тканевой и сосудистой проницаемости.  
В мелких сосудах и капиллярах происходит про-
лиферация эндотелия, наблюдаются эндоваску-
литы, микротромбозы. Около измененных сосудов 
развивается очаговое разрежение нервных клеток 
с размножением глии. Часто наблюдаются продук-
тивные энцефалиты с образованием в ткани мозга 
воспалительных узелков — неспецифических гли-
огранулем, состоящих из лимфоидных клеток, гис- 
тиоцитов, единичных нейрофитов и элементов 
глии. Сосудистые и воспалительные изменения при 
хорее локализуются в подкорковых узлах (полоса-
том и хвостатом телах, зрительном бугре), в гипо-
таламической области, ножках мозжечка, среднем 
и продолговатом мозге, но редко распространяются 
на кору и другие отделы головного мозга [1, 2]. 

Патогенез малой хореи рассматривается как хро-
ническое аутоаллергическое поражение соедини-
тельной ткани, главным образом ее межуточного 
вещества со вторичными изменениями в паренхи-
матозных органах. В нервной системе при малой 
хорее также поражаются ее соединительнотканные 
компоненты — сосуды, мозговые оболочки, строма 
plexus chorioideus. Нервные клетки и волокна стра-
дают вторично. Характерно снижение тонуса сосу-
дов, что влияет также на проявления малой хореи.

Малая хорея — первое клиническое проявление 
ревматизма у многих детей. Изменения сердца, 
большей частью нетяжелые, могут выявиться позд-
нее, иногда через несколько лет. У значительной 
части больных малой хореей эти изменения выра-
жаются только небольшим расширением его гра-
ниц, функциональными шумами у основания, не-
регулярностью сокращений, причем все они имеют 
обратимый характер. В показателях крови иногда 
отмечается умеренный лейкоцитоз, лимфоцитоз, 
эозинофилия, СОЭ в пределах нормы, иногда уме-
ренно увеличена. Многообразные поражения ЦНС 
при малой хорее можно сгруппировать в следую-
щую типичную триаду симптомов: изменения пси-
хики, хореические гиперкинезы и снижение мы-
шечного тонуса [3, 4].

Изменения психики относятся к ранним сим-
птомам. Неврозоподобный синдром (повышенная 
раздражительность, обидчивость, слезливость, не-
мотивированная смена настроения, «капризы», 
рассеянность, забывчивость, сон с медленным за-
сыпанием и легким пробуждением) присущ мно-
гим заболеваниям, особенно у детей. Постепенно 
к этим явлениям присоединяются двигательные 
нарушения — неловкость и нечеткость движений, 
двигательное беспокойство, гримасничание, гипер-
кинезы, меняется почерк. Насильственные движе-
ния выражены в мышцах лица, шеи, туловища, в 
проксимальных и дистальных отделах рук и ног. Ги-
перкинезы постепенно нарастают в интенсивности, 
затрудняется не только письмо, но и ходьба, само-
стоятельный прием пищи. При тяжелых поражениях 
мышц гортани больные совсем перестают говорить 
(хореический мутизм).

Эмоциональное напряжение, особенно неприят-
ные эмоции, резко усиливают гиперкинезы, во сне 
они прекращаются. Характерны симптомы языка и 
век — невозможность держать высунутым язык при 
закрытых глазах. При вдохе стенка живота втяги-
вается вместо нормального выпячивания (симптом 
Черни). Мышечная гипотония может быть выра-
жена в разной степени. При выраженном сниже-

нии мышечного тонуса гиперкинезы малозаметны. 
При chorea mollis — мягкой, паралитической хорее 
— наблюдается картина псевдопараличей, когда 
больной не может выполнить произвольные движе-
ния из-за атонии мышц.

Отмечена известная корреляция между измене-
ниями психики и очаговыми расстройствами ЦНС: 
состояние резкого психического возбуждения чаще 
наблюдается у больных с грубо выраженными ги-
перкинезами и заметной мышечной гипотонией. 
Сухожильные рефлексы у большинства больных 
остаются сохранными. Чувствительных расстройств 
при малой хореи не наблюдается. Спинномозговая 
жидкость, как правило, не изменена. Иногда повы-
шается ликворное давление. 

ЭЭГ при малой хореи выявляет диффузную по 
всей коре недостаточность альфа-ритма, преобла-
дание нерегулярных медленных волн. У больных с 
гемихореей изменения на ЭЭГ выражены в обоих 
полушариях. При клиническом выздоровлении нор-
мализация на ЭЭГ не наступает. В случаях, когда 
малая хорея является первым проявлением ревма-
тизма у ребенка, ЭЭГ может быть нормальной [5, 6].

В течении малой хореи отмечаются периодиче-
ские усиления и стихания неврологических симпто-
мов. Чем более резко выражена гипотония мышц, 
тем медленнее протекает заболевание; chorea 
mollis имеет затяжное течение. Примерно у поло-
вины больных малая хорея рецидивирует, рецидив 
чаще наступает через 1-2 года. Количество рециди-
вов различно: от одного-двух до многих. 

Диагноз «малая хорея» ставится на основании 
постепенного развития гиперкинезов и снижения 
мышечного тонуса при наличии изменений со сто-
роны психики и сосудистых расстройств. Ревматизм 
или частые ангины в анамнезе подтверждают диа-
гноз, но следует помнить, что малая хорея — не-
редко первое клиническое проявление ревматизма.

Прогноз при малой хорее благоприятный. Ле-
тальные исходы редки и обусловлены не хореей, а 
тяжелым поражением сердца. Комплексная терапия 
и сезонная противоревматическая профилактика 
уменьшают возможность рецидивов [7].

Приводим клиническое описание случая ревма-
тической хореи с выраженными хореическими ги-
перкинезами. 

Пациент Г., 6 лет, из Высокогорского района Ре-
спублики Татарстан. 

Поступил с жалобами на непроизвольные вздра-
гивания, слабость. В начале сентября 2015 года 
перенес ветряную оспу с гипертермией, в конце 
сентября 2015 года у ребенка появились незна-
чительные подергивания в лицевой мускулатуре, 
слабость. Обратились на прием к педиатру по месту 
жительства. Установлен диагноз «невроз (тики)». 
Лечился седативными травами. Со слов родителей, 
в течение 2-3 недель отмечалось незначительное 
улучшение. До декабря 2015 года у ребенка отме-
чались редкие вздрагивания, затем гиперкинезы и 
вздрагивания участились и усилились. Вновь роди-
тели обратились к педиатру по месту жительства в 
связи с ухудшением состояния. С диагнозом «рези-
дуальное органическое поражение головного моз-
га в форме диффузной мышечной гипотонии, дву-
сторонней пирамидной недостаточности, невроз 
навязчивых движений» ребенок был направлен в 
консультативную поликлинику ДРКБ. 11 января 
2016 года ребенок был осмотрен в консультатив-
ной поликлинике №1 Детской республиканской 
клинической больницы МЗ РТ врачом-неврологом. 
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Возникло подозрение на ревматический энцефа-
лит (малую хорею). Была проведена ЭЭГ. Заклю-
чение ЭЭГ: БЭА гиперсинхронная биокципитально. 
Общемозговые изменения умеренные, замедление 
активности с увеличением по амплитуде в височно-
центрально-теменных отведениях, справа и слева, 
заостренные. Билатерально-синхронные вспышки 
легкие. Эпикомплексы не зарегистрированы. Во 
время исследования выявлены вздрагивания, что 
не сопровождалось эпиактивностью на ЭЭГ.

Ребенок был направлен на консультацию к кар-
диологу. В общем анализе крови повышенная СОЭ 
до 17 мм/час, нейтрофильный сдвиг до 72% в лей-
коформуле. В биохимическом анализе крови общий 
белок —  68,2 г/л, глюкоза крови — 5,44 ммоль/л, 
билирубин общий — 5,5 мкмоль/л, прямой не опре-
делен, АЛТ — 10Е/л, АСТ — 35 Е/л, холестерин — 
5,22 ммоль/л, КФК — 127,8 Е/л, РФ/АSL — О — 10,3 / 
1307,7 Е/мл, С — реактивный белок — 0,79 мг/л. 
На рентгенограммах коленных суставов в двух 
проекциях патологии не выявлено. Эхо КГ: «лож-
ные» хорды левого желудочка. На основании кли-
нического осмотра и проведенного обследования 
кардиологом выставлен диагноз: «болезнь гене-
рализованного тика (?), хронический фарингит». 
Ревматизм, малая хорея не были установлены. Не-
смотря на это, неврологом ребенок был направлен 
в неврологическое отделение ДРКБ с диагнозом 
«ревматический энцефалит (малая хорея)».

Состояние ребенка средней тяжести. Сознание 
ясное. Положение активное. Черепно-мозговые не-
рвы без очаговой симптоматики. Мышечный тонус 
диффузно снижен. Сухожильные рефлексы живые, 
без разницы сторон. Хореические гиперкинезы в 
виде подергивания плеч, мышц живота. Координа-
торных и чувствительных нарушений не выявлено. 
В позе Ромберга отмечалось усиление выраженно-

сти хореических гиперкинезов в пальцах кистей, 
плечах. Негрубая дислалия. Менингеальные знаки 
отрицательные. Походка неловкая, хореогиперки-
нетическая.

За время госпитализации с 15 января по 8 фев-
раля 2016 года ребенку проведена РКТ головного 
мозга. Заключение: патологический очаг в проек-
ции места слияния синусов (венозная мальформа-
ция? киста?), рекомендовано проведение МРТ с ви-
зуализацией венозных сосудов. Томографические 
признаки компенсированной внутренней гидроце-
фалии. 26 февраля 2016 года было проведено МРТ 
головного мозга: выявлены признаки аномалии 
Денди-Уокера, умеренной вентрикуломегалии, ки-
сты эпифиза, формирующегося пустого турецкого 
седла.

Было проведено лечение: аксетин, цитриаксон 
в/в 5 дней, диклофенак 5 дней внутрь, супрастин, 
фенобарбитал внутрь, сумамед 13 мг/кг — 5 дней, 
массаж, электросон, занятия с логопедом и пси-
хологом, актовегин, пиридоксин гидрохлорид в/в 
№6, УФО. Особенностью этого случая явилось то, 
что в отделении неврологии ребенок перенес лаку-
нарную ангину, осложненную острым реактивным 
лимфаденитом подчелюстных и переднешейных 
лимфоузлов, грубее слева. Наблюдался у инфек-
ционистов, челюстно-лицевых хирургов, реанима-
тологов. 

Выписан ребенок с диагнозом «малая хорея, 
ревмоэнцефалит с синдромом хореических ги-
перкинезов, без поражения сердца». Выписан с 
улучшением с рекомендациями: наблюдение не-
вролога, кардиоревматолога, педиатра по месту 
жительства, фенобарбитал, кавинтон, через 1 ме-
сяц — пантокальцин, проведение бициллинопро-
филактики: бициллин №5 600 тыс. единиц 1 раз в 
6 месяцев.

Рисунок 1. 
Магнитнорезонансная томография головного 
мозга, фронтальный срез, ребенка Г. 6 лет с 
диагнозом «ревматическая хорея». По МРТ 
данные компенсированной внутренней гидро-
цефалии с формированием умеренной вен-
трикуломегалии

Рисунок 2. 
МРТ головного мозга, сагиттальный срез, ре-
бенка Г. 6 лет с диагнозом «ревматическая хо-
рея». По МРТ данные аномалии Денди-Уокера, 
умеренной вентрикуломегалии, кисты эпифи-
за, формирующегося пустого турецкого седла 
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 Особенностью данного случая ревматизма яви-
лось редкое проявление этого заболевания, от-
сутствие сердечных и суставных осложнений, от-
сутствие настороженности со стороны врачей по 
месту жительства и кардиоревматологов. Что каса-
ется диагноза «малая хорея», то в неврологическом 
плане сложности в диагностике не было, так как в 
случае этого заболевания у данного ребенка при-
сутствовала типичная триада симптомокомплекса: 
хореические гиперкинезы, диффузная мышечная 
гипотония и нарушения психики. 
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Опухоли головного мозга составляют 20-25% в 
структуре детской онкологической заболеваемости, 
находясь на втором месте после острых лейкозов. 
Медуллобластома (МБ) относится к самым распро-
страненным у детей злокачественным опухолям 
центральной нервной системы (ЦНС), на ее долю 
приходится около 20% от всех интракраниальных 
опухолей детского возраста и около 40% опухо-
лей задней черепной ямки (ЗЧЯ) в педиатрической 
когорте пациентов [1, 2, 3]. На микроскопическом 
уровне МБ представлена примитивными нейроэкто-
дермальными зародышевыми клетками [4, 5]. 

В 2013 году в Российской Федерации были заре-
гистрированы 203 первичных случая заболевания 
злокачественными новообразованиями ЦНС у детей 
в возрасте от 0 до 4 лет [6], на долю МБ, таким об-
разом, приходится около 40 случаев в год для ука-
занной возрастной группы. 

Распространенность МБ, частота метастазиро-
вания, быстрота прогрессирования без лечения, 
наличие побочных и отсроченных эффектов при-
меняемых терапевтических опций обуславливают 
высокую актуальность данной проблемы. Кроме 
того, на современном этапе развития медицинской 
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науки течение и исход заболевания по-прежнему не 
всегда прогнозируемы, несмотря на применяемый 
с конца 80-х годов ХХ века комплексный подход к 
терапии и достигнутое в связи с этим улучшение 
показателей выживаемости пациентов с медулло-
бластомой. 

Традиционно и общепризнанно факторами небла-
гоприятного прогноза при данной нозологии явля-
лись возраст пациента младше трех лет на момент 
установления диагноза, большой объем остаточной 
опухоли после выполнения ее резекции и/или на-
личие метастазов [7]. Ситуация драматически из-
менилась с быстрым развитием молекулярно-гене-
тических исследований при МБ, которые позволили 
определить прогностически более благоприятные 
субварианты опухоли для определенных возраст-
ных категорий пациентов [8]. В настоящее время 
несомненным представляется тот факт, что именно 
молекулярно-генетические характеристики опухо-
ли имеют решающее значение для стратификации 
больных на группы риска и определения объема и 
интенсивности терапии. 

Несмотря на это медуллобластомы у детей млад-
шего возраста остаются одной из нерешенных 
проблем в детской нейроонкологии. Ранний воз-
раст пациента (особенно младше 12 месяцев на 
момент гистологической верификации диагноза) 
по-прежнему является одним из факторов неблаго-
приятного прогноза [9]. Зачастую большой объем 
опухоли на момент первичной диагностики, нали-
чие метастатического распространения в пределах 
ЦНС, отсрочка в проведении или полный отказ от 
лучевой терапии (ЛТ) влияют на успех лечения [7].

В настоящее время лечебные протоколы для па-
циентов с МБ включают все опции терапии онко-
логических заболеваний: хирургическое удаление 
опухоли, лучевую терапию, полихимиотерапию.  
В ряде современных протоколов предусмотрено 
снижение интенсивности терапии в группах бла-
гоприятного прогноза, например за счет редукции 
доз облучения или полной ее отмены, что снижает 
вероятность развития инвалидизирующих осложне-
ний (тяжелые когнитивные дисфункции, эндокри-
нопатии, вторичные опухоли). 

Данный обзор посвящен молекулярно-генетиче-
ским особенностям МБ, без которых на сегодняш-
ний день невозможны корректная стратификация 
пациентов на группы риска и четкое определение 
лечебной тактики. Особо пристальное внимание 
уделено возрастной группе пациентов от 0 до 5 лет.

Молекулярно-генетические аспекты медул-
лобластом и их особенности у детей младше 
пяти лет

История вопроса
В 1925 году P. Cuching и H. Bailey впервые при-

менили термин «Медуллобластома» [4]. В 1992 году  
F. Giangaspero и его коллеги описали дополни-
тельную подгруппу медуллобластом — крупнокле-
точную МБ. Крупноклеточная МБ характеризуется 
большими везикулярными ядрами с выраженными 
ядрышками, часто ассоциирована с амплификаци-
ей онкогена C-MYC и изохромосомы 17q и харак-
теризуется неблагоприятным клиническим исхо-
дом вследствие высокой частоты метастазирования 
по ликворным пространствам [10]. В 2000 году  
H.G. Brown и его коллеги проанализировали боль-
шой объем опухолевого материала, представлен-
ного 495 образцами МБ, и показали, что крупнокле-
точные/анапластические МБ обладают особенными 

четко выраженными гистологическими и цитогене-
тическими дифференциальными признаками [11]. 
J.M. Lamont и соавторы также продемонстрировали 
возможность стратификации пациентов с МБ на ос-
новании комбинации гистопатологических и моле-
кулярных особенностей. Так, группа пациентов с 
крупноклеточной/анапластической гистологией и 
потерей генетического материала короткого плеча 
17-й хромосомы имела меньшую общую выжива-
емость, чем пациенты без указанных характери-
стик [12]. Позже альтерации 17-й хромосомы были 
предложены в качестве биологического маркера про-
гноза клинического исхода [13]. В дальнейшем было 
показано, что выживаемость пациентов с медулло-
бластомой с мутацией гена белка р53 сопряжена с 
низкими показателями общей выживаемости [14].  
В противоположность этому пациенты с медуллобла-
стомой с моносомией 6-й хромосомы демонстрирова-
ли благоприятный исход заболевания [15]. 

Таким образом, накопленные более чем за 20-лет-
ний период данные о разнообразии клинических 
проявлений и генетических аномалий у больных МБ 
способствовали развитию гипотезы о гетерогенно-
сти данного заболевания. На основании получен-
ных результатов исследователи пришли к общему 
мнению, что МБ можно разделить как минимум на 
четыре основные подгруппы: WNT, SHH, группа 3 
и группа 4, — каждая из которых имеет различные 
молекулярные профили, геномные дефекты, клини-
ческие параметры и исходы [8]. 

С 2010 года — с момента проведения консенсус-
ной конференции в Бостоне, по результатам кото-
рой было достигнуто соглашение о выделении 4 
молекулярно-генетических подгрупп МБ [8] — ис-
следования в данной области активно продолжа-
ются в разных странах. В 2015 году была уточне-
на стратификация на группы риска на основании 
молекулярно-генетических свойств опухоли и до-
полнительных критериев для пациентов возрастной 
группы 3-17 лет [16], которая учтена в новой клас-
сификации опухолей ЦНС ВОЗ 2016 года [17]. 

Таким образом, именно молекулярно-генетиче-
ские характеристики опухоли имеют решающее 
значение для стратификации пациентов на группы 
риска и последующего определения объема и ин-
тенсивности терапии, однако, уточнение молеку-
лярно-генетического профиля МБ у детей младшего 
возраста требует дальнейшего активного изучения 
и интерпретации. 

Подгруппа SHH
Опухоли данной подгруппы встречаются  

в 25-30% случаев и развиваются из клеток-пред-
шественниц нейронов гранулярного слоя коры моз-
жечка [18-19]. У младенцев почти в 80% случаев 
опухоль локализуется в черве, тогда как у боль-
шинства взрослых больных она расположена в по-
лушариях мозжечка [20].

Ключевой момент патогенеза SHH-опухолей — 
гиперактивация эмбрионального сигнального пути 
SHH, онкогенная роль которого реализуется через 
индукцию экспрессии генов-cтимуляторов клеточ-
ной пролиферации (MYC, циклины D, E) и блокиру-
ющих апоптоз (BCL2) [21]. Аберрации данного сиг-
нального пути приводят к серьезным нарушениям 
нормального хода развития мозжечка и развитию 
МБ [22]. 

Взаимосвязь между развитием МБ и вовлечением 
пути SHH была инициально предположена из на-
блюдения пациентов с редким наследственным со-
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стоянием, известным как синдром Горлина (Gorlin’s 
syndrome), или синдром невоидной базально-кле-
точной карциномы (nevoid basal cell carcinoma, 
NBCCS), предрасположенных к развитию несколь-
ких опухолей, включая МБ [23-24]. Основу синдро-
ма Горлина составляют герминальные мутации в 
гене PTCH1. Однако, как известно, МБ в большин-
стве случаев является спорадическим заболевани-
ем и лишь примерно в 5% случаев она презентирует 
в рамках того или иного наследственного синдрома 
[24], наиболее часто из которых встречаются син-
дромы Горлина, Тюрко и Ли-Фраумени [25]. Соот-
ветственно, в большинстве случаев мутация в гене 
PTCH1 является соматической. 

Примерно в 40-50% всех случаев SHH медулло-
бластомы имеют десмопластическое строение или 
представлены вариантом с обширной нодулярно-
стью, ряд пациентов данной подгруппы имеет клас-
сическую гистологию опухоли и в редких случаях —  
крупноклеточную анапластическую [18-19, 26].  
В то же время важно понимать, что во всех случаях 
десмопластической опухоли молекулярным вариан-
том является SHH медуллобластома [26].

Для группы SHH характерно бимодальное воз-
растное распределение, причем большинство слу-
чаев приходится на детей в возрасте младше 3 лет 
или пациентов старше 16 лет, а опухоли, развиваю-
щиеся у пациентов разных возрастных групп, име-
ют существенные клинические и молекулярно-био-
логические различия [26]. 

Молекулярно-генетическими аномалиями, встре-
чающимися в значительном количестве медулло-
бластом подгруппы SHH вне зависимости от воз-
раста, являются мутации/делеции в генах PTCH1 и 
SUFU [27-28]. При этом мутации в генах, кодиру-
ющих различные компоненты сигнального каскада 
SHH, встречаются с разной частотой у пациентов 
разного возраста. Так, в группе пациентов младше 
4 лет наиболее часто выявляются делеции или му-
тации гена SUFU (32%), тогда как среди больных 
4-17 лет аномалии данного гена обнаруживают-
ся только в 3% случаев. Также в детской когорте 
пациентов в 48% случаев присутствуют мутации в 
гене TP53 (герминальные в большинстве случаев), 
амплификация генов MYCN (42%) и GLI2 (30%). 
Среди всех больных медуллобластомой данной под-
группы 21% имеют мутации в генах ремоделирова-
ния хроматина, наиболее часто в гене MLL2 [28]. 

Медуллобластомы SHH довольно хорошо изуче-
ны экспериментально. На ряде мышиных моделей 
показано, что активация SHH пути посредством тех 
или иных воздействий на ключевые эффекторы 
(PTCH1, SMO, SUFU) способна дать начало разви-
тию МБ. Мыши, гомозиготные по Ptch (-/-), погибли 
на стадии эмбриогенеза, а у 19% гемизигот разви-
лись опухоли, схожие с человеческой МБ, в тече-
ние первых 25 недель после рождения [29], а 58% 
Sufu (+/-) и p53 (-/-) мышей развили МБ [30]. Кро-
ме того, у гомозиготных мышей с активированной 
посредством точечной мутации в трансмембранном 
домене формой SMO в 94% случаев к 2-месячному 
возрасту развивалась МБ [31], а гемизиготные жи-
вотные развивали МБ в 48% случаев с медианой 
возраста 26 недель [32].

Прогноз у пациентов с SHH медуллобластомой 
варьируется в широких пределах. Больные раннего 
возраста имеют хороший прогноз при проведении 
только химиотерапии без применения лучевой те-
рапии, при условии наличия десмопластического 
гистологического строения опухоли [33]. Наихуд-

ший прогноз среди всех больных группы SHH от-
мечается у пациентов возрастной группы 4-17 лет, 
имеющих мутации в гене TP53.

Исходя из вышеизложенного понятно, почему 
среди исследователей возникло предположение 
о неоднородности внутри группы SHH, что под-
тверждается наблюдениями о различиях в клинике 
и транскрипционном профиле пациентов детского 
возраста и взрослых с опухолями данной группы, 
что требует дальнейшего изучения [34]. 

Подгруппа WNT
Опухоли подгруппы WNT составляют до 10-15% 

всех случаев медуллобластом [18-19, 26]. Эта под-
группа характеризуется классической гистологией 
(более 90% случаев), возрастом пациентов старше 
3 лет, хорошим прогнозом и редким метастазирова-
нием в другие отделы ЦНС [26, 35].

Основной молекулярно-генетической характери-
стикой WNT медуллобластомы является гиперакти-
вация соответствующего сигнального пути. Первые 
доказательства, свидетельствующие об участии 
пути WNT в развитии МБ, были получены на осно-
вании данных генетического исследования пациен-
тов, страдающих синдромом Тюрко (Turcot) и име-
ющих относительный риск развития МБ в 92 раза 
выше, чем в общей популяции. Такие пациенты 
являются носителями герминальной мутации в гене 
аденоматозного полипоза кишечника (adenomatous 
polyposis coli (APC) gene) в WNT пути, приводящей к 
потере его онкосупрессорной функции и активации 
сигнального каскада [36], что клинически прояв-
ляется полипозом толстой кишки со склонностью к 
трансформации в колоректальный рак и повышен-
ному риску развития медуллобластомы, составляя, 
таким образом, типичные проявления синдрома 
Тюрко [37]. 

Соматические мутации в опухолях подгруппы 
WNT в 70-90% определяются в гене CTNNB1, ко-
дирующем эффекторный белок сигнального пути 
Wnt — β-катенин [19, 38]. Его ядерная аккумуля-
ция вследствие аминокислотной замены S33P слу-
жит дифференциально-диагностическим критерием 
WNT медуллобластомы [27-28].

Cоматические мутации в гене TP53 (описа-
ны в 13% случаев) не ассоциированы с синдро-
мом Ли-Фраумени и, в отличие от пациентов с  
SHH-опухолями, не ухудшают прогноз заболева-
ния [39]. Также в значительном количестве случа-
ев (49,5%) в клетках медуллобластомы подгруппы 
WNT выявляются мутации в различных генах ремо-
делирования хроматина [28].

Моносомия 6, выявляемая у пациентов детско-
го возраста, рассматривается в качестве маркера 
опухоли подгруппы WNT, который определяется в 
80-90% случаев [18-19, 26]. При этом потеря хро-
мосомы 6 у взрослых пациентов не является патог-
номоничной для WNT варианта опухоли и может 
выявляться также в подгруппах SHH и 4. 

Прогноз у пациентов с WNT вариантом медулло-
бластомы благоприятный, долгосрочная выживае-
мость больных превышает 90% [26, 28, 40]. Клини-
ческие и молекулярно-биологические факторы не 
ухудшают прогноз у пациентов данной группы. Для 
пациентов данной молекулярно-генетической под-
группы рядом протоколов в настоящее время пред-
усмотрена деэскалация терапии, и прежде всего, 
это касается объема лучевой терапии. При этом не-
сомненным представляется тот факт, что коррект-
ное отнесение пациента в подгруппу WNT имеет 
принципиальное значение.
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Группы 3 и 4 первоначально рассматривались 
совместно в рамках так называемой не-Wnt/не-
SHH группы. Им свойственно некоторое сходство 
и в клинических проявлениях, и в молекулярном 
профиле. Большинство опухолей в этих группах 
представлено классической гистологией, крупно-
клеточная/анапластическая и десмопластическая 
гистологические картины также присутствуют, но 
реже [18-19, 26]. Большинство случаев МБ данных 
групп презентирует в детском возрасте [26]. И хотя 
обе группы имеют сопоставимую частоту метаста-
зирования, группа 3 имеет наихудший прогноз, а 
группа 4 демонстрирует промежуточный прогноз 
[41]. В ранних исследованиях было показано сход-
ство двух подгрупп, а некоторые характеристики 
группы 3 также наблюдаются в группе 4 [41].

Однако на основании полученных позже данных 
из «не-Wnt/не-SHH» группы были выделены и рас-
сматриваются отдельно подруппы 3 и 4. 

Подгруппа 3
Среди всех больных медуллобластомой пациенты 

подгруппы 3, составляющие 25%, имеют наиболее 
неблагоприятный прогноз, несмотря на проведе-
ние высокоагрессивной терапии. Данный вариант 
опухоли встречается исключительно в педиатриче-
ской популяции, редко отмечается у подростков и 
никогда — у взрослых, что рядом авторов объясня-
ется отсутствием у них субстрата гистогенеза дан-
ной опухоли, который до сих пор остается неясным 
[34]. Гистологическое строение опухолей подгруп-
пы 3 соответствует крупноклеточному анапласти-
ческому либо классическому варианту, а большин-
ство пациентов на момент первичной диагностики 
имеет метастатическое распространение опухоли, 
что рядом авторов иногда рассматривается как кос-
венный признак медуллобластомы данной подгруп-
пы [27]. 

К молекулярно-генетическим аберрациям, ха-
рактерным для подгруппы 3, относят перестройки 
с участием эмбриональных протоонкогенов GFI1 и 
GFI1B (41%), а также образование изохромосомы 
17q (26%), с утратой гена-супрессора опухолево-
го роста TP53 и дупликацией гена топоизомеразы 
TOP2A [40, 42]. В более редких случаях выявляют-
ся амплификации генов MYC (17%), OTX2 (8%) и 
некоторые другие аномалии. Важно отметить, что 
вышеуказанные цитогенетические аберрации, за 
исключением изохромосомы 17q, со значительно 
более низкой вероятностью встречаются и среди 
пациентов подгруппы 4. Напротив, образование 
изохромосомы 17q наиболее характерно для под-
группы 4 [28]. 

Прогноз у больных данной подгруппы в целом 
неблагоприятный. Вместе с тем пациенты, не име-
ющие амплификации гена MYC, изохромосомы 17q 
или метастатического распространения опухоли, 
характеризуются более высокими показателями 
выживаемости. Делеция длинного плеча 8-й хро-
мосомы или увеличение генетического материала 
длинного плеча 1-й хромосомы также рассматрива-
ются как маркер более благоприятного исхода за-
болевания [43].

Подгруппа 4 
Это самый распространенный вариант МБ — 

встречается он в 35% случаев. МБ подгруппы 4 на-
блюдаются в различных возрастных группах, одна-
ко нетипичны для детей раннего возраста; редко 
встречается метастатическое распространение на 
момент инициальной диагностики и в большинстве 
случаев МБ подгруппы 4 имеют классическое ги-

стологическое строение, реже — крупноклеточное 
анапластическое [27, 38]. 

Как отмечено ранее, молекулярно-генетические 
характеристики медуллобластом подгрупп 3 и 4 
частично перекрываются. Наиболее частой абер-
рацией в МБ подгруппы 4 является изохромосома  
17q (до 80%) [18, 41]. Гипреэкспрессия генов се-
мейства MYC для подгруппы 4 не характерна [27, 
38]. Аналогично подгруппе 3 выявляются мутации 
в генах GFI1/1B, но со значительно меньшей ча-
стотой (10%) [42]. У трети пациентов присутствуют 
мутации генов ремоделирования хроматина. 

Прогноз у разных больных описываемой подгруп-
пы неодинаков. У взрослых пациентов он хуже, чем 
в педиатрической когорте. Больные с метастазами 
имеют худший прогноз, моносомия 11 и трисомия 
17, напротив, являются маркерами благоприятного 
исхода [44]. 

Заключение
В настоящее время стратификация пациентов с 

МБ на группы риска невозможна без учета гене-
тических особенностей опухоли. Молекулярно-ге-
нетические исследования являются рутинным эле-
ментом диагностики пациентов с МБ.

Дальнейшее выявление различий в генетическом 
спектре опухолей в качестве прогностического 
фактора при МБ имеет не только научный интерес, 
но и несомненную перспективу клинического при-
менения. Так, определение прогностически благо-
приятной подгруппы МБ позволит деэскалировать 
проводимую ныне терапию с целью минимизации 
когнитивных (что наиболее актуально для пациен-
тов младшей возрастной группы вследствие особо 
высокой чувствительности развивающихся структур 
ЦНС к ионизирующему излучению) и эндокринных 
побочных эффектов лечения при сохранении вы-
сокой выживаемости. И, наоборот, для пациентов 
с агрессивной, прогностически неблагоприятной 
опухолью будет проводиться более интенсивная 
терапия, направленная на увеличение выживаемо-
сти. Кроме того, дальнейшее изучение мутацион-
ного профиля медуллобластом открывает возмож-
ности разработки и применения таргетной терапии. 
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Bloom syndrome (BS) is a rare primary immune deficiency disease, associated with defects of DNA reparation. BS is caused 
by the BLM gene mutation, of autosomal recessive inheritance type. In Russia no genetically proven cases were ever recorded, 
though the BLM gene mutations are frequent. The presented clinical observation demonstrates a genetically proven case of BS 
in a 12 y.o. child and also demonstrates how long a patient can be observed and treated under wrong diagnosis.

Key words: primary immune deficiencies, Bloom syndrome, genetically proved clinical observation. 

Синдром Блума (СБ) (англ. Bloom syndrome) так-
же известен как синдром Блума-Торре-Махачека —  
это редкое аутосомно-рецессивное хромосомное 
расстройство, которое характеризуется высокой ча-
стотой разрывов и перестроек в хромосомах лимфо-
цитов. Этот синдром был впервые описан врачом-
дерматологом Девидом Блумом (Dr. David Bloom) в 
1954 году [1].

По данным German (1974), из 49 первых больных с 
синдром Блума 27 были евреями-ашкенази. Это объ-
ясняется высокой частотой повторяющихся мутаций 
у представителей данной этнической группы. Из этих 
49 31 больной был выявлен в Северной или Средней 
Америке, 10 — на европейском континенте (из них 
только 1 человек еврейской национальности), 7 —  
в Израиле, 1 родился в Малайзии в европейской се-
мье, его брат — в Германии после возвращения роди-
телей из Малайзии [2].

Люди, больные ВБ, как правило, низкого роста. 
Масса тела при рождении небольшая (менее 2500 г),  
в дальнейшем рост ребенка замедлен, хотя и про-
порционален. Взрослые, за редким исключением, 
имеют рост не более 150 см. Характерные высыпа-
ния на коже возникают почти сразу после первого 

воздействия солнечных лучей. Эти высыпания чаще 
возникают на щеках (вызывая покраснение) и имеют 
форму бабочки.  Сыпь может возникать не только на 
лице, но и на других частях тела, на которые попа-
дали солнечные лучи (спина, руки и т. д.). К другим 
признакам заболевания относятся: 

• высокий голос, специфические черты лица 
(длинное и узкое лицо, микрогнатия нижней челю-
сти, большой нос и уши): пациенты с СБ очень похо-
жи друг на друга, благодаря особому внешнему виду 
(рис. 1).

• изменения пигментации кожи, включая появле-
ние гипо- и гиперпигментных пятен и родинок, теле-
ангиэктазия (расширенные кровеносные сосуды), ко-
торые могут проявляться на коже, преимущественно 
на верхней части груди и спины; 

• умеренный иммунодефицит, который характери-
зуется недостаточностью некоторых классов иммуно-
глобулинов и проявляется рецидивирующими пнев-
мониями и отитами; 

• гипогонадизм: пораженные мужчины обычно 
бесплодны. У женщин СБ проявляется преждевре-
менной менопаузой, однако некоторые женщины с 
синдромом Блума могут иметь детей. 

Осложнения, возникающие в результате воздей-
ствия заболевания, могут включать хронические 
болезни легких, сахарный диабет, трудности при 
обучении. У некоторых наблюдается умственная от-
сталость. Наиболее опасным осложнением можно 
назвать значительное, практически фатальное по-
вышение вероятности возникновения опухолевых за-
болеваний.

Вследствие большого количества мутаций у боль-
ных существенно повышается риск заболеть раком, 
при этом онкологическая патология появляется, как 
правило, не позднее третьей декады. Для пациентов 
с СБ характерны лейкозы, лимфомы и карциномы 
различных органов [3].

Ген BLM кодирует белок семейства ДНК (хеликаз). 
Хеликазы — это ферменты, которые «раскручивают» 
двухцепную спираль ДНК перед репликацией или 
некоторыми другими процессами. Белок BLM играет 
важную роль в поддержании целостности генома [3]. 
У лиц с СБ наблюдается выраженная геномная неста-
бильность, проявляющаяся в ускоренном накоплении 
различных мутаций соматическими клетками. Син-
дром Блума наследуется по аутосомно-рецессивному 
типу, т. е. бессимптомными носителями мутаций яв-
ляются оба родителя больного ребенка. Наибольшая 
частота носительства мутаций в гене BLM (около 1%) 
отмечается среди евреев-ашкенази, преимуществен-
но выходцев из Восточной Европы [4]. В России этот 
показатель также достаточно высок — «славянская» 
мутация в гене BLM обнаруживается примерно у 0,2-
0,3% населения. Если оба родителя являются носи-
телями в гене BLM, то существует 25% вероятность 
рождения больного ребенка — в таких случаях не-
обходимо принимать меры по планированию семьи и 
соответствующей пренатальной диагностике [5]. По-
мимо этого, гетерозиготное носительство мутаций в 
гене BLM у женщин сопряжено с увеличенным риском 
возникновения рака молочной железы [6].

Рисунок 1. 
Больной Ф.А., 5 лет, синдром Блума
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Рисунок 4 и 5.
Больной Ф.А., 13 лет, синдром Блума
Себорейный дерматит, низкорослость, ожирение

Рисунок 2 и 3.
 Больной Ф.А., 5 лет, синдром Блума. На теле светочувствительная телеангиэктатическая эри-
тема в виде бабочки, пятна «кофе с молоком», низкорослость, узкое лицо, массивный нос, 
частые инфекции
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Лечение синдрома Блума сводится к симпто-
матической терапии, применению фотозащитных 
средств, использованию иммунокорректоров. Ре-
комендована диспансеризация, так как существует 
настороженность в плане онкологических заболе-
ваний. 

Клиническое наблюдение. 
Больной Ф.А, 12 лет (рис. 1), национальные кор-

ни: русские и татары. Жалобы на низкий рост, вы-
сыпания на коже с зудом, частые инфекции, посто-
янная заложенность носа, избыточный вес с начала 
пубертатного периода. Анамнез жизни: с раннего 
возраста наблюдается у эндокринолога с диагнозом 
«семейная низкорослость». Преждевременное по-
ловое развитие центрального генеза. Обследован в 
возрасте 3,5 и 10 лет в эндокринологическом отде-
лении ДРКБ МЗ РТ (г. Казань). Причина нанизма не 
выявлена. Генетиком был выставлен диагноз «син-
дром Корнелии де Ланге».

Высыпания на открытых участках кожи на солн-
це с раннего возраста (рис. 2). В 8-9 лет фотодер-
матит прошел, но появился себорейный дерматит. 
Перенес пневмонию в 10 и 12 лет. С 6 лет диагно-
стирован аллергический ринит. В возрасте 5 лет 
случайно оказался на приеме у иммунолога, где 
был заподозрен синдром Блума. Было предложено 
пройти обследование в РДКБ г. Москвы в отделе-
нии иммунопатологии. В 2007 году консультирован 
заведующим отделением иммунологии РДКБ г. Мо-
сквы проф. И.В. Кондратенко. Диагноз клинически 
был подтвержден. Было рекомендовано генетиче-
ское обследование, от которого родители отказа-
лись. 

Наследственность отягощена: 1-й ребенок — де-
вочка 18 лет, здорова; 2-й ребенок в семье умер в 
1,5 месяцев от перитонита. Две неразвивающиеся 
беременности на сроке 6-8 недель. Родился с мас-
сой 1765 г, рост 44 см, ГВ — 39 недель. Психомо-
торное развитие проходило в соответствии с воз-
растными нормами.

Объективный статус: низкий рост с пропор-
циональным строением (рис. 3). Вес 43 кг, рост  
138 см. Необычное лицо — удлиненное, узкое, нос 
относительно крупный. На туловище множество пя-
тен типа «кофе с молоком» (рис. 4). На коже во-
лосистой части головы, по линии роста волос, во-

круг крыльев носа явления себорейного дерматита, 
корки, шелушение с зудом (рис. 5). В 5 лет IgA —  
0,98 г/л, IgM — 0,31 г/л, IgG — 8,73 г/л.

В течение 8 лет ребенок не обращался к иммуно-
логу. В 2015 году был осмотрен на приеме иммуно-
лога консультативной поликлиники №1 ДРКБ, где 
по настоятельной просьбе врача была взята кровь 
для проведения генетического исследования. ДНК-
анализ выявил биаллельное повреждение (компа-
унд-гетерозигота) гена BLM c.1642C>T (p.Q548X) + 
c.21512C>T (p.Q838X).

Впервые в российской популяции зарегистри-
рован и генетически подтвержден случай редкого 
наследственного заболевания — синдром Блума. 
Результат показывает, что тщательный анализ кли-
нических данных играет ключевую роль для диа-
гностики орфанных нозологических форм, в том 
числе генетической этиологии, и показывает, как 
долго ребенок может лечиться и наблюдаться под 
ложным диагнозом.

Работа поддержана грантом РНФ 15-15-00079.
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Ребенок К, родилась 12.05.16 от 1-й беременно-
сти, протекавшей на фоне токсикоза в I триместре, 
ОРВИ в III триместре. Врожденный порок сердца 
(ВПС) плода был диагностирован внутриутробно. 
Роды на сроке 39-40 недель. По шкаре Апгар —  
7 баллов. 

На первые сутки жизни осмотрена кардиохи-
рургом ДРКБ с проведением ЭХО-КС. Установлен 
диагноз: «Транспозиция магистральных сосудов, 
простая форма. Открытый артериальный проток. 
Интрамуральный ход левой коронарной артерии. 
Дефект межпредсердной перегородки вторичный. 
Артериальная гипоксемия. НК-2Б». 

Переведена в палату кардиореанимационного от-
деления ДРКБ в первые сутки жизни из перинаталь-
ного центра РКБ г. Казани на самостоятельном дыха-

нии, на титровании вазопростана в дозе 10 нг/кг/мин,  
без инотропной поддержки. 

При поступлении: масса тела 3,8 кг, StO2 — 82-
84%, ЧСС — 155 уд/мин, АД — 89/41 мм рт. ст., ЧД —  
33-53 уд/мин. Состояние тяжелое, обусловлено 
ВПС, дуктус-зависимой циркуляцией, дыхатель-
ной недостаточностью, артериальной гипоксемией, 
периодом адаптации новорожденного. Кожные по-
кровы и видимые слизистые чистые, цианотичные. 
Тоны сердца ритмичные, приглушены. Пульс хоро-
шего наполнения и напряжения. Печень — +2 см. 
Периферических отеков нет, пульс на а.femoralis 
удовлетворительный. Диурез достаточный. 

 На 4-е сутки жизни проведено оперативное ле-
чение врожденного порока сердца — артериальное 
переключение по Жатене. Интраоперационно был 



АктуАльные проблемы педиАтрии 

ПРАКТИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА 107‘7 (99) ноябрь 2016 г. 

отмечен интрамуральный ход левой коронарной 
артерии. Послеоперационный период протекал на 
фоне сердечно-сосудистой недостаточности. Лабо-
раторные данные — без особенностей.

На 15-е сутки после операции зарегистрирована 
тахикардия с ЧСС 180 уд/мин (рис. 1). По данным 
ЭКГ тахикардия с широкими комплексами с ЧСС 178 
уд/мин. Зубец Р четко не дифференцируется, ЭОС 
отклонена вправо. На фоне возникших нарушений 
ритма сердца самочувствие ребенка не ухудшалось, 
гемодинамические показатели оставались в преде-
лах нормы. Анализ крови на тропонин от 03/06/16: 
0,1 нг/мл.

Начата внутривенная терапия кордароном в дозе 
12 мг/кг/сутки. На 3-и сутки терапии проведено ХМ-
ЭКГ: зарегистрированы эпизоды тахикардии с широ-
кими QRS-комплексами с частотой 141-153 уд/мин, 
дельта-волна? (рис. 2).

С целью дифференциальной диагностики тахи-
кардии на фоне WPW-синдрома и желудочковой та-
хикардии было принято решение о необходимости 
проведения ЧП-ЭКГ (рис. 3), по данным которого 
регистрировался ритм с уширенным желудочковым 
комплексом с частотой 160 уд/мин. После каждого 
QRS-комплекса регистрировалась волна Р (интервал 
VP 115 мсек). Вероятнее желудочковая тахикардия 
с ретроградным проведением на предсердия. Тера-
пия кордароном продолжена в дозе 13 мг/кг/сутки. 
На фоне проводимой антиаритмической терапии от-
мечен положительный эффект в виде купирования 
желудочковой тахикардии, восстановления синусо-
вого ритма. По ЭКГ перед выпиской синусовый ритм 
с ЧСС 134 уд/мин. Отклонение ЭОС вправо. БПНПГ.

Выписана на 30-е сутки после оперативного лече-
ния в стабильном состоянии, под наблюдение карди-
олога по месту жительства, на терапии кордароном 
из расчета 13 мг/кг/сутки.

Рисунок 1. 
ЭКГ — тахикардия с широкими комплексами с 
ЧСС 178 уд/мин. Зубец Р четко не дифферен-
цируется. ЭОС отклонена вправо

Рисунок 2. 
Холтеровское мониторирование ЭКГ
 

Рисунок 3. 
Чрезпищеводная ЭКГ
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Цель работы: оценка эпидемиологической 
ситуации и разработка эпидемиологически обо-
снованных мероприятий, направленных на пред-
упреждение завоза дикого вируса полиомиелита 
на территорию страны, в частности на территорию 
Республики Татарстан, возникновения случаев за-
болевания и ликвидацию этой инфекции.

Материал и методы. Проведен ретроспектив-
ный эпидемиологический анализ заболеваемости 
острым вялым параличом (ОВП) за 2013-2015 гг. 
Статистическая обработка данных исследования 
производилась с помощью табличного редакто-

ра Excel — модуля «Диаграммы». Рассчитывались 
теоретические тенденции многолетней динамики 
изучаемых явлений, определялись темпы роста. 
Выделение и идентификацию неполиомиелитных 
энтеровирусов проводили в соответствии с реко-
мендациями ВОЗ.

С 2002 г. Европейский континент, в состав ко-
торого входит Российская Федерация, сертифици-
рован как территория, свободная от полиомиели-
та [1]. Однако, по данным Всемирной организации 
здравоохранения, случаи заболевания полиомие-
литом в мире продолжают регистрироваться, так, в 
2014 г. зарегистрировано 359 случаев, в 2015 г. — 
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71 случай заболевания полиомиелитом, вызванного 
диким полиовирусом [2, 3]. Основную угрозу сани-
тарно-эпидемиологическому благополучию страны 
по полиомиелиту представляет завоз дикого полио-
вируса из стран (территорий), эндемичных по поли-
омиелиту (Нигерия, Индия, Афганистан, Пакистан), 
с территории которых возможен завоз инфекции на 
территорию Российской Федерации и нашей респу-
блики [3]. Основным компонентом Программы лик-
видации полиомиелита является эпидемиологиче-
ский надзор за полиомиелитом и острыми вялыми 
параличами [4, 5]. 

В Республике Татарстан случаи заболевания по-
лиомиелитом не регистрируются с 1994 г. И почти 
20 лет прошло с того времени, когда при исследо-
вании пробы сточной воды, взятой из Казанского 
канализационного коллектора Национальной лабо-
раторией по диагностике полиомиелита, был обна-
ружен «дикий» штамм полиовируса [6, 7, 8].

Надзор за острыми вялыми параличами осу-
ществляется с целью выявления случаев, подозри-
тельных на полиомиелит, выявления территорий, 
где происходит или может происходить передача 
полиовируса. В связи с этим выявление и диагно-
стика острых вялых параличей является одним из 
основных элементов системы мероприятий по про-
филактике полиомиелита [4, 5]. Составной частью 
проведения эпидемиологического надзора за по-
лиомиелитом и ОВП является эпидемиологический 
анализ заболеваемости полиомиелитом и ОВП. Он 
включает оценку состояния заболеваемости по кли-
ническим формам, возрастам, территориям, мони-
торинг внешней среды за полиовирусами и энтеро-
вирусами [9].

Анализ многолетней динамики заболеваемости 
ОВП по темпу среднего прироста за последние пять 
лет (2010-2015 гг.) в Республике Татарстан показал 
стабилизацию процесса (Тср.=+0,4%) (рис. 1).

При анализе структуры окончательных клиниче-
ских диагнозов ОВП за 2013-2015 гг. выявлено пре-
обладание мононевропатий (77% в 2013 г., 40% в 
2014 г. и 56% в 2015 г.), полинейропатии (7, 30 и 
25% соответственно), травматических мононевропа-
тий (16, 15 и 19% соответственно). Зачастую травма 
в анамнезе маленького ребенка устанавливается не 
сразу, и данный случай может быть расценен как по-

дозрительный на полиомиелит. Поэтому необходимо 
проводить все мероприятия в отношении данного 
ребенка до окончательной классификации случая, 
с целью исключения полиомиелита. Часто травма-
тические мононевропатии — это острый травмати-
ческий неврит седалищного нерва после внутримы-
шечной инъекции в большую ягодичную мышцу. 

Оценка возрастной структуры у больных с ОВП за 
последние три года показала преобладание возраст-
ной категории от 1 до 2 лет (57% в 2013 г., 32% в 
2014 г. и 36% в 2015 г.) и от 3 до 6 лет (29, 42 и 36% 
соответственно).

Высокие показатели заболеваемости ОВП в груп-
пе детей до 2 лет могут быть объяснены тем, что у 
педиатров и неврологов существует большая насто-
роженность к случаям ОВП в этой возрастной груп-
пе, как к «группе риска» по заболеваемости полио-
миелитом. 

Несмотря на то, что ежегодно показатель забо-
леваемости ОВП в среднем по РТ соответствует ре-
комендуемому индикативному показателю качества 
эпиднадзора («не менее 6 случаей ОВП на 100 ты-
сяч детей до 15 лет» [3]), за последние 6 лет поч-
ти в половине муниципальных районов республики 
(21) не выявлялись случаи ОВП. Эти территории от-
носятся к так называемым молчащим территориям. 
Учитывая, что показатель заболеваемости ОВП слу-
жит индикатором «чувствительности» системы эпи-
демиологического надзора, такие территории счита-
ются «территориями риска», на которых существует 
опасность распространения инфекции в случае ее 
завоза. 

Одним из направлений вирусологического мони-
торинга в рамках эпидемиологического надзора за 
полиомиелитом и ОВП в Республике является еже-
годное слежение за циркуляцией полиовирусов в 
объектах окружающей среды (исследуются быто-
вые сточные воды, вода открытых водоемов, питье-
вая вода) [10]. В отсутствие случаев полиомиелита 
контроль за состоянием окружающей среды часто 
подтверждает наличие инфекции, вызванной ди-
ким штаммом полиовируса. Систематический сбор 
материала из объектов окружающей среды обеспе-
чивает важные дополнительные данные по эпиде-
миологическому надзору и за полиомиелитом, и за 
энтеровирусной инфекцией.

Рисунок 1.
Многолетняя динамика заболеваемости ОВП на территории РТ за 2010-2015 гг. (%ооо)
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За период с 2013 по 2015 г. проведено 2 370 ис-
следований, среди которых удельный вес вакцин-
ных полиовирусов составил 36% в 2013 г., 45% в 
2014 г. и 33% в 2015 г., что свидетельствует о ши-
рокой циркуляции вакцинных штаммов вирусов в 
сточных водах хозяйственно-бытовой канализации.

Таким образом, проведенные исследования по-
зволяют осуществлять действенный контроль за 
эпидемической ситуацией и разрабатывать соот-
ветствующие противоэпидемические мероприятия, 
что позволяет поддерживать статус свободной от 
полиомиелита территории. Несмотря на это, тре-
буется продолжение активной работы по профи-
лактике полиомиелита, в том числе по проведению 
эпидемиологического надзора за полиомиелитом и 
ОВП в Республике Татарстан, а именно не снижать 
ответственность и внимание специалистов здра-
воохранения, Роспотребнадзора к этой проблеме, 
активизировать мероприятия по выявлению детей 
с синдромом ОВП, особенно на молчащих террито-
риях.
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Актуальность исследования обусловлена тем, что 
большее количество времени пациенты проводят 
в коридорах ожидания перед процедурами. Благо-
даря разработанному комплексу «Архетипическая 
стена» представляется возможность использования 
данного времени более продуктивно, с благопри-
ятным воздействием на процессы восстановления 
здоровья пациента.

Цель — раскрыть потенциальные возможности 
скрытых ресурсов психики для оптимизации про-
цесса реабилитации.

Теоретической основой для данного комплекса 
послужила характеристика архетипов, представ-
ленная в работе Адлера [1], а также исследования 
влияния архетипических структур на переживания 
подростков Л.Р. Фахрутдиновой [2].

Архетипы включены в структуру психики каждо-
го человека и являются проводником влияния груп-
пового сознания человеческого рода, человеческой 
стихией, имеющей свою энергию, свой мощнейший 
потенциал воздействия на психику человека через 
его бессознательные структуры. Мы использовали 
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образы архетипов для оптимизации процессов ре-
абилитации детей и подростков, а также взрослых 
людей, находящихся в поле влияния «Архетипиче-
ской стены».

Архетипы представляют собой ту часть психики, 
которая предопределяется всем культурно-истори-
ческим развитием человечества и зафиксирована в 
индивидуальном психическом складе в виде насле-
дуемых структур, определяющих склонность инди-
вида отвечать миру определенным образом [3-6].

Архетипические символы лежат в основе сказко-
терапии, юнгианской психотерапии и др. Для каж-
дой народности, национальности и других этниче-
ских групп архетипические представления имеют 
свою специфику, но за всем этим многообразием 
коллективных представлений проявляются общие 
родовые признаки. К.Г. Юнг в своих трудах иссле-
довал виды, специфику, проявления архетипиче-
ских структур [2].

Описание метода. Комплекс, повышающий реаби-
литационный потенциал «Архетипичная стена», —  
это результат совместной творческой деятельно-
сти художников и представителей психологической 
науки и практики. «Архетипичная стена» пред-
ставляет собой конгломерат визуальных образов в 
виде картин (1,5 на 2,5 м), протяженностью 14 м  
(рис. 1), находящихся на стене в отделении реаби-
литации ДРКБ. 

Человек, проходя вдоль стены, получает последо-
вательное, поэтапное влияние от визуальных образов 
определенных архетипических структур, оказываю-
щих специфическое воздействие через актуализацию 
в бессознательном определенной доминанты архети-
па. Данное воздействие условно можно разделить 
на два типа. Первое — прямое, когда подключается 
психолог и проводит непосредственную психотера-
певтическую работу, и второе — когда происходит 
непрямое воздействие (по схеме «скрытой рекламы 
или скрытых социальных программ»). Воздействие 
заключается в психотерапевтическом эффекте, осно-
вываясь на принципах сказкотерапии, по средствам 
визуального канала, благодаря которому оказывает-
ся влияние на бессознательные структуры психики. 
Результатом прохождения является актуализация 

глубинной работы на включение резервных ресурсов 
организма для оптимизации процесса реабилитации.

Последовательность архетипического ряда такова: 
Самость (Божественное дитя), Тень и Смерть, Герой, 
Царь (Царица), Самость (Божественное дитя). Время 
быстрого прохождения через всю стену для ребенка —  
примерно 3-5 минут, но при неспешном прохожде-
нии, при задержке около определенных фрагментов 
(неосознаваемое желание получить недостающий 
тип символической энергии) прохождение может за-
нимать до 15-20 минут.

Начало и завершение архетипического ряда при-
ходится на архетип Самости (Божественного дитя) 
(рис. 2). На рисунке 2 представлена лишь часть ар-
хетипической стены, посвященной архетипу Боже-
ственное дитя.

Данный архетип олицетворяет внутреннее, истин-
ное Я человека, интегратор всего психического, осу-
ществление высшего в себе, жизненность, свежесть, 
очищение, яркий свет разума, расцвет, рост, аутен-
тичность. Божественное дитя представлено образами 
Феникса, возрождающегося из пепла, помощи боже-
ственных сил, животного, эльфа, гнома, жемчужины, 
сущности Атмана, сына, дочери, подростка, девушки, 
цветка, золотого яйца и др. [2]

Восприятие данного фрагмента через символиче-
ское послание бессознательному ведет к активиза-
ции той части психики, которая связана с групповым 
сознанием человеческого рода, и данное послание 
пробуждает процессы самоисцеления, вызывает по-
зитивный, оптимистичный жизненный настрой, вы-
зывает прилив сил, вдохновение, ощущение, что 
жизнь прекрасна, активизирует жизнеутверждающие 
тенденции, любовь к жизни, чувство наслаждения 
самим жизненным процессом в его аутентичном во-
площении.

Кроме того, данный фрагмент стены запускает 
процессы саморазвития, пробуждает ресурсы орга-
низма, ведущие к исцелению, восстановлению и раз-
витию. Возникает некая жизнеутверждающая интен-
циональность, порыв к жизни, ощущения начала и 
перспективы, желание жить, любить, познавать этот 
мир, наслаждаться и радоваться своему росту, полно-
те бытия.

Рисунок 1.
Часть «Архетипичной стены» в отделении ре-
абилитации ДРКБ

 Рисунок 2.
Фрагмент «Архетипической стены», посвя-
щенной архетипу Самости (Божественное 
дитя)
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Далее после архетипа Божественное дитя субъ-
ект архетипического взаимодействия попадает под 
влияние архетипов Тени и Смерти.

Архетип Тень представлен образами темных сил, 
тьмы, зла, леших, ведьм и другой нечистой силы 
(см. рис. 3).

Данный архетип означает все негативное, злое, 
ненавистное, темное, нереализованное, что че-
ловек в себе подавляет и проецирует во вне. Он 
связан с такими понятиями, как обреченность, на-
силие, болезни, жажда власти, славы, успеха, ми-
молетность «человеческой жизни», данного момен-
та, без будущих проекций («Хочу все и сейчас», 
«Получить или погибнуть»). В то же время архетип 

Тени олицетворяет всеподавленный потенциал, ко-
торый человек в себе игнорирует, подавляет, от-
рицает, нереализованное творческое начало. Это 
та часть, которая включает в себя психологические 
причины возникновения, развития и поддержания 
патологических процессов в организме, осознание 
которой приведет к принятию ее как собственной 
части, отвергаемой силы. Процесс познания приро-
ды недуга позволяет человеку взглянуть на свою 
болезнь с новой стороны, принять ту силу, которая 
в потенциале содержится за болезнью, как прояв-
лению архетипа Тени.

Смерть —представлена образами бессмертия че-
рез видоизменение, любви и/или разрушения, смер-

Рисунок 3.
Фрагмент «Архетипической стены», посвященной 
архетипу Тень

Рисунок 4.
Фрагмент «Архетипической стены», по-
священной архетипу Смерть

Рисунок 5.
Фрагмент «Архетипической стены», посвящен-
ной архетипу Герой

Рисунок 6.
Фрагмент «Архетипической стены», посвя-
щенной архетипу Герой
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ти и возрождения, женщины, тринадцати, скорпио-
на, конца, превращения человека, прощания (рис. 
4). Данный женский архетип означает трансформа-
цию, отмирание старого во имя того, чтобы освобо-
дить дорогу новому (диада жизнь — смерть). Здесь 
присутствует страх перед переменами и в то же 
время признание целесообразности происходяще-
го, умение прощать и прощаться (расставаться) [2]. 
Данный архетип актуализирует психологический 
процесс перехода из состояния болезни в состояние 
здоровья, прощания со старыми стереотипами мыш-

Рисунок 7.
Фрагмент «Архетипической стены», посвя-
щенной архетипу Мудрец

Рисунок 8.
Фрагмент «Архетипической стены», посвя-
щенной архетипу Самости в момент интегра-
ции психических структур в гармоничное цен-
тральное Я

Рисунок 9.
Фрагмент «Архетипической стены», посвя-
щенной архетипу Самости в процессе закре-
пления исцеляющих процессов

ления, поддерживающими патологические процес-
сы в организме.

Архетип Герой  представлен образами принца, 
принцессы, полубога, Геркулеса, Одиссея, на долю 
которых выпали испытания и трудности, с которы-
ми они, в конечном счете, справились и вышли по-
бедителями (см. рис. 5 и 6).

Данная архетипическая структура означает стой-
кость, мужественность, героизм, предельность при 
достижении целей. Для данного архетипа харак-
терны проявление самоотверженности, смирения 
с лишениями и трудностями. Но героя ждет побе-
да, которая ставит его на пьедестал, его возвыша-
ет, трансформирует до иного качества. Принцы и 
Принцессы после лишений преобразуются как лич-
ности, очищаются от пороков и становятся достой-
ными своего высокого предназначения. Для героя 
его путь — это путь развития, совершенствования, 
испытания трансформации.

По дороге Герой встречает мудрецов (актуали-
зация архетипа Мудрец) (рис. 7), ему приходится 
принять тот факт, что жизнь имеет разные сторо-
ны, это приводит к интеграции всего психического 
целого в гармоничное центральное Я, воплощаю-
щем Самость человека (см. рис. 8), и в конце дан-
ного путешествия он осваивает свой центр жиз-
неутверждения, жизнерадостности и жизнелюбия 
через архетип Самость (Божественное дитя), оли-
цетворяющего процесс полного исцеления и здо-
ровья (см. рис. 9).

Таким образом, разработанный комплекс, по-
вышающий реабилитационный потенциал «Архе-
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типическая стена», позволяет применять бессоз-
нательные механизмы психики и скрытые ресурсы 
человека, силы группового сознания и культурно-
исторические феномены для активации процессов 
восстановления психики и организма, а также вы-
страивать более оптимальные и конструктивные 
копинг-стратегии. Данное воздействие подобно 
механизмам арт-терапии, климатолечения, лечения 
природными факторами, цветотерапии, фототера-
пии, ландшафтотерапии, применяемыми при реа-
билитации больных, в том числе в условиях сана-
торно-курортного лечения. Новизна исследования 
заключается в создании комплекса, повышающего 
реабилитационный потенциал, оказывающего вли-
яние на актуализацию скрытых резервов психики, 
направленных на восстановление организма. При-
менение данной методики возможно не только в 
реабилитации детей и подростков, но и взрослых с 
различной патологией.
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детско-родительских отношений в семьях с ребенком, больным острым лимфобластным лейкозом. В исследова-
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Актуальность исследования детско-родительских 
отношений в семьях с ребенком, больным острым 
лимфобластным лейкозом, не вызывает сомнений, 
так как семья — это важнейшая подсистема обще-
ства, которая либо помогает ребенку справиться с 
болезнью или другими проблемами, либо делает 
заложником семейных проблем и конфликтов.

Перспективно исследование для выявления груп-
пы риска родителей, которые могут потерять детей, 
больных раком, потому что эти родители склонны 
выбирать копинг — поведение по типу изоляции 
и социального отчуждения, избегания проблемы 
и подавления эмоций, легко впадают в состояние 
безнадежности и покорности, склонны к самообви-
нению [1]. Исследователи отмечают, что, с одной 
стороны, психологические реакции на заболевание 
раком зависят от индивидуальных особенностей 
личности. С другой стороны, психологическое сво-
еобразие личности обусловливает неоднозначную 
реакцию на лечение, семейные отношения [2]. Ро-
дительские подсистемы оказывают влияние на про-
цесс излечения и социализацию личности больного 
ребенка. Ребенок с особыми потребностями нужда-
ется в особом отношении к нему со стороны взрос-
лых и ровесников для преодоления страхов и сни-
жения тревожности [3].

Онкологическое заболевание поражает не толь-
ко пациентов, но и их близких. Потеря ребенка — 
это часто интенсивное и длительное негативное 
воздействие на родителей. Кроме того, родители, 
особенно матери, оказываются в опасности из-за 
возможности психических расстройств. (О взаимос-
вязи психологического, социального и физического 
уровней здоровья женщин говорится в статье Р.М. 
Хусаиновой [4]).

Цель работы — изучить особенности стиля се-
мейного воспитания, родительских установок, вза-
имоотношений больного ребенка с окружающими 
людьми.

Объектом исследования стали дети дошкольного 
возраста (5-6 лет) с диагнозом острый лимфобласт-
ный лейкоз и их матери — всего 25 семей. Изучены 
психологические особенности детско-родительских 
отношений в этих семьях и взаимосвязи исследуе-
мых показателей. 

Для достижения цели было использовано не-
сколько методик. Опросник «Анализ семейных 
взаимоотношений» (АСВ) Э.Г. Эйдемиллера пред-
назначен для диагностики типов негармонично-
го воспитания, способствующего возникновению 
и развитию патологических изменений личности 
ребенка. В методику заложено 20 шкал, которые 
отражают основные стили семейного воспитания, 
позволяют получить представление о структурно-
ролевом аспекте жизнедеятельности семьи, демон-
стрируют особенности функционирования системы 
взаимных влияний, показывают работу механизмов 
семейной интеграции. Устойчивые сочетания раз-
личных черт воспитания представляют собой тип 
негармоничного воспитания; методика изучения 
родительских установок (PARI — parent attitude 
research instrument) предназначена для изучения 
отношения родителей к разным сторонам семейной 
жизни. В методике выделено 23 аспекта-признака, 
касающиеся разных сторон отношения родителей 
к ребенку и жизни в семье, оцениваются межлич-
ностные отношения в системе «родитель — ребе-
нок» глазами родителя. Проективная методика Р. 
Жиля (TF) (LeTest-Film, Rene’ Gille) позволяет из-
учать личностные, эмоциональные отношения ре-

бенка с другими людьми, в том числе и с членами 
своей семьи. Методика дает возможность описать 
систему личностных отношений ребенка, склады-
вающуюся из двух групп переменных: 1. Показа-
тели, характеризующие конкретно-личностные от-
ношения ребенка с другими людьми: 1) матерью; 
2) отцом; 3) обоими родителями; 4) братьями и се-
страми; 5) бабушкой и дедушкой; 6) другом (под-
ругой); 7) учителем (воспитателем или другим ав-
торитетным для ребенка взрослым). 2. Показатели, 
характеризующие особенности самого ребенка:  
1) любознательность; 2) стремление к доминирова-
нию в группе; 3) стремление к общению с другими 
детьми в больших группах; 4) отгороженность от 
других, стремление к уединению; 5) социальная 
адекватность поведения. Методика «Кинетический 
рисунок семьи» (КРС) Р. Бернса и С. Кауфмана дает 
информацию о субъективной семейной ситуации 
ребенка, помогает выявить взаимоотношения в се-
мье, вызывающие тревогу у ребенка, показывает, 
как он воспринимает других членов семьи и свое 
место среди них. 

Помимо качественной оценки результатов все 
показатели получили свое количественное выра-
жение при помощи прикладного пакета Microsoft 
Excel и программы STATISTICA 7.0 (расчет средних 
данных, корреляционный анализ, критерии досто-
верности отличий).

Все диагностические процедуры проводились 
под руководством психолога. Родители дали пись-
менное согласие на участие в эксперименте и на 
участие своих больных лейкозом детей. 

Корреляционный анализ выявил взаимосвязи 
между исследуемыми показателями родительских и 
детских методик. Оценка качественных показате-
лей проведена с помощью коэффициента ранговой 
корреляции (r) Спирмена. Самое большое количе-
ство значимых взаимосвязей родительской мето-
дики PARI с детской проективной методикой Рене 
Жиля (TF).

Показатель методики PARI «Чрезмерная забо-
та» имеет обратные связи с показателями TF «От-
ношение к братьям и сестрам», «Общительность»  
(r=-0,40, при p< 0,05) и прямую связь с показате-
лем «Доминантность» (r=0,44, при p<0,05). Данные 
взаимосвязи показывают, что чем больше мать про-
являет заботы о своем ребенке, тем он становится 
менее общительным, хуже относится к своим бра-
тьям и сестрам и растет его доминирование в семье.

Показатель методики PARI «Зависимость от се-
мьи» имеет обратную связь с показателем TF «За-
крытость, отгороженность» (r=-0,44 при p<0,05) 
и прямо связан с показателем «Конфликтность в 
семье» (r=0,43 при p<0,05). Если мать зависит от 
семьи, то у ребенка уменьшается отгороженность 
от семейных проблем, но при этом он становится 
более конфликтным.

Показатель методики АСВ «Гиперпротекция» 
прямо связан с показателем TF «Отношение к ма-
тери и отцу как родительской чете» (r=0,42 при 
p<0,05). Таким образом, чрезмерная материнская 
опека проводит к тому, что в сознании ребенка 
родители не представлены как пара. «Отноше-
ние к отцу» TF (r=0,40 при p<0,05) прямо связано  
с АСВ «Чрезмерность требований-запретов». 

«Безучастность мужа» и «Подавление сексуаль-
ности» методики PARI имеют сильные прямые свя-
зи с показателями TF «Доминантность» и «Общи-
тельность» (r=0,73 и r=0,65 при p<0,05, r=0,61 и 
r=0,57 при p<0,05). Если в семье родители кон-
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фликтуют между собой, решают проблемы за счет 
детей, то ребенок на такую ситуацию будет реаги-
ровать доминированием и общительностью. 

Показатель «Чрезвычайное вмешательство в мир 
ребенка» (PARI) прямо связан с показателями ме-
тодики КРС «Конфликтность в семье» и «Враждеб-
ность в семейной ситуации» (r=0,49 и r=0,46 при 
p< 0,05) и имеет обратную связь с показателем 
«Чувство неполноценности в семейной ситуации» 
(r=-0,41 при p<0,05). Итак, можно сделать вы-
вод, что решение собственных проблем родителей 
за счет чрезмерного вмешательства в мир ребенка 
проводит к тому, что он воспринимает семью как 
враждебную, проявляет конфликтность, но при 
этом уменьшается чувство его неполноценности в 
семье. Таким образом, семейная система потвор-
ствует болезни ребенка, делает его «заложником» 
в семейных конфликтах.

В статье Т.Г. Авдеевой [5] показано, что только 
в 30% исследуемых семей со здоровыми детьми на-
блюдается эмоциональное благополучие. По про-
веденной методике «Кинетический рисунок семьи» 
были сделаны выводы, что 70% детей испытывают 
чувство отверженности, психологического диском-
форта. К таким же выводам пришли авторы другой 
статьи [6]. Они выявили, что примерно половина 
рисунков показывает невключенность ребенка в 
семейные и межперсональные отношения.

В содержании структуры детско-родительских 
отношений в семьях со старшими дошкольниками 
показано, что «детско-родительская общность ха-
рактеризуется наличием взаимосвязанности/взаи-
мозависимости родителя и ребенка, стремлением 
к расширению сфер совместной с ребенком актив-
ности и рефлексивным отношением к индивидуаль-
ной и совместной жизнедеятельности в сочетании с 
типом родительского отношения «потворствующая 
гиперпротекция». В этом случае ребенок восприни-
мает семейную ситуацию положительно, он соци-

ально адекватен во взаимоотношениях с окружаю-
щими, любознателен и общителен» [7].

Будущие исследования, направленные на выяв-
ление особенностей взаимодействия между пациен-
тами и членами семьи — родителей, детей и партне-
ров — имеют большое значение для дальнейшего 
изучения, обеспечивая более глубокое представле-
ние о динамике семейных взаимоотношений, когда 
речь идет о раке [8]. 

Исследование осуществлено при финансо-
вой поддержке гранта РГНФ и Правительства Ре-
спублики Татарстан в рамках научного проекта  
№ 15-16-16011а(р)
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The article presents the results of preventive examination of 577 073 children aged 0 to 17 in the Republic of Tatarstan in 
2013-2015. It demonstrates distribution of children of decree ages into health groups. The following results have been obtained: 
quantity of healthy children amounts to 13,3%, quantity of children with chronic pathology amounts to 12,9%.  Before admit-
tance to school 13,9% of children considered to be in the first health group, at the end of the first school year the amount of 
healthy children decreased to 13,2%, when the subject study started  the amount decreased to 13.0%, before graduation from 
school there 11,0% of healthy children. Respectively there is an increased amount of children with chronic pathology (III- V 
health groups). It changes from 10,3% before admittance to school to 19,7% of  graduating children. Therefore, we can arrive 
at a conclusion, that during the school study time the health of children becomes worse. 

Key words:  preventive examination, children, health groups. 

Профилактические медицинские осмотры детей 
от периода новорожденности и до совершеннолетия 
проводятся в определенные декретированные воз-

растные периоды с целью раннего выявления па-
тологических состояний, заболеваний и факторов 
риска их развития, а также в целях формирования 
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групп состояния здоровья и выработки рекоменда-
ций для дальнейшего наблюдения несовершенно-
летних. Профилактические медицинские осмотры 
производились согласно приказу Минздрава России 
№ 1346н от 21.12.2012 «О Порядке прохождения 
несовершеннолетними медицинских осмотров, в 
том числе при поступлении в образовательные уч-
реждения и в период обучения в них». Дети различ-
ных возрастных групп осмотрены врачами-специа-
листами и прошли лабораторные, функциональные 
исследования, согласно перечню исследований при 
проведении медицинских осмотров несовершенно-
летних (Приложение №1 приказ МЗ РФ №1346н) 
[1]. Перечень обследований и консультации спе-
циалистов разные для разных возрастных групп и 
контингентов [1].

Статистические данные приводятся из государ-
ственной статистической формы № 31 «Сведения о 
медицинской помощи детям и подросткам-школьни-
кам» Республики Татарстан, которая формируется 
по показателям всех медицинских учреждений ре-
спублики, участвующих в оказании первичной ме-
дико-санитарной помощи детскому населению.

В таблице 1 приводятся данные по числу об-
следованных детей в разных возрастных группах 
за 2013-2015 гг. по результатам профилактиче-
ских осмотров. Охват детского населения 0-17 лет 
профилактическими осмотрами в РТ за последние  
3 года снижается (с 79,6% в 2013 г. до 72,3%  
в 2015 г.), за счет снижения охвата профилакти-
ческими осмотрами детей в возрастном проме-
жутке 0-14 лет. Охват профосмотрами подростков  
15-17 лет остается стабильно высоким [2] (р<0,05).

В результате проведенных мероприятий, осмотра 
специалистов и ряда инструментальных и функцио-
нальных исследований дети были распределены по 
группам здоровья.

Анализируя распределение детей по группам 
здоровья (табл. 2) за 2013-2015 гг. прослеживается 

рост числа абсолютно здоровых детей, относящихся 
к  I группе здоровья на 10,25% (р<0,05). Снижает-
ся доля детей, имеющих хронические заболевания 
относящихся к III группе здоровья на 16,66%, при 
стабильной доле детей, имеющих функциональные 
расстройства (II группа здоровья), и тяжелоболь-
ных детей из IV и V групп здоровья [3] (р<0,05).

По данным Министерства здравоохранения, в 
целом по Российской Федерации доля детей, от-
носящихся к 1 группе здоровья, составляет 32%, 
II группе здоровья – 51,8%, III-V группы здоровья 
16,2%. На основании этих данных можно сделать 
вывод, что в  РТ выявляемость факторов риска хро-
нической патологии по результатам проведения 
медицинских осмотров выше, чем в целом по РФ. 
Своевременное выявление функциональных рас-
стройств с последующим проведением вторичной 
профилактики приводит к предотвращению хрони-
зации патологических состояний.

С целью оценки состояния здоровья детей школь-
ного возраста  нами были использованы данные, 
взятые из государственной статистической формы 
№31 [2]. 

За последние три года существенной динамики в 
распределении детей-школьников по группам здо-
ровья не наблюдается (табл. 3). Однако, проведя 
анализ статистических отчетных форм в разрезе 
районов РТ выявлен большой разброс показателей: 
в I группе здоровья разброс показателя составил от 
2,7% до 39,8%; во II группе – от 51,1% до 88,1%; 
в  III-V группе здоровья – от 5,1% до 29% [2]. Дан-
ные показатели требуют углубленного анализа, 
возможно, в ряде территорий республики при про-
ведении профилактических осмотров имеется гипо-
диагностика заболеваний.

Для оценки динамики состояния здоровья детей 
в процессе обучения в общеобразовательных орга-
низациях, проведен анализ распределения детей 
по группам здоровья перед поступлением в шко-

Таблица 1.
Профилактические осмотры детей 0-17 лет в РТ за 2013-2015 гг.

годы
Число детей всего Число детей прошедших про-

филактические осмотры Доля осмотренных в %

2013 2014 2015 2013 2014 2015 2013 2014 2015

0-14 
лет 647667 661397 685633 500693 469440 473697 77,3% 71% 69,1%

15-17 
лет 119389 115357 112194 110169 107371 103376 92,3% 93% 92,1%

0-17 
лет 767056 776754 797827 610862 576811 577073 79,6% 74,2% 72,3%

Таблица 2.
Распределение детей 0-17 лет по группам здоровья в РТ за 2013-2015гг. (в %)

Годы

группы

2013 2014 2015

Абс. % Абс. % Абс. %

I 69064 11,3 70831 12,3 76951 13,3

II 454297 74,3 426408 73,9 425041 73,7

III 76271 12,5 69250 12,0 65380 11,3

IV 5913 1,0 5357 0,9 4849 0,8

V 5317 0,9 4965 0,9 4852 0,8

всего 610862 100% 576811 100% 577073 100%



АктуАльные проблемы педиАтрии 

ПРАКТИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА 121‘7 (99) ноябрь 2016 г. 

лу; в конце первого года обучения; при переходе к 
предметному обучению; в возрасте 15 лет и перед 
окончанием школы (табл. 4).

Отмечается тенденция к ухудшению состояния 
здоровья школьников в процессе учебы. Перед по-
ступлением в школу к первой группе здоровья от-
носились 13,9% детей, к концу первого года об-
учения доля здоровых детей снизилась до 13,2%; 
при переходе к предметному обучению до 13,0%,  
перед окончанием школы здоровых детей осталось 
11,0%. Отмечается снижение доли здоровых детей 
на 15,43%. Снижается и доля детей относящихся 
к II группе здоровья на 39,51%. Соответственно 
растет и доля школьников, имеющих хроническую 
патологию (III – V группы здоровья) на 65,49%, 
с 10,3% перед поступлением в школу до 19,7% к 
окончанию школы [4] (р<0,05).

Для изучения патологической пораженности де-
тей в возрасте 0-17 лет использовались статистиче-
ские данные государственной статистической фор-
мы №31. По данным таблицы 5, за последние 3 года 
четко прослеживается снижение выявляемости ско-
лиоза на 11,14% и нарушений осанки на 23,01% [2]  
(р<0,05). 

По данным информационного бюллетеня «Основ-
ные показатели здоровья матери и ребенка, дея-
тельность службы охраны детства и родовспомо-
жения в РФ» за 2014 г. в Российской Федерации 
при проведении профилактических осмотров среди 
детей 0-17 лет выявлены дети с нарушением слуха 
– 1,7 на 1000 осмотренных, с понижением остроты 
зрения – 70,0; с дефектом речи – 31,2; со сколио-
зом – 16,8; с нарушением осанки – 65,3 [5]. Таким 
образом, можно сделать выводы, что в Республике 
Татарстан отмечается недостаточная выявляемость 
нарушений осанки, сколиоза и дефектов речи.

По результатам профилактических осмотров де-
тей декретированных возрастов прослеживается 
тенденция увеличения на протяжении учебы выяв-
ления у школьников (табл. 6) (р<0,05):

– нарушений слуха на 26,1% (с 1,4 до 1,9 на 
1000 осмотренных);

– нарушения зрения в 3,4 раза (с 45,8 до 157,0);
– нарушения осанки в 3 раза (с 41,2 до 91,0);
– сколиоза в 15 раз (с 5,4 до 35,7).
С возрастом снижается частота выявлений де-

фектов речи в 35 раз (с 50,8 до 2,8 на 1000 осмо-
тренных) [2] (р<0,05). 

Таблица 3.
Распределение школьников по группам здоровья в РТ за 2013- 2015 гг. (в %)    

Годы
группы

2013 2014 2015

Абс. % Абс. % Абс. %

I 41175 11,1 43290 11,8 44569 12,1

II 272474 73,7 269006 73,3 271795 73,7

III 49311 13,4 48109 13,0 46553 12,6

IV 3308 0,9 3552 1,0 2728 0,7

V 3343 0,9 3389 0,9 2957 0,8

всего 369611 100% 367346 100% 368602 100%

Таблица 4.
Распределение детей декретированных возрастов в РТ по группам здоровья за 2015 год (в %) 

Контингенты I II III IV V

Перед поступлением в школу 13,9 75,8 9,0 0,6 0,7

В конце первого года обучения 13,2 75,5 10,0 0,7 0,6

При переходе к предметному обучению 13,0 73,3 12,1 0,8 0,8

В возрасте 15 лет 10,6 71,6 15,7 1,2 0,9

Перед окончанием школы (16-17 лет) 11,0 69,3 16,9 1,4 1,4

Таблица 5.
Результаты профилактических осмотров детей 0 – 17 лет в РТ за 2013 – 2015 гг. 
(на 1000 осмотренных)
                              Год
Заболевания

2013 2014 2015

Абс. Отн. Абс. Отн. Абс. Отн.

Нарушение слуха 942 1,5 899 1,6 668 1,2

Нарушение зрения 42139 65,1 38547 68,6 43120 74,7

Дефекты речи 13424 22,9 13259 23,0 13706 23,7

Нарушения осанки 9232 54,6 8064 54,2 7505 53,1

Сколиоз 34072 14,5 31233 14,0 30656 13,0
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В результате проведенного статистического ана-
лиза по данным профилактических осмотров можно 
сделать следующие выводы:

Снижается доля детей 0-14 лет, охваченных про-
филактическими осмотрами, что требует дополни-
тельных организационно-методических мероприя-
тий по обеспечению детского населения плановыми 
медицинскими осмотрами.  

В  РТ выявляемость факторов риска хронической 
патологии по результатам проведения медицинских 
осмотров выше, чем в целом по РФ.

В Республике Татарстан отмечается недостаточ-
ная выявляемость нарушений осанки, сколиоза и 
дефектов речи.

В процессе обучения имеется тенденция ухудше-
ния здоровья детей. 
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Таблица 6.
Результаты профилактических осмотров детей декретированных возрастов в РТ за 2015г. 
(на 1000 осмотренных)

Контингенты Нарушение 
слуха

Нарушения 
зрения

Дефекты 
речи

Нарушения 
осанки Сколиоз

Перед поступлением в школу 1,4 45,8 50,8 41,2 5,4

В конце 
первого года обучения 1,1 59,3 23,4 63,8 9,2

При переходе к предметному 
обучению (4-5 классы) 0,9 91,1 3,8 74,3 15,0

В возрасте 15 лет 2,0 148,8 3,5 83,8 30,4

Перед окончанием школы 
(16-17 лет) 1,9 157,0 2,8 91,0 35,7
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Вторые опухоли у детей и подростков  
(по данным отделения онкогематологии  
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Развитие второй опухоли является одним из тяжелых отдаленных осложнений химиолучевой терапии онко-
логических заболеваний и наблюдается в 2-5% случаев всех пролеченных больных. В статье проанализированы 8 
случаев вторых опухолей у детей и подростков разных возрастов (от 2 до 17 лет). В структуре первых опухолей в 
77,8% случаев были солидные опухоли и у 22,2% — гемобластозы. В лечении пациентов были использованы лучевая 
терапия, противоопухолевые препараты, обладающие мутагенным действием. Вторая опухоль диагностирова-
лась на сроках от 6 до 96 месяцев после окончания лечения по поводу первой опухоли. В качестве второй опухоли 
острый миелобластный лейкоз был диагностирован у 50% пациентов, в двух случаях мягкотканные саркомы и по 
одному — опухоль щитовидной железы и опухоль головного мозга. Эффект от лечения второй опухоли зависел от 
сроков возникновения и гистологического варианта и локализации второй опухоли и токсичности предшеству-
ющей терапии. Из 8 пациентов на сегодняшний день живы 2 (25%). Успешный опыт лечения второй опухоли был 
представлен в клиническом случае.

Ключевые слова: дети, онкологические заболевания, лучевая терапия, химиотерапия, вторые опухоли.

r.Z. sHAmmAsoV, i.V. osipoVA, e.i. NiZAmutdiNoVA, e.N. GrisHiNA, l.r. KArimoVA
Children's Republican Clinical Hospital of the Ministry of Health of the Republic of Tatarstan, 
140 Orenburgsky Trakt, Kazan, Russian Federation, 420138

Second tumors in children and adolescents  
(by the data of Onco-Hematology Department  
of Children's Republican Clinical Hospital  
during 20 years — from 1997 to 2016)

shammasov r.Z. — Head of Onco-Hematology Department, tel. (843) 237-30-07, e-mail: rafael.shammasov@tatar.ru

osipova i.V. — doctor-hematologist of Onco-Hematology Department, tel. (843) 237-30-07, e-mail: ivos29@mail.ru

Nizamutdinova e.i. — doctor-hematologist of Onco-Hematology Department, tel. (843) 237-30-07, e-mail: helennizam@hotmail.com

Grishina e.N. — doctor-hematologist of Onco-Hematology Department, tel. (843) 237-30-07, e-mail: barieved@mail.ru

Karimova l.r. — doctor-hematologist of Onco-Hematology Department, tel. (843) 237-30-07, e-mail: drkb.onco@mail.ru

Development of the second tumor is one of the severe remote complications of chemoradiation therapy of oncological dis-
eases. It is observed in 2-5% of all treated patients. The article analyzes 8 cases of second tumors in children and adolescents 
aged 2 to 17. The structure of the first tumors included 77.8% cases of solid tumors and 22.2% of hemoblastoses. The patients 
were treated with radiotherapy as well as antitumoral drugs with mutagenic properties. The second tumor was diagnosed 6 to 
96 months after the treatment completion. The second tumor was an acute myeloblastic leukemia in 50% cases, 2 cases of soft 
tissue sarcoma, 1 case of goitrous tumor and 1 case of brain tumor. The efficiency of the second tumor treatment depends on 
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the time of its appearance, histological variant and localization, as well as the toxicity of the previous therapy. Out of 8 patients, 
2 are alive (25%). The experience of successful treatment of the second tumor is presented as a clinical case.

Key words: children, oncological diseases, radiation therapy, chemotherapy, second tumors. 

Успех в лечении онкологических заболеваний, 
достигнутый за последние десятилетия, является 
ожидаемым следствием применения лечебно-диа-
гностических протоколов, цель которых — добиться 
максимального эффекта с минимальной токсично-
стью. Общепринятые алгоритмы и преемственность 
в тактике ведения этих больных позволяют добить-
ся длительной ремиссии у большинства пролечен-
ных больных.

Очень важна информированность больных и вра-
чей о возможности развития вторых опухолей [1]. 
В среднем вероятность развития вторых опухолей 
за последние 20 лет составляет 2-5% [1-5]; по дан-
ным некоторых авторов — до 12% [5]. 

К возможным факторам, предрасполагающим к 
развитию вторых опухолей, большинство исследо-
вателей относят лучевую терапию, эпиподофил-
лотоксины (этопозид, тенипозид), алкилирующие 
противоопухолевые препараты; высокодозную те-
рапию [1-2, 6, 7]. По мнению радиологов, именно 
лучевая терапия является основной причиной воз-
никновения отдаленных фатальных осложнений [3, 
5, 8, 9]. Отмечен высокий риск возникновения вто-
рых опухолей при лечении злокачественной лим-
фомы, ретинобластомы, медуллобластомы, нейро-
бластомы и лейкозов [3, 5]. Что касается вторых 
опухолей, наиболее часто диагностируются опухо-
ли центральной нервной системы, саркомы костей 
и мягких тканей, карциномы щитовидной железы и 
паратиреоидных желез, лейкоз [1, 2, 6, 10]. Риск 
развития вторичных миелоидных лейкозов высок 
при использовании алкилирующих агентов, обла-
дающих наряду с противоопухолевым, мутагенным 
и тератогенным действием [9]. Во многих работах 
оценивалась роль каждого из возможных рисков, в 
том числе пола пациента, возраста на момент диа-
гностики «первой опухоли», наследственной пред-
расположенности; приводятся статистические дан-
ные по часто встречаемым комбинациям первой и 
второй опухоли [1-10]. 

Важно знать о сроках развития вторых опухолей. 
По данным различных авторов, срок развития вто-
рой опухоли после окончания лечения составляет 
от 1 года до 30 лет, в среднем 8-10 лет [1, 3, 5, 9].

Эффект лечения вторых опухолей, также прово-
димого по протоколам, зависит от сроков возник-
новения, гистологического варианта второй опухо-
ли [1, 2, 3, 6, 9]. Вторичные миелоидные лейкозы 
чаще дебютируют с рефрактерной панцитопении 
[9]. Уже развившееся заболевание практически не 
контролируется стандартным лечением и приводит 
к гибели пациентов в первые месяцы терапии. Дли-
тельная безрецидивная выживаемость достигнута у 
больных с удаленными вторыми солидными опухо-
лями [1, 5]. 

Цель исследования: описание клинических 
случаев вторых заболеваний у детей и подростков. 

Пациенты и методы.
В отделении онкогематологии ГАУЗ ДРКБ МЗ РТ с 

1997 г. до настоящего времени завершено лечение 
и достигнута ремиссия у 853 пациентов со злока-

чественными образованиями, из них гемобластозов 
437 (51,2%) и солидных образований 416 (48,8%). 
За этот период диагностировано 8 случаев вторых 
опухолей у детей и подростков до 18 лет, что со-
ставляет 0,94%. 

Данные о пациентах представлены в табл. 1
Вторая опухоль диагностировалась во всех воз-

растных группах: у 1 ребенка (12,5%) в возрасте 2 
года 8 месяцев, у 4 детей (50%) в возрасте 4-8 лет; 
у 3 подростков (37,5%) — 15-17 лет. Возраст забо-
левших в среднем составил 9,5 лет. Мальчиков — 5, 
девочек — 3.

Первая опухоль солидного генеза была у 6 боль-
ных (77,8%), в двух случаях первая опухоль — гемо-
бластозы (22,2%). Среди впервые диагностирован-
ных опухолей солидного генеза опухоли головного 
мозга (медуллобластома, герминома, краниофарин-
геома) отмечены у 3 больных (37,5%), по одному 
случаю — лейомиосаркома, герминогенная опухоль 
яичника, остеогенная саркома. В качестве первой 
опухоли среди гемобластозов: по одному случаю 
острый лимфобластный лейкоз и неходжкинская 
лимфома из В-клеточных предшественников. 

5 пациентам (62,5%) при лечении первичной 
опухоли проводилась лучевая терапия, у 4 из них в 
сочетании с химиотерапией. 

Дозы лучевой терапии составили 18-56 Гр; на 
ложе опухоли лучевая терапия проведена 3 больным, 
на ложе опухоли и область метастазирования одному 
больному и одной пациентке с нейролейкозом прове-
дено краниальное облучение с захватом С1-2.

У 3 детей проводилась только химиотерапия. По-
лихимиотерапия проводилась согласно протоколам 
и во всех случаях включала алкилирующие агенты, 
антрациклины; у 3 пациентов (с гемобластозами и 
остеогенной саркомой) применялись высокие дозы 
метотрексата. 

Период от окончания специального противоопухо-
левого лечения по поводу первой опухоли до выяв-
ления второй опухоли колебался от 6 до 96 месяцев, 
в среднем 3 года 3 месяца.

В половине случаев в качестве второй опухоли 
был диагностирован острый миелобластный лейкоз; 
в двух случаях мягкотканные саркомы и по одному —  
опухоль щитовидной железы и опухоль головного 
мозга.

В терапии вторых опухолей также была использо-
вана программная терапия. В одном случае терапия 
не проводилась из-за отказа от лечения. Оператив-
ное вмешательство было выполнено трем больным с 
солидными опухолями. Полихимиотерапия проводи-
лась семи больным; двум из них в сочетании с луче-
вой терапией. В результате лечения вторых опухолей 
из семи наших пациентов на сегодняшний день живы 
двое. Все пациенты с вторыми гемобластозами (4) 
умерли на разных этапах лечения, не достигнув ре-
миссии. У одной пациентки с глиобластомой удалось 
достичь стабилизации в течение одного года, после-
дующая прогрессия второй опухоли привела к гибели 
больной. 

Из двух выживших пациентов одному больному с 
опухолью щитовидной железы проведено оператив-
ное лечение в апреле 2016 года.
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Приводим клинический случай второй опухоли.
Впервые пациент в возрасте 4 лет 8 месяцев об-

ратился в ДРКБ МЗ РТ в сентябре 2008 г. с жалоба-
ми на тошноту, рвоту, приносящую некоторое об-
легчение. 

В исходном неврологическом статусе: сглажен-
ность правой носогубной складки; негрубое мимо-
попадание при выполнении пальценосовой пробы. 
Оценка состояния по шкале Карновского — 80 бал-
лов. Офтальмоскопически — стушеванность границ 
ДЗН.

На МР-томограммах, выполненных с контрастным 
усилением, в правом полушарии мозжечка опреде-
лялось кистозно-солидное образование размерами 
60/40/34 мм, оказывающее объемное воздействие 
на полушария мозжечка, приводящее к смещению 
срединных структур мозжечка вправо, поджимает 
третий желудочек и ножки мозга. Ствол прижат к 
скату. Миндалики мозжечка дислоцированы ниже 
большого затылочного отверстия до 8-10 мм. Боко-
вые желудочки умеренно расширены, с участками 
перивентрикулярного отека. Субархноидальные 
пространства сужены, борозды уплощены. Гипофиз 
в размерах не увеличен, структура однородная.

4.09.08 проведена операция — парамедианная 
левосторонняя субокципитальная краниотомия; 
удаление кистозной опухоли левого полушария 
мозжечка. Опухоль удалена единым блоком. Гисто-
логическая картина соответствует мелкоклеточной 
злокачественной опухоли. Иммуногистохимически 
— медуллобластома классическая. При последую-
щем обследовании выявлены метастазы в спинном 
мозге на верхне-поясничном уровне.

Пациент получил программную терапию по про-
токолу лечения медуллобластом М-2000. Первым 
этапом лечения проведена ДГТ краниоспинальная 
СД 36 Гр, boost на заднюю черепную ямку до СОД 
55,6 Гр и на L2-L4 спинного мозга до СОД 45 Гр в 
сочетании с еженедельным введением винкристина 
№6 и однократным приемом CCNU. Вторым этапом 
проведена поддерживающая терапия, состоящая 
из 8 блоков ПХТ по схеме винкристин/цисплатин/
CCNU. Лечение завершено в октябре 2009 г., стаби-
лизация процесса подтверждена результатами ПЭТ 
головного мозга с метионином. После окончания 
терапии ребенок наблюдался с регулярным прове-
дением МРТ головного и спинного мозга, признаков 
продолженного роста выявлено не было. 

Через 3 года после окончания терапии, в сентя-
бре 2012 г. появилось опухолевидное образование 
в левой подлопаточной области, сопровождавшееся 
болевым синдромом и дизурическими явлениями.

Таблица 2.
Характер первой и второй опухолей у обсле-
дованных больных

Первая опухоль Вторая опухоль

Гемобластозы (2)
Опухоль ЦНС

Опухоль щитовид-
ной железы

Опухоль ЦНС (3)
Мягкотканные 
саркомы (2)

Гемобластоз (1)

Мягкотканная саркома
Остеогенная саркома

Герминогенная опухоль 
яичника

Гемобластоз (3)

По данным МРТ головного и спинного мозга от 
02.10.12 выявлено объемное образование мягких 
тканей спины на уровне нижне-грудного отдела по-
звоночника. Признаков рецидива первой опухоли 
не выявлено. 

5.10.12 была проведена операция тотального 
удаления опухоли мягких тканей спины.

Гистология и иммуногистохимия от 10.10.12. Ги-
стологически — мелко-круглоклеточная опухоль. 
Опухолевые клетки позитивны на синаптофизин, 
S100, CD99 (мембранно, с небольшим фоном), не-
гативны на десмин, CD31, CD34. Индекс Ki67=15%. 
Заключение: фенотип примитивно-нейроэктодер-
мальной опухоли.

Пересмотр гистологических препаратов в ФНКЦ 
ДГОИ им. Д. Рогачева (г. Москва) от 24.10.12. Фраг-
менты деструктирующей скелетной мышцы солид-
ной высококлеточной опухолевой ткани с зонами 
кровоизлияний. Неопластические элементы обра-
зуют выраженные пучки, ориентированные пер-
пендикулярно и под углом друг к другу, что фор-
мирует так называемый елочный рисунок ткани. 
Клетки преимущественно веретеновидной формы, с 
ядрами, содержащими мелкодисперсный хроматин; 
ядрышки не визуализируются. Митотическая актив-
ность очень высокая: в одном поле зрения при уве-
личении 400 насчитывается до 6-8 фигур митозов. 

Иммуногистохимическое исследование пока-
зало тотальную экспрессию опухолевыми клет-
ками Vimentin, субтотально — CD56, CD99. По-
лучена достоверная фокальная положительная 
реакция с антителами к Pancytoceratin (AE1/AE3), 
EMA Незначительная часть элементов экспрессиру-
ет p53. Отрицательный результат получен с анти-
телами к S100, SMA, MSA, Desmin, Synaptophysin, 
Neurofilament, CD34. Пролиферативный индекс по 
Ki67 в максимальных зонах достигает 20%. Заклю-
чение: монофазная синовиальная саркома.

Больному проведена комбинированная хими-
олучевая терапия по протоколу лечения мягкот-
канных сарком CWS 2002 с 20.11.12 по 04.07.13. 
Проведено 9 курсов ПХТ по схемам ифосфамид/
винкристин/адриамицин, ифосфамид/винкристин/
Д-актиномицин; локальная ДГТ в СОД 45 Гр.

На данный момент, спустя 7 лет после окончания 
терапии первой опухоли и 3 года после завершения 
терапии второй опухоли состояние пациента ста-
бильное. Самочувствие не нарушено. Ребенок хоро-
шо учится в общеобразовательной школе. Кожные 
покровы бледные, свежих геморрагий нет. Локаль-
но в месте биопсии — втянутый рубец. Видимые 
слизистые влажные, чистые. Периферические лим-
фатические узлы мелкие, подвижные. Костно-су-
ставная система без грубых деформаций, движения 
в полном объеме. В легких дыхание проводится по 
всем полям, хрипов нет. Тоны сердца ритмичные, 
ясные. Живот мягкий, безболезненный. Печень у 
края реберной дуги, селезенка не пальпируется. 
Стул самостоятельный, ежедневно. Дизурических 
явлений нет. По результатам последних обследова-
ний сохраняется полная ремиссия по первой и вто-
рой опухоли. 

Заключение. Риск канцерогенного воздействия 
цитостатической и лучевой терапии возможен 
при терапии любых онкологических заболеваний. 
Представленный случай демонстрирует возмож-
ность успешного комбинированного лечения второй 
опухоли, возникшей через 36 месяцев после окон-
чания терапии первого заболевания.
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